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Editorial

Fiir zwei Tage, jeweils im spiten Herbst und
fast jedes Jahr am Samstag vom Schnee iiber-
rascht, haben sich iiber viele Jahre CF-
Ambulanzirzte in Titisee zum Tagen getrof-
fen. Wer dabei war, schwirmt sicher heute
noch von der familidren Stimmung. Dort traf
sich ein kleiner Kreis von Arzten, welche Pa-
tienten mit Mukoviszidose behandelten. Bei
anderen deutschen Medizinertagungen hatte
das Thema ,,Zystische Fibrose* keinen Platz
finden konnen. Bei der damals noch recht klei-
nen Patientenzahl ist das auch vielleicht ver-
standlich gewesen.

Den medizinischen Fortschritt im Bereich der
Mukoviszidose konnte man bei den Titisee-
tagungen zunehmend nicht nur an den pri-
sentierten Themen, sondern auch an der Zu-
nahme der Kongressteilnehmerzahl erkennen.
Im Verlauf der Jahre bot der Tagungsort der
schnell wachsenden Anzahl der Teilnehmer
nicht mehr ausreichend Platz. Zudem erkann-
te man, dass fiir eine gute und mit Erfolg ge-
kronte Versorgung von Mukoviszidosepatien-
ten ein interdisziplindrer Austausch im
Behandlerteam, erforderlich ist.

1997 wurde somit die Mukoviszidosetagung
fiir das ,gesamte CF-Behandlerteam* gebo-

ren. Nach den ersten unsicheren Schritten
entstand schnell ein neues Tagungskonzept
und so kann mit Stolz auf eine achtjihrige
Geschichte der ,Deutschen Mukoviszidose-
tagung®, davon die letzten vier Male in
Wiirzburg, zuriickgeschaut werden. Aus den
» Titisee“-Wurzeln entwickelte sich ein sehr
lebendiger ,, Wiirzburg“- Baum!

Als Tagungsprisidenten haben wir in Abstim-
mung mit den Arbeitskreisen mit Freude
»Wiirzburg 2005 thematisch geprdagt. Inhalt-
lich haben wir mit dem iibergreifendem The-
ma ,Voneinander lernen zentrale Aspekte
aus dem pddiatrischen und dem internisti-
schen Blickwinkel beleuchtet. Ein Spannungs-
bogen von somatischen Beschwerden iiber
psychische Aspekte und das Qualititsmanage-
ment umfasste den Tagungsinhalt.

Wir wiinschen uns, dass jeder Tagungsteilneh-
mer aus der Tagung bereichert zuriickgekehrt
ist und freuen uns schon heute auf
»Wiirzburg 2006“!

Ihre

Christina Smaczny Thomas NiifSlein
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PLENUM 1

Obere Atemwege

Moderation: Joachim Bargon, Frankfurt

Berichterstattung: Michael Barker

Chronische Rhinosinusitis bei CF — nur eine weitere Manifestation?

Jochen Mainz, Jena

Zu Beginn wies der Referent darauf hin,
dass bei der Behandlung von Problemen
der oberen Atemwege hiufig eine
Grenzziehung zwischen CF-Arzt und
HNO-Arzt besteht. Wiinschenswert wire
statt dessen ein interdisziplindres Vorge-
hen der Experten.

Fast 100% der Mukoviszidosepatienten
weisen typische Verdnderungen in der CT-
oder MRT-Bildgebung auf. Wihrend nur
10% der CF-Patienten spontan tber
sinunasale Probleme klagen, berichten bei
gezielter Befragung 60-81% der Patienten
tiber eine nasale Obstruktion mit v.a.
nichtlicher Atmungsbehinderung. Bei 51-
64% besteht ein ,postnasal drip“ mit
Husten und méglichem Eindringen von
Bakterien-haltigem Sekret in die unteren
Atemwege. Zur Haufigkeit der nasalen
Polyposis schwanken die Schitzungen
zwischen 6 und 67%. Schmerzen werden
von 23-32% der Patienten und
Riechstorungen von 12-71% geschildert.
Insgesamt fithlen sich 32% der Befragten
infolge oberer Atemwegsbeschwerden
permanent unwohl. Die erheblichen
Auswirkungen auf die Lebensqualitit
werden auch durch eine Studie an 158
nicht-CF-Patienten mit chronischer
Rhinosinusitis belegt: Ihre subjektive
Einschriankung war ausgeprégter als in
einer Patientengruppe mit Herzinsuffizi-
enz. Die chronische Rhinosinusitis bei CF
diirfe daher nicht ,,nur als eine weitere
Manifestation® bagatellisiert werden, so
der Referent.

Im zweiten Abschnitt des Vortrags ging es
um die Studienlage zur Behandlung der

chronischen Rhinosinusitis. Obwohl
mehrere hundert wissenschaftliche
Arbeiten zu diesem Thema veroffentlicht
wurden, enthdlt das Cochrane-Register
keine Evidenz-basierte Therapie-
empfehlung. Als wichtiger Baustein wird
allgemein die Reinigung der oberen
Atemwege angesehen, welche durch
gezielte Atemmandover und technische
Hilfsmittel erzielt werden kann. Hierzu
zihlt zunichst das Taschentuch, welches
beim Schniduzen ohne Kompression der
Nasenlocher locker vorgehalten werden
soll. So wird der Bernoulli-Effekt zur
Mobilisierung von Sekret aus den Nasen-
nebenhohlen genutzt. Beim tiblichen
Schniuzen gegen Widerstand kann infolge
des Uberdrucks dagegen Sekret in die
Ausfithrungsginge der Nasennebenhohlen
eintreten. Als weitere Hilfsmittel stehen
die Nasendusche, das Nasenspray und die
nasale Aerosol-Applikation mittels
RhinoFlow, PARI Sole oder PARI Sinus
zur Verfiigung. Die Anwendung der
Nasendusche wird anhand einer Vorfiih-
rung des belgischen Physiotherapeuten
Jean Chevalier beim Européischen CF-
Kongress 2005 erldutert. Neben den Yogi-
Kinnchen sind auch andere Reservoir-
Gefifle mit Nasenoliven erhiltlich. Im
Vergleich der technischen Gerite wird der
PARI Sinus hervorgehoben, welcher
mithilfe einer dem Aerosol-Strom auf-
gelagerten sinusformigen Druck-
schwingung eine besonders hohe Deposi-
tion in den Nebenhohlen ermoglicht. Der
PARI Sole generiert einen hohen Output
korperwarmer Partikel mit deutlich

groferem Durchmesser als bei der Thera-
pie der unteren Atemwege.

Welche Losung soll appliziert werden?
Mehrere Studien legen den Gebrauch von
hypertoner Kochsalz-Losung (3-3,5%)
nahe, die im Vergleich zu 0,9% NaCl die
mukozilidre Clearance, Symptome und die
Lebensqualitit der Patienten signifikant
stirker verbesserte. Zur topischen Anwen-
dung von DNase oder Antibiotika gibt es
nur wenige kleine Studien mit glinstigen
Ergebnissen, u.a. an postoperativen
Patienten. Hierzu ist unter Leitung von
Dr. Mainz eine Studie mit dem PARI Sinus
in Vorbereitung. Eine Publikation zur
systemischen Therapie mit Makrolid-
Antibiotika berichtete tiber einen Riick-
gang der Polypengrofle und einen verrin-
gerten Interleukin-8-Gehalt der nasalen
Lavagefliissigkeit bei einem Teil der
Patienten. Zur Therapie mit topischen
Steroiden gibt es wenig Evidenz, lediglich
eine Studie hat einen giinstigen Effekt auf
die endoskopisch beurteilte Polypengrofie
bei CF-Patienten beschrieben.

Angesichts der zahlreichen offenen Fragen
zur Beteiligung der oberen Atemwege bei
CF soll in Deutschland demnéchst eine
multizentrische Querschnitts-Studie unter
Leitung von Dr. Mainz durchgefiihrt wer-
den. Bei etwa 300 CF-Patienten soll die
Pravalenz und Ausprigung der chroni-
schen Rhinosinusitis und deren Auswir-
kung auf die Lebensqualitit erfasst
werden. Zusitzlich sind eine Uberpriifung
der Assoziation mit anderen CF-Manife-
stationen sowie eine molekulargenetische
Typisierung von Bakterienstimmen aus
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den oberen und unteren Atemwegen
vorgesehen.

Abschlieflend hob Dr. Mainz den Stellen-
wert einer genauen Anamnese und eines
sorgfiltigen klinischen Untersuchungsbe-
fundes hervor. Einfache Reinigungs-
techniken sollten mehr Verbreitung
finden, denn ihnen kommt nach Jean
Chevalier der gleiche Stellwert zu wie der
bronchialen Sekretdrainage. Eine interdis-
ziplinidre Versorgung durch spezialisierte
CF- und HNO-Arzte sei entscheidend fiir
die addquate Behandlung beim individu-
ellen Patienten.

Sinn und Unsinn HNO-érztlicher Eingriffe bei CF-
Patienten - Die wohl-abgewogene OP-Indikation

Thomas Deitmer, Dortmund

Der Referent stellte zunéchst bei Gesun-
den und Mukoviszidose-Patienten die
physiologische Nasenfunktion (Warme-
und Feuchteregulation der Atemluft) dar
und beschrieb den Aufbau der Schleim-
haut und die Zilienfunktion. Zur orientie-
renden klinischen Beurteilung eignet sich
die Inspektion durch den vorderen
Naseneingang mit Spekulum oder Ohr-
trichter und Lampe. Fiir eine genauere
Darstellung ist die endoskopische Unter-
suchung mit starren Geriten und Gerade-
aus- oder Winkeloptik erforderlich. In der
bildgebenden Diagnostik sind die
Sonografie unsicher und das konventio-
nelle Réntgen durch Uberlagerungen
wenig sensitiv, so dass die Computerto-
mographie als Standard-Verfahren
angesehen wird.

Bei Mukoviszidose gehen die in der Nase
sichtbaren Polypen von den Nebenhohlen
aus, und wenn sie sehr grof$ werden,
konnen sie die Nasenhaupthohle verlegen.
Bei der funktionellen endoskopischen
Sinus-Chirurgie (FESS) werden diese
Polypen mit Hilfe von Shaver-Aufsitzen
abgetragen und der Miindungsbereich der
Sinus-Ausfithrungsginge unter der
mittleren Nasenmuschel (,,osteomeataler
Komplex“) wieder freigelegt. Hierdurch
kommt es zwar zu einer voriibergehenden
Verbesserung von Beliiftung und Sekret-
transport, eine funktionelle Ausheilung ist
jedoch bei CF-Patienten nicht zu erwarten
angesichts der pathologischen Schleim-
viskositit und der gestorten mukozilidren
Clearance. Gleichzeitig miissen, insbeson-
dere bei wiederholten Eingriffen, allge-
meine und spezielle Operationsrisiken
bedacht werden.

In 14 Arbeiten wurde der Erfolg HNO-
arztlicher Operationen bei CF untersucht.
Zusammenfassend wirkte die endonasale
funktionelle Nebenhohlen-Chirurgie
positiv auf Symptomatik und Lebensqua-
litat. Im Unterschied dazu bringt die reine
Polypen-Entfernung nur geringere und
kurzzeitigere Besserung. Zur Auswirkung
auf die Lungenfunktion liegen wenige
und uneinheitliche Daten vor. Der Verlauf
nach Lungentransplantation scheint durch

Nebenhohlen-Eingriffe und postoperative
Antibiotika-Spiilung giinstig beeinflusst
zu werden.

Prof. Deitmer weist auch auf die Beson-
derheiten im postoperativen Management
von CF-Patienten hin, welche sich aus

der Lungenbeteiligung mit eventuellen
Problemkeimen, einer Untererndhrung
sowie Storung von Glukosetoleranz und
Flussigkeitshaushalt ergeben konnen.
Daher empfahl er, die Indikation zur
Nebenhohlen-OP sorgfiltig abzuwiagen
und immer gemeinsam mit dem betreu-
enden CF-Arzt zu treffen. Die entschei-
dende Frage dabei sei, ob Aufwand und
Risiko in einem verniinftigen Verhiltnis
zur absehbar erreichbaren Linderung
stehen.

In der Diskussion wurde erwihnt, dass
bisher keine Daten zur Wirksambkeit von
Leukotrien-Rezeptor-Antagonisten bei
chronischer Rhinosinusitis publiziert
wurden. Da die Spiegelung der oberen
Atemwege ebenso wie die Spiilung ftr
kleine Patienten unangenehm sein kann,
sind vertrauensbildende Mafinahmen
zwischen Kind und HNO-Arzt empfeh-
lenswert. Die Indikation zur Pauken-
rohrchen-Einlage bei CF-Patienten ist
gegeben bei chronischem Paukenerguss
und bei einer sprachrelevanten Hor-
minderung.
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Strategien zur Begrenzung von MRSA bei CF

Irmgard Eichler, Wien

Multi-resistente Staphylokokken finden
zwar grofies Interesse in der allgemeinen
und medizinischen Presse, es beschiftigen
sich aber nur wenige Publikationen mit
ihrer Bedeutung fur den Krankheitsver-
lauf bei Mukoviszidose.

MRSA-Staimme sind in ihren biologischen
Eigenschaften nicht von sensiblen Staph.
aureus zu unterscheiden und fihren nicht
per se haufiger zu Erkrankungen. Treten
aber Infektionen durch MRSA auf, so sind
diese schwieriger zu behandeln und
fithren postoperativ zu schlechterer
Heilung und hoherer Mortalitit. Im
letzten Jahrzehnt ist die allgemeine
Pravalenz von MRSA stark angestiegen
und wird aktuell auf 220% geschitzt,
wobei grof8e regionale Unterschiede
bestehen. Insgesamt scheint die MRSA-
Pravalenz bei CF-Patienten weniger stark
zuzunehmen als in anderen Populationen.
Im Register der US-amerikanischen CF
Foundation betrug 2004 der Anteil von
MRSA an allen isolierten Staphylokokken
14,6%, mit einer Spanne von 3,2 — 30%.
Eine kiirzliche publizierte deutsche Arbeit
fand mit 4-13% geringere Haufigkeiten
(Steinkamp et al., Journal of Cystic
Fibrosis 2005). Im CF-Zentrum Wien ist
die MRSA-Rate von 6% in 2002 auf
aktuell 2% gesunken. Als Risikofaktoren
gelten langere Krankenhausaufenthalte,
antibiotische Behandlung mit Chinolonen
oder Cephalosporinen sowie eine chroni-
sche Aspergillus-Besiedlung. Die Ubertra-
gung scheint vor allem tiber Hinde von
Patienten und Personal sowie kontami-
nierte Gegenstinde zu erfolgen, daher
existieren strenge Isolationsvorschriften.
Zur Auswirkung einer MRSA-Kolonisati-
on auf den Krankheitsverlauf bei CF gibt
es bislang keine schliissigen Daten. Eine
Assoziation mit schlechterer Lungen-
funktion wurde nur in einer Erwachse-
nen-Studie aus Groflbritannien beschrie-
ben, es wird aber tiber moglicherweise
MRSA-getriggerte haufigere
Exazerbationen und i.v.-Therapien
berichtet. Die Frage nach der grundsitzli-
chen Indikation zur Bekdmpfung von
MRSA beantwortet Frau Eichler aufgrund

der zunehmenden Privalenz, des Risikos
schwer behandelbarer Infektionen sowie
des Leidensdrucks isolierter Patienten und
der entstehenden Kosten mit einem klaren
»Ja’

Bei den Strategien zur Pravention und
Kontrolle werden 4 Aspekte aufgefiihrt:

1. Addquate Diagnostik: Die Besiedlung/
Infektion kann ohne regelmafiige Proben-
einsendung logischerweise nicht als
Problem erfasst werden, und auf diesem
Wege entgehen schitzungsweise 20-30%
der MRSA-positiven Patienten dem
Nachweis. Gleichzeitig miissen an die
Arbeitsweise des mikrobiologischen
Labors bestimmte Anforderungen gestellt
werden, welche zuletzt im Deutschen
Arzteblatt 2004 dargestellt wurden.

2. Strikte Umsetzung etablierter Hygiene-
mafinahmen: Es ist ebenso klar, dass die
Hinde des medizinischen Personals den
wichtigsten Ubertragungsweg darstellen.
Konsequente Desinfektion wiirde hier
wirkungsvoll ansetzen, doch die
Compliance mit Handhygiene liegt bei
hochstens 50%. Zusitzliche Mafinahmen
zur Vermeidung von Keimverschleppung
sind das Tragen von Handschuhen,
Schutzkitteln und Mundschutz sowie die
Isolation des Patienten.

3. Sanierung von MRSA-Trigern: Dies
setzt ein aktives Screening per Nasen-
abstrich voraus, und zwar nicht nur bei
Patienten, sondern auch bei Angehorigen
und bei Klinikpersonal. Bei positivem
Ergebnis wird ein Sanierungsversuch mit
Mupirocin/Bactroban® Nasensalbe 3 x
taglich tiber 5 Tage empfohlen.

4. Kontrollierter Antibiotika-Finsatz:

Im europiischen Vergleich sind die
Unterschiede in der Antibiotika-Ver-
schreibungsrate erheblich (z.B. in Frank-
reich dreimal héher pro 1.000 Einwohner
als in den Niederlanden) und eng assozi-
iert mit der MRSA-Privalenz (in Frank-
reich knapp 50% resistente Keime, in den
Niederlanden <1%). Auch in den skandi-
navischen Lindern, wo relativ selten
Antibiotika verschrieben werden, liegen
die MRSA-Raten seit Jahren <2%. Die
Indikation zur systemischen Antibiotika-

Therapie soll bei CF nur dann gestellt
werden, wenn zusitzlich zur Besiedlung
mit MRSA eine klinisch relevante
Verschlechterung besteht. Es gibt auch
neuere Berichte tiber
erfolgreicheEradika-tionsversuche mit
Linezolid, Rifampicin+Fucidin oder
inhalativem Vancomycin.

Der letzte Abschnitt des Vortrags war
der Wirksamkeit und praktischen
Durchfithrung von Hygiene-Mafinah-
men gewidmet. Eine Ubersichtsarbeit
(Health Technol Assess 2003) fiihrte

6 Studien von ausreichender Qualitit
auf, in denen der Effekt verschiedener
Einzelschritte auf die MRSA-Ubertra-
gungsrate untersucht wurde: Isolier-
station (2 Studien positiv, eine ohne
Wirksamkeits-Nachweis), Einzelzim-
mer-Unterbringung (1 Studie positiv),
Kohortentrennung (1 Studie positiv)
sowie die Kombination von Kohorten-
trennung und Einzelzimmer (1 Studie
positiv). Frau Eichler unterstiitzte
ausdriicklich die Schlussfolgerung

der Autoren, dass mit konsequenter
Hygiene eine erhebliche Reduktion
der MRSA-Rate erzielt werden kann.
Die oben genannten Mafinahmen
sollen daher zum Standard gehéren.

Im CF-Zentrum Wien werden MRSA-
positive Patienten zeitlich und rdumlich
separat behandelt und tragen ab
Betreten des Krankenhauses einen
Mundschutz. Das Personal tragt beim
Umgang mit MRSA-positiven Patienten
Mundschutz, Kittel und Handschuhe.
Patienten und Angehorige werden
ebenso wie das Klinikpersonal in die
Wichtigkeit und korrekte Durchfiih-
rung der Hiandedesinfektion eingewie-
sen und erhalten entsprechende
Merkblitter (sieche Abb. 1, Seite 8).
Ferner werden Patienten, Angehorige
und Personal einem aktiven MRSA-
Screening unterzogen und bei Erst-
nachweis iiber 4 Wochen mit oralem
Linezolid behandelt. Auf der CF-Station
werden MRSA-positive Patienten im
Einzelzimmer isoliert. Beim Verlassen
des Zimmers desinfiziert sich der
Patient die Hinde, legt Mundschutz
und Kittel an und wiederholt die
Hinde-Desinfektion anschlief}end.
Nachdem diese Mafinahmen konse-
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quent durchgefiihrt wurden, konnte in
den vergangenen 3 Jahren die MRSA-
Pravalenz von 6% auf 2% gesenkt werden.
Dies ist ein weiterer Beleg fiir die Wirk-
samkeit von Priavention. Gleichzeitig muss
man konstatieren, dass die empfohlenen
Mafinahmen hiufig nicht eingehalten
werden, wie zahlreiche Publikationen
belegen. Griinde hierfiir liegen einerseits
in Unbequemlichkeit, Zeitaufwand und
Kosten, andererseits werden negative
psychosoziale Auswirkungen auf die
Patienten befiirchtet. Ein wesentlicher
Faktor, den Frau Eichler mit ihrem
Vortrag gerne beeinflussen wollte, sei
allerdings das Unwissen um die hygieni-
schen Zusammenhinge und damit
fehlendes Verstandnis fiir die Notwendig-
keit strikter Mafinahmen.

In der Diskussion wurde erwihnt, dass
in manchen Zentren das medizinische
Personal eine hiufige Infektionsquelle ist
(circa 50% der Infektionen). Die Relevanz
einer nasalen Kolonisation und der Indi-
kation zu regelmifSigen Nasenabstrichen
sei bislang nicht etabliert. Bei speziellen
Fragestellungen kann eine genetische
Typisierung zur Klirung von Infektions-
wegen eingesetzt werden. Vancomycin
oder Linezolid sollen bei MRSA-Patienten
mit pulmonaler Exazerbation eingesetzt
werden, wenn eine klinische Verschlech-
terung besteht und wenn keine anderen
relevanten Keime nachgewiesen werden.
Um von einem Erfolg der Sanierung
sprechen zu konnen, werden nach einem
osterreichischen Konsensus vier MRSA-
negative Proben innerhalb eines Jahres
gefordert, die in einem kompetenten
Labor untersucht worden sein miissen.

CF-Hygiene MaBRnahmen Wien
bei MRSA-Besiedelung

Ambulante Patienten:

o Eigener Untersuchungstag

o Eigener Untersuchungsraum

0 Patient tragt Gesichtsmaske bei Betreten des KH

o Personal tragt Mundschutz, Kittel, Handschuhe

o Desinfektionsspender unmittelbar bei Tire

o Genaue Anweisung zur korrekten Handedesinfektion
o Vor Verlassen der Klinik:

- Patient und Angehdrige desinfizieren Hande

- Patient legt neuerlich Maske an

- desinfiziert noch einmal Hande
o Bei Erstnachweis: Eradikationsversuch Linezolid p.o. 4 Wochen
o MRSA Screening aller Familienangehdrigen, Sanierung
o Eigene Patienten-Merkblatter

Stationare Patienten:
. Patient tragt Gesichtsmaske bei Betreten des KH
J Isolation
. Personal tragt Mundschutz, Kittel, Handschuhe
. Desinfektionsspender im und vor dem Zimmer
. Wege im KH: vor Verlassen des Zimmers:
- Patient desinfiziert Hande
- Legt Maske und Kittel an
- desinfiziert noch einmal Hédnde
. Eigene Patienten-Merkblatter

Erfahrung: Anteil MRSA-positiver Patienten
2002: 6 % 2005: 2%

AbD. 1
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PLENUM 2

Angste, Depressionen, Essstorungen

Moderation: Dr. Thomas Nii8lein, Bochum

Berichterstattung: Gerald Ullrich und Gratiana Steinkamp

Bewusste und unbewusste Interaktionen zwischen Eltern und krankem Kind

Dr. Gisela Schleske, Freiburg

Die Ausfuhrungen der Referentin fokus-
sierten auf »das imaginierte Kind, also
die Vorstellungen der Schwangeren zu
ihrem noch nicht geborenen Kind. Wie
Interviews mit werdenden Miittern
gezeigt haben, konnen diese Vorstellungen
spater zu Konfliktspannung und Ambiva-
lenz gegentiiber dem tatsichlich geborenen
Kind fithren. Der Vortrag thematisierte
nicht direkt die Situation von CF-Famili-
en, sondern er lebte von der (denkbaren
und zugleich nahe liegenden) Moglichkeit
der Ubertragung der Ergebnisse auf die
Situation der schwangeren Frau, die dann
Mutter eines CF-kranken Kindes wird.
Dr. Schleske hatte mit 30 Schwangeren
Interviews zu deren Schwangerschafts-
fantasien gefithrt und diese Frauen zu
spiteren Zeitpunkten (bis drei Jahre nach
der Geburt) nochmals befragt. Schwange-
re malten sich ihre Kinder als Moglichkeit
der Biografiekorrektur aus. Diese Erwar-
tungen und Bilder verloren mit der Ge-
burt des Kindes rasch an Pragnanz und
bewusster Verfigbarkeit, waren also nicht
mehr frei zuginglich. Dies gilt auch fur
die negativen Gefiihle gegeniiber dem
ungeborenen Kind, die insbesondere in
der Frithschwangerschaft haufig anzutref-
fen sind. Werden negative Gefiihle (im
Extrem etwa das Erleben des Ungebo-
renen als einen Parasiten, der die Mutter
entleert oder aufzehrt) noch im Spit-
stadium einer Schwangerschaft empfun-

den und artikuliert, so gehen sie laut

Dr. Schleske zumeist einher mit heftigen
Schuldgeftihlen und der Angst vor
Bestrafung (durch das Schicksal im Sinne
einer durch die negativen Gefiihle verur-
sachten Erkrankung oder Behinderung
des Kindes). Nach der Geburt verdringen
die realen Eindriicke vom Kind sehr rasch
den bewussten Zugang zu diesen Schwan-
gerschaftsfantasien und Erwartungen.

Ist die Diskrepanz zwischen dem tatsichli-
chen und dem ausfantasierten Kind sehr
grof3, kann die emotionale Bindung zwi-
schen Mutter und Kind gestort werden,
wie es sich etwa in einer blof3 operationa-
len (zwanghaft-routinisierten) Versorgung
des Kindes zeigt. Den Miittern fehlt dann
die »Ammensprache« und das lebendige
innere Band zum Kind.

In der Praxis wird man in solchen Fillen
sehr stark dazu verleitet sein, die spiirbare
Reserve der Mutter durch Tréstung zu
beeinflussen (Betonung der guten und
liebenswerten Merkmale des Kindes usw.).
Ginstiger ist jedoch, die Enttduschung
der Mutter anzuerkennen, dass das Kind
anders geworden ist als sie geglaubt und
erhofft hatte. Dies ermoglicht der Mutter,
sich auf das Kind zuzubewegen und sich
emotional weiter zu entwickeln. Miitterli-
che Wut, Arger und Schmerz miissen
einen Platz haben, und sie diskreditieren
die Eltern nicht per se in ihrer Elterlich-
keit, betonte Dr. Schleske. Und gerade

wenn durch die Erkrankung des Kindes
die miitterlichen Erwartungen tief verletzt
wurden, sind Ambivalenzgefiihle, also

das Nebeneinander von Hinwendung

und Liebe sowie Ablehnung und Enttau-
schung, nahe liegend und nicht fiir sich
genommen ein Alarmsignal.
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Depression und Angst bei CF

Hans-Jiirgen Bartig, Medizinische Hochschule Hannover

Im Kontrast zum vorangegangenen
Beitrag war dieses Referat ganz aus der
Perspektive der Betreuung CF-kranker
Patienten und ihrer Angehorigen gehalten.
Bartig wies einleitend darauf hin, dass
Angst und Depression als isolierte The-
men (im Kontrast etwa zu dem Sammel-
begriff der psychologischen oder
psychopathologischen ,,Auffilligkeiten®)
bislang allenfalls mit Blick auf Trans-
plantationskandidaten und -patienten
empirisch aufgegriffen worden sind.
Eine der wenigen Untersuchungen, die
an CF-Kranken unterschiedlichen
Schweregrades durchgefiihrt wurde,

kam beziiglich Angst und Depression
kiirzlich zu dem Ergebnis, dass CF-
Patienten sich nicht wesentlich von nicht
Erkrankten unterscheiden (vgl. J. Cyst.
Fibros. 4(2) 135-44). Bartig machte aber
zugleich deutlich, dass es im Verlauf der
CF-Erkrankung typische Klippen und
Ereignisse gibt, die die Hoffnungsbalance
des Betroffenen empfindlich zu stéren
und eine depressive Verstimmung auszu-
l6sen vermogen.

Fiir den Praktiker besonders wertvoll
waren seine Ausfiihrungen zu den hilfrei-
chen und den nicht hilfreichen Einfluss-
moglichkeiten (siehe Tabelle). Bartig
erinnerte insbesondere mit Blick auf

den depressiven Affekt auch daran, dass
»Gefiihle ansteckend sind«. Sie haben
einen erheblichen und nur teilweise
bewusst wahrnehmbaren Einfluss auf das
Gegentiber. So verleitet der depressive,
rat- und mutlose Patient den Behandler

oft zu komplementirer Aktivitit und zu
aufmunternder Trostung. Diese erweist
sich dann aber oft als wirkungslos, was
aus dem anfangs (itber-) engagierten und
fiirsorglichen Behandler meist einen
frustrierten und zu moralischer Verurtei-
lung neigenden Behandler macht. Gerade
solche Interaktions- und Kommunika-
tionsfallen gilt es jedoch durch selbstkriti-
sche Reflexion des eigenen Auftretens zu
vermeiden.

Tabelle: Der depressive Affekt in der Behandlungsbeziehung

Was hilft nicht? Was wirkt ,,antidepressiv*? Was kann der Arzt tun?
Ermahnungen Anerkennung der CF Den Patienten wertschitzen
Appelle Offenheit in der Die depressive Stimmung
Auseinandersetzung mit der CF | ernst nehmen
in und auflerhalb der Familie
Vorwiirfe Wiinsche haben und Ggf. Psychopharmako-
sich Ziele setzen therapie erwiigen
Uberredungsversuche Hoffnung vermitteln
Stellvertretendes
Aktiv werden

Functional Food statt Tabletten? Erndhrungsmedizinische Empfehlungen fiir

CF-Patienten

Olaf Sommerburg, Universitétsklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, Heidelberg

In den letzten Jahren haben Experten
Erndhrungsempfehlungen fiir die ver-
schiedenen Altersgruppen von
Mukoviszidose-Patienten erarbeitet. Sie
umfassen Hinweise auf die Zufuhr von
Energie, Enzymen, Fettsduren, Fett- und
wasserloslichen Vitaminen, Mineralien
und Spurenelementen. Konsensus-
Berichte liegen sowohl aus den USA als
auch von der Europiischen Mukoviszi-
dose-Gesellschaft ECFS vor. Zwischen
diesen Dokumenten gibt es zwar weit
gehende Ubereinstimmung, im Detail
jedoch durchaus Unterschiede. Fiir die
Vitamin-Zufuhr empfiehlt man in den
USA in Abhingigkeit vom Alter unter-
schiedliche Tagesdosen, beispielsweise
beim Vitamin A zwischen 1.500 und
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10.000 IU taglich.

In Europa wird nicht nach Altersgruppen
unterschieden, und die Empfehlung fur
Vitamin A liegt zwischen 4.000 und
10.000 IU pro Tag entsprechend 0,5 bis
1,0 mg/kg Beta-Carotin.

Das Praparat ADEKs ist in den USA in
Tabletten- sowie in Tropfenform auf dem
Markt und enthalt anndhernd die Men-
gen, die bei Mukoviszidose empfohlen
werden. In Deutschland gibt es derzeit
nur die Moglichkeit, die einzelnen
Vitamine in verschiedenen Priparaten

zu beziehen, so dass die Patienten allein
fiir die Vitamin-Supplementation vier
oder mehr unterschiedliche Medikamen-
te pro Tag zu sich nehmen miissen.

Eine Arbeitsgruppe der Universitdt

Hohenheim fiihrt in Zusammenarbeit

mit der Universititskinderklinik Tiibingen
ein Projekt zu antioxidativen Systemen
und Vitamin A bei CF durch. Die Vitami-
ne A, C, E und Beta-Carotin sollen in
Form von Gummibérchen mit attraktivem
Geschmack verabreicht werden. Neuartig
ist ein spezielles Solubilisat (»Aquanova),
das die Bioverfiigbarkeit fettloslicher Sub-
stanzen erheblich verbessern soll. Diese
Solubilisate sind vollstandig wasserloslich.
In wissriger Losung sind sie transparent
und bleiben thermisch, mechanisch und
bei stark saurem pH stabil. Sie werden

im Darm schnell und gut resorbiert und
benotigen keine Gallensduren zur Resorp-
tion.

Der Referent stellte die Frage, ob die Vita-
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min-Supplementation bei Mukoviszidose
breit genug ausgelegt ist. In den letzten
Jahren mehren sich Hinweise dafiir, dass
die Supplementation einzelner Substan-
zen weniger glinstig ist als die Zufuhr im
na-tiirlichen Kontext von Nahrungsmit-
teln, weil durch Einzelsubstanzen andere
dhn-lich wichtige Mikronahrstoffe
verdringt werden konnen. Als Beispiel
nannte er die Supplementation von Alfa-
Tocopherol, wenn Vitamin E, und Beta-
Carotin, wenn Carotinoide zugefiihrt
werden sollen.

Die Carotinoide sind Bestandteil pflanzli-
cher Pigmente und umfassen mehr als
600 unterschiedliche Substanzen. Fiir

die Erndhrung des Menschen spielen etwa
50 verschiedene Stoffe eine Rolle. Beta-
Carotin wirkt als Antioxidans vor allem
im Zusammenspiel mit anderen Caroti-
noiden. Ein Mangel an Carotinoiden
begiinstigt die Hautalterung und kann

zu Makuladegeneration, kardiovaskuldren
Erkrankungen oder Tumorerkrankungen
fithren. Auch Mukoviszidosepatienten
stehen in der Gefahr einer frithzeitigen
Makuladegeneration, wie vorldufige Daten
von 11 erwachsenen Patienten der Ambu-
lanz in Ulm zeigten: Bei einer 42-jihrigen
Patientin ergab die Untersuchung des
Augenhintergrundes Drusen als friithes
Zeichen der Makuladegeneration. Fine
ophthalmologische Studie aus den USA
bei 10 erwachsenen Patienten zeigte bei
CF eine signifikant reduzierte Pigmentie-
rung der Makula im Vergleich zu Kon-
trollpersonen sowie gleichzeitig deutlich
erniedrigte Serum-Konzentrationen von
Lutein und Zeaxanthin (Schupp 2004).
Dabei handelt es sich um Carotinoide, die
in der Retina in verschiedenen optischen
und geometrischen Unterformen vor-
kommen und mit der Entwicklung einer
alters-abhangigen Makuladegeneration in
Verbindung gebracht werden. Lutein kann
nicht im Korper erzeugt und muss daher
iiber die Nahrung zugefiihrt werden.
Grofle Mengen an Lutein findet man in
dunkelgriinem Blattgemiise. Zeaxanthin
ist vor allem in Mais, griinen Bohnen und
Spinat enthalten.

Wie kann man bei Mukoviszidose einen
Mangel an lebenswichtigen, fettlslichen
Vitaminen verhindern, und gibt es eine
Alternative zur Verordnung von Tabletten?
Hier kommt das so genannte ,,Functional
Food* ins Spiel. Nach einer in Japan

giiltigen Definition handelt es sich dabei
um Nahrungsmittel (also nicht um
Kapseln, Tabletten oder Puder), die auf
Inhaltsstoffen nattirlichen Ursprungs
basieren und als Teil der tiglichen
Nahrungszufuhr aufgenommen werden
konnen. Sie haben eine definierte Funkti-
on auf den Organismus und verbessern
beispielsweise die Immunabwehrfunktion

oder beugen spezifischen Krankheiten vor.

Mit dem ,,Foshu“-Siegel (Foods of
Specified Health Use) werden Nahrungs-
mittel gekennzeichnet, die diesen Anfor-
derungen geniigen.

Als natiirliche Alternative zur Vitamin-
Supplementation bei Mukoviszidose
stellte der Referent das Palmél vor. Es
wird aus dem Fruchtfleisch der 6lhalti-
gen Steinfriichte der Olpalme gewonnen.
Aufgrund seines hohen Gehaltes an
Carotin besitzt das Ol dieselbe orangerote
Farbung wie die Friichte. Im Unterschied
zu Palmol wird Palmkernfett aus den
Steinen der Friichte gewonnen. Es hat
eine feste Konsistenz, dhnelt dem Kokos-
fett und ist ein begehrter Grundstoff fiir
die Herstellung von Margarine. Im Palm-
ol liegen verschiedenste Carotinoide in
ausgesprochen hohen Konzentrationen
vor. Im Vergleich zu Mohren mit 2.000
Retinol-Aquivalenten pro 100 g befindet
sich im Palmol die 15 fache Menge. Die
Konzentrationen an Tocopherolen bzw.
Vitamin E ist hoher als bei Sonnenblu-
men- oder Mais6l. AuSerdem weist
Palmaél ein giinstiges Verhiltnis zwischen
gesittigten und ungesattigten Fettsduren
auf und enthilt u.a. 39% Olsidure, 10%
Linolsdure und 0,4% Linolenséure.
Palmol ist frei von Trans-Fettsduren,

die zu kardiovaskuldren Erkrankungen
beitragen konnen. Es ist geschmacks-
neutral und kann auch zum Braten ver-
wendet werden.

Eine Alternative fiir eine giinstigere Fett-
zufuhr ist die Veranderung von Nah-
rungsfetten in eine wasserlosliche Form.
Diese modifizierten Fette konnen ohne
Pankreasenzyme resorbiert werden. Eine
Studie aus Toronto wies nach, dass dies
bei Mukoviszidose moglich und sinnvoll
ist (Lepage 2002). Man entwickelte eine
so genannte organisierte Lipidmatrix
(OLM) aus Lysophosphatidylcholin
[LPC], Monoglyceriden [MG] und
Fettsduren [FA] im Verhiltnis LPC/MG/
FA von 1:2:4. Pankreasinsuffiziente

Mukoviszidosepatienten erhielten eine
isokalorische Fettmahlzeit (29 g Fett/
m?), ohne dass sie dazu Pankreas-
enzyme einnahmen. Aus der organisier-
ten Lipidmatrix konnte das Fett
problemlos resorbiert werden. Im
nichsten Schritt stellte man Kekse her,
die nicht nur Fettsiuren, sondern auch
Vitamin E und Beta-Carotin enthielten.
22 CF-Patienten nahmen tiber eine
Periode von 12 Monaten tiglich rund
10% der Energie in Form dieser Kekse
zu sich und wurden mit einer
Kontrollgruppe verglichen, die diesel-
ben Fettmengen als Triglycerid zu sich
nahmen. Zu Beginn der Studie hatten
beide Gruppen ein Defizit an
essenziellen Fettsduren. Dieser Mangel
wurde durch die OLM-Kekse besser
korrigiert als in der Vergleichsgruppe.
Die Plasma-Vitamin E-Konzentratio-
nen stiegen in der OLM-Gruppe starker
an. Besonders wichtig war eine giinsti-
gere Gewichts- und Lingenentwicklung
der Patienten, die OLM-Kekse zu sich
genommen hatten. Die Einsekunden-
kapazitit zeigte bei ihnen ebenfalls eine
glinstigere Entwicklung als in der
Kontrollgruppe. Die Patienten berichte-
ten tiber eine Normalisierung des
Stuhls, iiber gesteigerten Appetit und
iiber eine hohere Energieaufnahme als
vor der Studie. Schwer wiegende
Nebenwirkungen traten nach OLM-
Keksen nicht auf, wihrend einige
Patienten in der Triglycerid-Gruppe
iiber Bladhungen und Bauchschmerzen
klagten.

Zusammenfassend wire es aus Sicht
des Referenten wiinschenswert, von
der Vitaminsupplementation in
Tablettenform wegzukommen und statt
dessen eine Supplementation iiber

die Nahrung zu bevorzugen, damit die
gesamte Palette der fettloslichen
Mikronihrstoffe genutzt werden kann.
Es erscheint viel versprechend, einen
Teil der tiglichen Fettmenge in modifi-
zierter Form zuzufiihren, so dass dieses
Fett unabhingig von Pankreasenzymen
resorbiert werden kann.
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PLENUM 3

Modernes Qualititsmanagement —

vom Patienten zur Statistik und zuriick

Moderation: Christina Smaczny, Frankfurt

Berichterstattung: Gratiana Steinkamp

CF-spezifische BMI-Perzentilen

Barbel Wiedemann, Dresden

Als Maf3stab fiir die Bewertung des
Wachstums und des Ernahrungszustands
verwendet das Qualititssicherungsprojekt
Mukoviszidose fiir Kinder und Jugendli-
che das Langensollgewicht (LSG) und fiir
erwachsene Patienten den Body Mass
Index (BMI). Das Langensollgewicht in
Prozent der Norm ist definiert als das
aktuelle Gewicht geteilt durch das
Korpergewichtsiaquivalent zur
Langenperzentile des Patienten, multipli-
ziert mit 100. Die Normwerte stammen
von Reinken aus dem Jahr 1992. Nach den
Leitlinien zur Erndhrungsintervention bei
CF der Gesellschaft fiir padiatrische
Gastroenterologie und Erndhrung (2005)
ist der Erndhrungszustand normal, wenn
Kinder ein LSG zwischen 90% und 110%
haben. Bezogen auf die Normwerte lagen
Jungen mit Mukoviszidose im Jahr 2004
mit ihrem Lingensollgewichts in 64% der
Fille zwischen den Grenzen 90% und
110%, bei Middchen waren es 61%. Seit
einigen Jahren gibt es giiltige Perzentilen-
kurven des Body Mass Index fiir Kinder
in Deutschland. Bezieht man alle Muko-
viszidosepatienten auf diese Perzentilen,
weichen jiingere Kinder weniger ab,
wihrend es bei den Jugendlichen erhebli-
che Unterschiede zu Gesunden gibt.
Bezogen auf diese Vorgaben stellte die
Referentin die Frage, wie normal ein
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Langensollgewicht von 95% (bezogen
auf Gesunde) in der CF-Population ist.
Dazu stellte sie Perzentilenkurven fiir
das Langensollgewicht vor, die auf der
Basis der im Qualitétssicherungsprojekt
erfassten Patienten berechnet worden

sind. An Hand von vier fiktiven Patienten,
die jeweils ein Lingensollgewicht von 95%

Abb. 2

des Solls aufwiesen, zeigte sie die Unter-
schiede je nach verwendetem Bezugs-
system auf (Abb. 2). Bezogen auf BMI-
Perzentilen ftr gesunde Kinder lagen die
Patienten zwischen der 8er und der 35er
Perzentile. Legte man die Kurven von
Mukoviszidosepatienten zu Grunde, lag
die BMI-Perzentile zwischen 21 und 64.

Perzentile fiir LSG und BMI

4 Falle mit ,normalem* LSG:

Anton Berti Christa Dora
Alter 5 Jahre 17 Jahre 5 Jahre 17 Jahre
GroRe / Gewicht (cm/kg) 106/ 16,3 169 / 56,5 115/ 19,5 159 / 45
LSG 96 95 95 96
LSG-Perz (CF) 28 67 46 29
BMI 14,5 19,8 14,7 17,8
BMI-Perz (CF) 29 64 51 21
BMI-Perz (Gesunde) 24 31 35 8
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Beim Langensollgewicht war es so, dass
bezogen auf Mukoviszidose Werte
zwischen 29 und 67 Prozent erreicht
wurden.

Diese Auswertung macht deutlich, dass
ein Patient mit einem »normalen«
Langensollgewicht von 95% bezogen

auf andere Patienten mit Mukoviszidose
ebenso zum unteren Drittel wie auch
zum oberen Drittel gehoren kann. Dieser
Befund wird durch den normalen Wert
des Langensollgewichts verschleiert. Wenn
man optimale Werte fiir jeden einzelnen
Patienten anstrebt, ist ein CF-spezifisches
Langensollgewicht oder eine CF-spezifi-
sche BMI-Perzentile im unteren Drittel
nicht befriedigend.

Ein Vorteil der Bezugsgrofie BMI sind die
aktuellen Perzentilenkurven fiir Kinder,
die auf einer Datenbasis von mehr als
34.000 Kindern aus Deutschland beruhen.
In der Sprechstunde ist der BMI einfach
zu berechnen oder aus Tabellen abzulesen.
Dies gilt fur das Langensollgewicht nicht,
denn dieser Parameter erfordert umstind-
liche Rechenarbeit. Ein weiterer Vorteil
der Mukoviszidose-spezifischen BMI-
Perzentilen besteht darin, dass sie fiir
Vergleiche von Ambulanzen und fur
Benchmarking genutzt werden konnen.
Zusammenfassend empfahl die Referen-
tin, die Bezugsgrofie Langensollgewicht
zu ersetzen durch den Vergleich mit CF-
spezifischen Perzentilen fiir den Body
Mass Index. Dabei machte sie auch darauf
aufmerksam, dass die Grenzen der 3er
beziehungsweise 97er Perzentilen nicht
identisch sind mit den Grenzen fiir +2
Standardabweichungen.

In der Diskussion hielten einige Kollegen
die Bezugnahme auf gesunde Kinder fiir
glnstiger als die Verwendung CF-spezifi-
scher Perzentilen, wenn das Therapieziel
ist, dass Kinder mit Mukoviszidose so
normal wie moglich aufwachsen sollen.

Kohortenauswertung: Entwicklung der Lungen-
funktion bei Heranwachsenden

Paul Wenzlaff, Hannover

Seit 1995 wurden im Projekt Qualitits-
sicherung Mukoviszidose mehr als 6.500
verschiedene Patienten erfasst und 39.000
Jahresdokumentationen (in Stufe 1)
erstellt. Neben der Gesundheitsbericht-
erstattung ist ein Ziel des Projektes, durch
Qualititsvergleiche die Versorgungs-
qualitit zu verbessern. Dazu stellte der
Referent eine Kohortenbeobachtung vor.
Von allen Patienten, die 1995 10 Jahre

alt waren und eine FEV1 tiber 80% des
Solls aufwiesen, wurde die Einsekunden-
kapazitdt iiber die folgenden 10 Jahre
analysiert. Dies betraf 122 Patienten

aus 44 verschiedenen CF-Ambulanzen,
das entspricht 55% aller Kinder dieser
Altersklasse. Die Diagnose war im media-
nen Alter von 0,6 Jahren gestellt worden,
und nur in 13% der Fille war die Erkran-
kung erst nach dem 5. Lebensjahr erkannt
worden. Man kann also davon ausgehen,
dass diese Patienten schon jahrelang eine
spezielle Therapie fiir Mukoviszidose
erhalten hatten. Eine der 44 CF-Ambulan-
zen betreute 13 Kinder der Kohorte,
wihrend 19 Ambulanzen jeweils nur ein
Kind versorgten.

Bis zum Jahr 2004 verstarben 2 der 122
Patienten, und 24 gingen aus der Be-
obachtung verloren. Mit Erreichen der
Volljahrigkeit wechselten 24 Patienten

die CF-Ambulanz, und 3 Patienten hatten
schon vorher eine andere Ambulanz
aufgesucht. Bis zum Ende des 17. Lebens-
jahres konnten 101 Patienten nachverfolgt
werden.

Die Einsekundenkapazitit hatte sich von
einem Mittelwert von 97,7% des Solls im
Alter von 10 Jahren auf 93,6% des Solls
im Alter von 17 Jahren leicht verringert.
Mit 17 Jahren hatten 75% der Patienten
aus der Kohorte eine FEV1 iiber 80%.

In einer multivariaten Analyse wurde
nach Einflussgroflen fiir die Entwicklung
der FEV1 gesucht. Man fand deutliche

Einfliisse der Therapie (intravenose und
inhalative Antibiotika) und des
Ambulanztyps (unter 20, 20 bis 100, tiber
100 Patienten). Bei der Bewertung der
Einflussgrofle Therapie gibt es prinzipiell
zwei Interpretationsmdoglichkeiten: das
gute Ergebnis kann wegen der Behand-
lung entstanden sein, oder die Therapie
war durch eine vorausgegangene Ver-
schlechterung veranlasst.
Zusammenfassend konnen Kohorten-
analysen wie die vorliegende Untersu-
chung Erkenntnisse zur Langzeit-
Patientenversorgung liefern. Ergebnisse
der Studie konnen fiir weitere interne
Analysen in den Mukoviszidose-Zentren
genutzt werden.
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Mukoviszidose 2005 - Ambulanzstrategie im deutschen und europaischen Konsens

T.0.F. Wagner, Frankfurt am Main

Nach der klassischen Auffassung ldsst sich
Qualitit in drei Aufgabenkreise einteilen,
niamlich Strukturqualitit, Prozessqualitit
und Ergebnisqualitit. Die Struktur-
kommission des Mukoviszidose e.V. hat
seit 1998 Empfehlungen zur Struktur von
CF-Ambulanzen herausgegeben. Sie
beziehen sich auf die technisch-apparative
Ausrtistung und das drztliche und nicht-
arztliche Personal. Auch die Patientenzahl
soll sich nach bestimmten Vorgaben
richten. In 1998 sprach man von Ambu-
lanz, wenn insgesamt 20 Patienten
behandelt wurden. Ab dem Jahr 2002 hat
sich die Strukturkommission eine neue
Definition zu eigen gemacht: eine CF-
Ambulanz behandelt entweder 20 pidia-
trische oder 20 erwachsene Patienten.
Diese Vorgaben haben sich jedoch in der
praktischen Arbeit bisher nicht ausge-
wirkt, d. h. die Strukturempfehlungen
wurden von den Behandlern nicht umge-
setzt. Noch immer gibt es in Deutschland
sehr viele kleine Ambulanzen, die weniger
als 20 Patienten betreuen. Auf europdi-
scher Ebene werden deutlich mehr zu
betreuende Patienten gefordert, namlich
jeweils 50 padiatrische oder erwachsene
Patienten pro Ambulanz. Dieses Kriteri-
um erfiillen in Deutschland derzeit 22
Ambulanzen, davon 8 aus dem internis-
tischen Bereich. Diese 22 Ambulanzen
zusammengenommen betreuen rund 40
Prozent aller in Deutschland versorgten
Mukoviszidosepatienten. AufSerdem gibt
es 8 Ambulanzen, in denen jeweils mehr
als 100 Patienten versorgt werden.

Nach einer Umfrage im Jahr 2002 wurden
nur etwa 50 Prozent der in den deutschen
Mukoviszidose-Ambulanzen entstehen-
den Kosten durch Erlgse von den kassen-
arztlichen Vereinigungen gedeckt. Dabei
gab es keinen Zusammenhang zwischen
der Strukturqualitit und der Bezahlung;
Qualitit wird also nicht belohnt.

Defizite gibt es weiterhin bei der Teilnah-
me am Projekt Qualititssicherung. Die
Neuerung, dass es fir komplett dokumen-
tierte Patienten ein Honorar gibt, hat sich
bisher nicht positiv auf die Meldebereit-
schaft ausgewirkt. Geld ist also kein wirk-
samer Anreiz.

Eine neue Motivation fur eine verdnderte
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Versorgungslandschaft konnte aus einer
finanzkraftigen Initiative der Europdi-
schen Kommission entspringen. Fiir
seltene Erkrankungen (weniger als 5
Erkrankte auf 10.000 Personen) sollen
europidische Referenzzentren gebildet
werden. In Deutschland rechnet man mit
insgesamt 6 Millionen Betroffenen, die
sich auf etwa 6.000 verschiedene seltene
Erkrankungen verteilen. Eine Ambulanz
kann nach diesem Modell nur dann ein
europiisches Referenzzentrum werden,
wenn sie nationales Referenzzentrum ist.
Fiir Referenzzentren wurden Kriterien
aufgestellt. Dazu gehort eine bestimmte
Expertise des Behandlungsteams, wissen-
schaftliche Arbeit mit Publikationen, gute
Ergebnisse der klinischen Versorgung und
eine bestimmte minimale Grof3e.
Angesichts dieser neuen Entwicklungen
hat die Strukturkommission in Jahr 2005
nochmals ihre Empfehlungen tiberarbei-
tet. Als Mukoviszidose-Zentrum gilt jetzt
eine Einrichtung mit mindestens 50
(padiatrischen oder internistischen)
Patienten, die alles bietet, was zur
Mukoviszidosebetreuung erforderlich ist.
Davon unterschieden werden
Mukoviszidose-Ambulanzen mit minde-
stens 20 Patienten, die nur im Verbund
mit anderen in der Lage ist, das komplette
Diagnostik- und Behandlungsangebot
vorzuhalten. Durch die Bildung von

Verbiinden mochte man die Wohnortnihe

erhalten, die besonders in Flichenlindern
nicht einfach zu realisieren ist.

Ein neues Projekt des Mukoviszidose e.V.
ist das ProAmbulanzPlus-Programm zur
finanziellen Forderung von CF-Ambulan-
zen. Die Forderung soll nicht nach dem
Gie8kannen-Prinzip erfolgen, sondern sie
sieht Schwerpunkte inhaltlicher oder
raumlicher Art vor. Die Keimzellen sollen
jeweils grofle Zentren sein, und die herum
sich die Verbiinde gruppieren. Wichtig ist,
dass eine Ambulanz (mindestens 20
Patienten) nicht gefordert werden kann,
wenn sie nicht Mitglied in einem Verbund
ist. Ein Verbund besteht entweder aus
mindestens zwei Ambulanzen oder aus
einer Ambulanz und einem Zentrum und
versorgt mehr als 50 padiatrische bezie-
hungsweise erwachsene Patienten. Wichti-

ges Element ist ein Verlust freier Daten-
oder Informationsaustausch innerhalb
des Verbundes. Hilfsstrukturen sind auch
fiir klinische Forschung moglich. Damit
Ambulanzforderung zur Strukturforde-
rung wird, muss die Zielvorstellung der
Versorgungsstruktur dargelegt werden.
Dabei sollen die Bediirfnisse der Region
berticksichtigt werden.

Das ProAmbulanzPlus-Projekt ist eine
Initiative fir eine echte Zusammenarbeit
zwischen CF-Ambulanzen und fiir eine
groflere Harmonisierung der Behandlung.
Es ist nicht gemeint als Offensive gegen
die »kleinen« Ambulanzen. Klar ist auch,
dass Qualitdt aus mehr besteht als aus
Strukturelementen. Ziel ist Wohnortnihe
und Kompetenzbiindelung, die zu einer
Mukoviszidoseversorgung auf Spitzen-
niveau fithren.
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Projekt Qualititssicherung Mukoviszidose - praktischer Nutzen fiir Arzte

Gratiana Steinkamp, Hannover

Das Qualititssicherungsprojekt kann
seine Funktion als Patientenregister nur in
dem Maf3 erftillen, wie die eingegebenen
Daten korrekt sind. Im Register gibt es
jedoch erhebliche Liicken zwischen den
jemals bekannt gewordenen und den pro
Kalenderjahr dokumentierten Patienten.
Pro Jahr fehlen Angaben zu 406 bis 2.114
Patienten, und diese Informationsliicke ist
in den letzten finf Jahren immer grofler
geworden (Abb.3).

Eine wichtige Ursache ist die mangelnde
Meldung verstorbener Patienten. Daher
betragt die Mortalitdtsrate in Deutschland
nur die Hilfte bis 2/3 der Mortalitatsrate
in den USA. Auch lungentransplantierte
Patienten sind unzureichend erfasst: Als
zur Transplantation abgegeben dokumen-
tiert wurden nur 73 Patienten, wahrend
nach Angaben der Deutschen Stiftung
Organspende seit 1995 rund 200 bis 300
Mukoviszidosepatienten transplantiert
worden sein miissten. Eine weitere Liicke
klafft bei den Patienten, die aus der
Ambulanzbetreuung »verloren gegangen«
sind, insbesondere beim Ubergang zum
Erwachsenenalter.

Dass diese Informationsliicken ein
Problem darstellen, zeigt sich bei der
Betrachtung des durchschnittlichen Alters
der Mukoviszidosepatienten in Deutsch-
land. In den Jahresberichten wird darge-
legt, dass das Durchschnittsalter zwischen
1996 und 2003 um mehr als 3 Jahre
zugenommen hat und 2003 bei 18,7 Jah-
ren lag. Allerdings wurde dieses Durch-
schnittsalter aus allen bekannten Patien-
ten berechnet. Man geht also davon aus,
dass alle Patienten, iiber die man keine
aktuellen Informationen besitzt, noch
leben, was so sicherlich nicht richtig ist.
Dieser Fehler macht sich auch beim
Anteil erwachsener Patienten bemerkbar.
Legt man alle bekannten Patienten zu
Grunde, steigt der Anteil erwachsener
Patienten von Jahr zu Jahr an und lag in
2003 bei 49,9%. Unter den Patienten mit
Verlaufsbogen betrug der Anteil im selben
Jahr jedoch nur 37%. Im Jahresbericht
sollte daher in Zukunft zusitzlich das
Durchschnittsalter fiir die Patienten
berechnet werden, von denen Verlaufs-
bogen vorliegen.

PQM als Patientenregister: Informationen zu Patienten fehlen
Patienten im PQM * Es klaffen Liicken durch
fehlende Daten
60004 — — — — — — — _ _ _ _ _ _ ___ - 406 bis 2.114 Patienten
4.349 Patienten pro Jahr
5000 - - - — _ _ _ _ _ A * Die Mortalitatsrate ist zu niedrig
- 0,6% in 2003,
c 4000 - — — [ - - USA: 1,6% in 2004
g » Zu wenige Patienten wurden als
g 3000 - - N B zur Transplantation abgegeben
& dokumentiert
2000+ 7 B - nur 73 (von ca. 200 bis 300
10001 i B in Deutscr_lland
transplantierten)
04 * Zu wenige Patienten wurden als
SLLSS S &S ~verloren“ gemeldet
- besonders zu Beginn
B Verlaufsbogen 1 keine Information des Erwachsenenalters
Abb. 3

Wie kann das Qualititssicherungsprojekt
die Patientenbetreuung unterstiitzen? In
der Medizinischen Hochschule Hannover
werden in der Kinderklinik seit etwa 20
Jahren wichtige Krankheitsparameter und
Daten zur Therapie fortlaufend dokumen-
tiert. Fiir jeden Sprechstundenbesuch
eines Patienten werden daraus Ubersich-
ten zu Diagnostik und Therapie zusam-
mengestellt. Zusatzlich wird eine Grafik
angefertigt, die den Verlauf von Gewicht
und Lungenfunktion tibersichtlich
darstellt. Diese Langzeitverldufe sind ein
wertvolles Hilfsmittel zur Einschitzung
des Krankheitsschweregrades und unter-
stiitzen das Gesprich mit Patient und
Familie. In Stufe II des
Qualititssicherungsprojektes erfolgen
ahnliche Dokumentationen, und dement-
sprechend kénnte man daraus fiir die
teilnehmenden Ambulanzen dhnlich
tbersichtliche Auswertungen generieren.
Wenn Patientendaten fortlaufend in
einem elektronischen System erfasst sind
und man die Software auch wihrend der
Sprechstunde zur Verftigung hat, kann
man mit Suchmasken und Abfragen
schneller wichtige Informationen finden
als in handschriftlich gefuhrten dicken
Krankenakten. Auflerdem konnte die
Software individuelle Lesezeichen erlau-

ben, um wichtige Ereignisse im Verlauf
zu markieren. Eine gute Software kann an
Routinediagnostik erinnern, beispielswei-
se an jahrlich durchzufithrende Untersu-
chungen wie Sonographie oder Glukose-
toleranztest.

Das Projekt Qualitétssicherung Muko-
viszidose kann dabei helfen, die Behand-
lung zu verbessern. Dazu muss man
zunichst einmal wissen, wo man steht.
Fir die Daten des nordamerikanischen
CF-Registers hat man Mukoviszidose-
spezifische Perzentilen entwickelt, die

die Frage beantworten, wie gut es dem
Patienten im Vergleich zu anderen
Mukoviszidosekranken desselben Alters
und Geschlechts geht. Der Autor hat eine
Maske zur Berechnung von Patienten-
werten ins Internet gestellt, und zwar
sowohl fiir das Gewicht als auch fur die
FEV1 (http://www.karlin.mff.cuni.cz/
~kulich/fevref/cfref.html).

Auch ein Vergleich von Ambulanzen ist
wichtig. In den USA fand man fiir die
FEV1 grofle Unterschiede zwischen den
»besten« und den »schlechtesten« Zen-
tren, die in einigen Altersgruppen mehr
als 20% des FEV1-Sollwertes ausmachten.
Die Kunst der CF-Betreuung liegt nach
Ansicht der Referentin darin, die Gesund-
heit der Patienten iiber Jahre stabil zu
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halten. Verlidssliche Angaben zum long-
itudinalen Verlauf definierter Patienten-
gruppen sind daher von besonderer
Bedeutung und sollten aus dem
Qualititssicherungsprojekt geliefert
werden.

Wenn man die Behandlungsqualitit
verbessern mochte, muss man sich die
Frage stellen, woran man erkennt, dass
eine Mukoviszidose-Ambulanz gut arbei-
tet. Dazu kann man Personen befragen,
wie Patienten, Mitarbeiter oder auswartige
Kollegen. Zusitzlich sammelt man
objektive Daten zu relevanten Aspekten.
Dazu gehoren Befahiger-Kriterien (als
Voraussetzungen fiir gute Ergebnisse) und
Ergebnis-Kriterien, die deutlich machen,
was erreicht wurde. Wichtig ist, dass man
aus den Resultaten lernt. Nach Analyse
der Ergebnisse werden Verbesserungs-
mafinahmen eingefiihrt, und ein bis zwei
Jahre spiter wird tiberpriift, ob sich die
Situation verbessert hat. Dieses Vorgehen
wird derzeit beispielhaft im Bench-
marking-Projekt der Qualititssicherung
Mukoviszidose erprobt.

Indikatoren fiir Qualitdt konnen auf der
Befihiger-Seite strukturelle Vorgaben sein,
aber auch Vorgehensweisen und Abliufe,
nach denen in der Ambulanz gearbeitet
wird. Zu den Ergebniskriterien gehoren
der Gesundheitszustand der Patienten, die
Zufriedenheit von Patienten und Mitar-
beitern oder auch das Urteil von Kollegen.
Zum letztgenannten Aspekt haben
beispielsweise niedergelassene Pneumo-
logen ein Peer Review-Verfahren entwik-
kelt, das es ermoglicht, die Arbeit anderer
Kollegen zu beurteilen. So wurde iiber-
priift und bewertet, wie neu diagnostizier-
te COPD-Patienten behandelt wurden.
Ahnliche Verfahren sollte man auch fiir
Mukoviszidose Ambulanzen diskutieren.
Zusammengefasst liegt im Projekt
Qualititssicherung Mukoviszidose noch
erhebliches Potenzial. Als Patienten-
register wird es schon genutzt, es bestehen
allerdings noch Liicken, und die Auswer-
tung kénnte aussagekriftiger sein.

Es konnte die Patientenbetreuung noch
besser unterstiitzen und Indikatoren fiir
gute Behandlungsqualitit liefern, wenn

es weiter ausgebaut wird.
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PLENUM 4

Kasuistiken und freie Vortrige

Moderation: Christina Smaczny, Frankfurt, und Thomas Nii8lein, Bochum

Berichterstattung: Gratiana Steinkamp

Phagotherapie gegen MRSA-Infektionen

Nodar Danelia, Bad Pyrmont

Zur Therapie chronischer, bakterieller
Infektionen eignen sich nicht nur Antibio-
tika, sondern auch Bakteriophagen. Dabei
handelt es sich um Viren, die ihr geneti-
sches Material in die Bakterien einbringen
und sich auf diese Weise reproduzieren.
Fiir die Therapie wird der Bakteriophag T
genutzt. (Abb. 4). Bekommt der Phage
Kontakt mit E. coli-Bakterien, haftet er
sich an das Bakterium an, treibt seinen
Schwanz durch die Zellwand hindurch
und setzt im Inneren des Bakteriums sein
eigenes genetisches Material frei. Nach

45 Minuten hat sich der Phage bereits
hundertmal reproduziert.

In Georgien hat man seit rund 30 Jahren
Erfahrung mit der Phagen-Therapie. Die
antibakterielle Wirkung dieser Viren ist
beachtlich. Sie bekimpfen unter anderem
St. aureus, P. aeruginosa, Proteus und

E. coli. Am Institut fir Mikrobiologie der
Medizinischen Hochschule Hannover
wurde dies mit einer in vitro-Studie an
139 bakteriellen Proben gezeigt. Nur 12%
der untersuchten Bakterienstimme rea-
gierten nicht empfindlich auf den Phagen.
In einer monozentrischen, prospektiven,
offenen Pilotstudie wurde das Préiparat
Dephag bei Patienten mit eitrigen Infek-
tionen angewendet und erste Daten zu
Wirksamkeit und Vertraglichkeit der
Substanz gewonnen. Einschlusskriterium
waren chronische, nicht heilende Weich-
teil- oder Knocheninfektionen mit mikro-
biologisch gesicherter Infektionspersis-
tenz. Die Phagenlosung wurde duferlich
angewendet und nach Debridement der

Wunde lokal appliziert. Der Referent
demonstrierte eindrucksvolle Fotos eines
Patienten, der sechs Jahre nach einem
Verbrennungsunfall ausgeprigte Eiter-
beldge auf Wundflichen aufwies, die

mit resistenten St. aureus, Pseudomonas
und Proteus infiziert waren. Nur sechs
Tage nach erster Applikation des Priparats
erreichte man Keimfreiheit und nach 31
Tagen eine hundertprozentige Wundgra-
nulation. Auch bei einem Patienten mit
seit 2,5 Jahren bestehender Osteitis und
drohender Amputation erreichte man

AbD. 4

.BACTEF:‘IOPHAG T

nach 10 Tagen eine Wundheilung. Insge-
samt profitierten alle neun behandelten
Patienten von der Phago-therapie. Die
Behandlungsdauer war kurz, Nebenwir-
kungen wurden nicht beobachtet. Auch
resistente Bakterien lief3en sich auf diese
Weise behandeln. Ein weiterer Vorteil
besteht darin, dass keine Wechselwirkun-
gen mit anderen Medikamenten zu
erwarten sind.

Nach diesen viel versprechenden ersten
Befunden wird diese Behandlungsform
weiter entwickelt.

17



CF-Report - Ausgabe 1

Physiotherapie und Zeitpunkt der Dornase-Inhalation bei Kindern mit

Mukoviszidose

Lianne J van der Giessen, Rotterdam (Niederlande)

Regelmiflige Physiotherapie gehort zu
den wichtigsten Malnahmen, um den
zdhen Schleim bei Mukoviszidose aus den
Atemwegen heraus zu befordern. Mit
Dornase alfa wird das Sekret verfliissigt,
sodass es leichter expektoriert werden
kann. Dies verbessert die Lungenfunktion
und reduziert die Hdufigkeit pulmonaler
Exazerbationen. Die Mehrzahl der
Patienten inhalieren Dornase vor der
Physiotherapie. Eine Begriindung dafiir
ist, dass die Viskositit etwa 30 Minuten
nach der Inhalation am geringsten ist.

In Rotterdam untersuchte man, ob es
besser ist, Dornase vor oder nach der
Physiotherapie zu inhalieren, und fiihrte
dazu eine doppelblinde, randomisierte
Cross-over-Studie bei Patienten im Alter
von mindestens sechs Jahren durch. Die
Patienten inhalierten entweder 30 Minu-

ten vor der Physiotherapie ein Plazebo
und direkt im Anschluss an die Physiothe-
rapie Dornase alfa oder umgekehrt. Nach
dreiwochiger Therapie fand das Cross-
over fiir die folgenden drei Wochen statt.
Die untersuchten Patienten hatten im
Mittel eine Einsekundenkapazitit von
88%, eine forcierte Vitalkapazitit von
93% und eine MEF25 von 57% des Solls.
Wenn Dornase nach der Physiotherapie
inhaliert worden war, lag das MEF25 nach
3 Wochen bei 58,3% des Solls, bei Inhala-
tion vor der Physiotherapie betrug es

nur 52,5% des Solls. Diese Differenz war
mit einem p-Wert von 0,01 signifikant.
Im Gegensatz dazu waren die Befunde
nach nur zweiwochiger Therapie nicht
verschieden. Die beiden anderen Ziel-
parameter Vitalkapazitit und FEV1 er-
gaben keine Unterschiede zwischen den

Reinigung der oberen Atemwege - Let's do it
Sabine Jiinemann-Bertram und Judith Prophet, Bochum

Seit mehreren Jahren werden obere und
unterer Atemwege als gemeinsames
System aufgefasst. Dementsprechend
gewinnt die Reinigung der oberen Luftwe-
ge an Bedeutung, in der Hoffnung, damit
einem »Etagenwechsel« vorbeugen zu
konnen.

Das tibliche Ausschniduzen der Nase ge-
hort zu den weniger empfehlenswerten
Techniken der Nasenreinigung. Stattdes-
sen soll man Prinzipien anwenden, die
denen bei der Autogenen Drinage dhneln.
Dazu gehort, eine optimale Stromungsge-
schwindigkeit zu erreichen, einen hohen
Druck zu vermeiden (der sich ungiinstig
auf Mittelohr und Nasenebenhohlen
auswirken wiirde), einen lingeren Fluss
einem hoheren Druck vorzuziehen und
den Fluss nicht zu unterbrechen. Man
beginnt mit dem Ausatmen tiber beide
Naselocher, wobei man das Taschentuch
etwa zwei bis drei Zentimeter von der

Nase entfernt hilt. Beim Ausatemmanéver

soll man die gesamte Vitalkapazitit
nutzen. Eine andere Moglichkeit ist das
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retrograde Hochziehen. Beim Einatmen
entsteht dadurch eine Vibration des
Nasen-Rachenraums, und das mobilisierte
Sekret wird verschluckt oder ausgespuckt.
Als dritte Methode stellten die Referentin-
nen die Reinigung der oberen Luftwege
mit einer Nasenkanne auch praktisch vor.
Bereits im 16. Jahrhundert wurde diese

Abb. 5 Reinigung der oberen Luftwege

Behandlungsgruppen. Zusitzlich zur
Erhebung der Lungenfunktionsparameter
fithrten die Patienten bzw. ihre Eltern zu-
hause ein Tagebuch und dokumentierten
die Sputumproduktion sowie den Husten.
Bei diesen sekundidren Endpunkten fand
man ebenfalls keine signifikanten Unter-
schiede zwischen den Gruppen. Die
besseren MEF25-Ergebnisse bei Inhalati-
on von Dornase alfa nach der Physiothe-
rapie erkldren die Autoren damit, dass

die Physiotherapie die zentralen Atem-
wege reinigt. Anschlieflend inhalierte
Medikamente konnen dann besser peri-
pher deponiert werden. Auflerdem hat
Dornase alfa mehr Zeit zu wirken, wenn
das Medikament nach der Physiotherapie
inhaliert wird.

Technik in Yoga-Schriften erwihnt. In der
Fachklinik De Haan gehort es zum tagli-
chen Ablauf fiir Patienten und Behandler,
sich am Morgen mit Hilfe der Nasenkanne
die oberen Atemwege zu reinigen (Abb. 5).
Die Physiotherapeutinnen empfehlen
Mukoviszidose-Patienten, die Nasenspii-
lung in den téglichen Ablauf zu integrieren.
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Haufigkeit der Erkennung der allergischen
broncho-pulmonalen Aspergillose (ABPA)
und Fritherkennung einer Exazerbation

Daniel Schiiler, Gie3en

Der Referent berichtete zundchst von der
Kasuistik eines 13-jdhrigen Patienten mit
bekannter Sensibilisierung gegen Schim-
melpilze, bei dem sich eine schleichende
Verschlechterung der Vitalkapazitit und
der FEV1 einstellte, wobei eine
progrediente Restriktion besonders
imponierte. Nachdem man einen starken
Anstieg des IgE auf 637 U/ml beobachtet
hatte und der Patient spezifisches IgE
gegen Aspergillus fumigatus der Klasse 3
aufwies, behandelte man ihn unter dem
Verdacht auf ABPA mit Prednison. Die
Umgebungsanamnese ergab, dass im
Wohnzimmer der Familie ein Aquarium
steht. Nach anfinglicher Besserung kam es
nach Reduktion der Cortisondosis wieder
zu einer Verschlechterung, so dass der
Patient stationdr aufgenommen und mit
Prednison-Stof3therapie behandelt werden
musste.

Die Diagnose-Kriterien der ABPA sind bei
Mukoviszidose schwierig. Bei einer
retrospektiven Auswertung von 147
Patienten aus Gieflen zeigte sich bei 50%
eine Sensibilisierung gegen Aspergillus
fumigatus, ein spezifisches IgE (minde-
stens Klasse 2) bei 38% und eine erhdhtes
spezifisches IgG (iiber 40 Milligramm pro
Liter) bei 34%. Nach den tiblichen
Diagnosekriterien litten 30% der Patien-
ten an einer manifesten ABPA. Bemer-
kenswert war, dass sich im Falle von
Exazerbationen bei 23 der 44 betroffenen
Patienten eine Restriktion in der Lungen-
funktion nachweisen lief3.

Angesichts dieser hohen Zahlen und der
héufigen Rezidive fithrt man derzeit bei
sieben Patienten mit ABPA eine Frither-
kennung zuhause durch. Sie messen
einmal tiglich mit einem mobilen System
(Spiro Pro, Viasis) ihre Lungenfunktion.
Wenn die Vitalkapazitit um 15% oder
mehr abfillt und sich der Patient klinisch
verschlechtert, ohne dass Entziindungs-
zeichen nachweisbar sind, wird systemisch
mit Prednison behandelt.
Zusammenfassend wird nach Auffassung

des Referenten die Haufigkeit der allergi-
schen bronchopulmonalen Aspergillose
unterschatzt. Es ist nach wie vor schwierig,
zwischen einer Sensibilisierung und einer
manifesten Aspergillose zu unterscheiden.
Die Fritherkennung von Rezidiven sei
wichtig, um den Krankheitsverlauf best-
moglich behandeln zu kénnen.

Candida albicans bei
fortgeschrittener CF -
ein unterschatztes

Problem ?
Ute Staden, Berlin

Nach Angaben der Literatur haben CF-
Patienten hdufig erh6hte Candida-Titer,
unabhingig vom Nachweis der Erreger
im Sputum. Dies gilt insbesondere fiir
Patienten mit fortgeschrittener Erkran-
kung und Langzeit-Antibiotikatherapie.
In Berlin fithrte man in den Jahren 2000
bis 2005 eine Erhebung bei 33 Patienten
durch, die zum ersten Mal fiir die Evalua-
tion zur Lungentransplantation in Berlin
vorgestellt wurden. Der Altersmedian der
Betroffenen lag bei 24 Jahren, die mediane
FEV1 bei 27%, und alle waren chronisch
mit Pseudomonas aeruginosa infiziert.
Als Kontroll-Patienten wurden im selben
Zeitraum 20 Personen mit dhnlicher
Altersverteilung untersucht, die sich zu
einem Routinebesuch in der Mukoviszi-
dose-Ambulanz vorstellten und die eine
mediane FEV1 von 77% hatten.
Transplantationskandidaten hatten hohe-
re Serum-IgG-Konzentrationen. Ein Teil
der Patienten wies hohere Candida-Titer
auf, die Unterschiede zu der Kontroll-
gruppe waren jedoch nicht signifikant.
Positive Candida-Titer hatten 52% der

33 Transplantationskandidaten, jedoch
nur 25% der Kontrollpatienten.
Transplantationskandidaten mit positivem
Candida-Titer wurden signifikant haufiger
mit oralen Steroiden behandelt (52%
versus 0%, p< 0,001) und erhielten
haufiger inhalative Steroide (79% versus
35%, p=0,003), wihrend die Haufigkeit
eines Diabetes mellitus, eines pathologi-
schen oralen Glukose-Toleranztests oder
einer Antibiotikainhalation sich zwischen
den Gruppen nicht unterschied. Wurden
Transplantationskandidaten antimyko-
tisch therapiert, waren ihre Candida-Titer
signifikant niedriger. Nach diesen Daten
haben Transplantationskandidaten
hiufiger erhohte Candida-Titer, wobei
die klinische Relevanz dieses Befundes
noch unklar ist. Inwieweit sich eine
antimykotische Therapie gtinstig auf die
Lungenfunktion auswirkt, muss noch
weiter abgeklart werden.
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Highlights aus der CF-Forschung

Tim Hirche, Frankfurt

Der Referent gab einen umfassenden
Uberblick iiber Ergebnisse der Nordame-
rikanischen Mukoviszidose-Konferenz
(NACFC) im Oktober 2005 in Baltimore.
Die pulmonale Manifestation der
Mukoviszidose ist charakterisiert durch
Mukostase, Infektion und Entziindung,
und dieser circulus vitiosus fiihrt schlief3-
lich zur Bronchiektasie und zur respirato-
rischen Insuffizienz. Wie der durch den
CFTR-Defekt beeintrachtigte Ionen-
transport zur Mukostase fithrt, kann
heute weitgehend beantwortet werden.
Nach der so genannten ,,low volume®
Hypothese ist das Problem bei CF die
relative Dehydratation und das Trocken-
fallen der Solphase. Der Schleim auf
dem respiratorischen Epithel stammt aus
Becherzellen und submukosen Driisen.
Um die Zilien herum befindet sich eine
Solphase aus perizilidrer Fliissigkeit, in der
die Zilien sich bewegen und zielgerichtet
schlagen konnen. Dariiber gelagert ist
die festere Gelphase, und diese spezielle
Schichtung ermoglicht den Abtransport
von Partikeln aus den Atemwegen. Bei
Mukoviszidose sind die Zilien von einer
amorphen Masse umgeben, und die
Solphase ist praktisch nicht existent.

Abb. 6

Dies verhindert ein suffizientes Arbeiten
des Ziliensystems aufgrund der Dehydra-
tation.

Bei der Gentherapie gibt es kaum Fort-
schritte. Bisher wurden dazu rund 20
klinische Studien durchgefthrt. Ein
Hauptproblem ist, dass sich CFTR nicht
in klinisch relevanter Menge in die Zellen
einbringen lie8. Aufierdem beobachtete
man teilweise erhebliche Nebenwirkungen
und immunologische Probleme durch die
verwendeten viralen Vektoren. Derzeit
erprobt man vorwiegend nicht-virale
Vektoren wie DNA-Nanopartikel. Die
Zahl der mit CF assoziierten Mutationen
liegt derzeit bei 1406.

Ein weiteres aktives Forschungsgebiet sind
die modifizierenden Gene. Bisher fand
man nur wenige Assoziationen zwischen
der Ausprigung der Mukoviszidose und
modifizierenden Genen. Eine klare
Beziehung gibt es zum TGF-13, von dem
man bei CF tiberexprimierte Varianten
findet. Interessanterweise ist die Situation
bei Patienten mit COPD genau umge-
kehrt.

Berichtet wurde auch tiber erste Erkennt-
nisse zur Stammzell-Therapie, die sich
besonders fir Mukoviszidose eignet.

Zellen aus dem Knochenmark sind in
der Lage, zu Lungenzellen auszudifferen-
zieren.

Die pharmakologische Therapie der de-
fekten Funktion des CFTR-Proteins wird
weiter vorangetrieben. Fiir Klasse I-Muta-
tionen, bei denen ein Stop-Codon das
Problem ist, gibt es erste Erfolge durch
eine Behandlung mit Gentamicin. Eine
Studie mit der oral anzuwendenden
Substanz PTC 124 ist derzeit in Phase 1.
Bei Klasse II-Mutationen strebt man

an, den Abbau des defekten Proteins zu
verhindern und auf diese Weise eine
ausreichende Proteinfunktion zu gewihr-
leisten. Phase II-Studien werden mit
Phenylbutyrat und mit Curcumin durch-
gefiithrt. Bei Klasse I1I- beziehungsweise
Klasse IV-Defekten wird das Protein
normal synthetisiert und gelangt auch

in die Zellmembran, seine Funktion ist
jedoch defekt, weil der Kanal nicht durch-
gingig ist. Eine therapeutische Aktivie-
rung gelang mit Genistein und mit INS
37217. Die Substanz Moli1901 aktiviert
alternative Chloridkanile und hemmt
bestimmte Natrium-Kanile. Wihrend
Amilorid wegen seiner zu kurzen Halb-
wertszeit nicht weiter entwickelt wird,
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sind Analoga von Amilorid wie Parion
552-02 oder INO 4995 in der klinischen
Entwicklung.

Im Vertex-Projekt wird mit einem spezi-
ellen Verfahren, der ,,High throughput-
Analyse®, nach Kandidaten fiir Korrekto-
ren und Aktivatoren des CFTR-Kanals
gesucht. Auf diese Weise wurden bereits
mehrere viel versprechende Substanzen
identifiziert.

Im Bereich der Mukolytika wurde fiir
Dornase nachgewiesen, dass es das
Fortschreiten der Atemwegsentziindung
verhindern kann (BEAT-Studie). Dornase
wird daher inzwischen zur frithzeitigen
Behandlung zur Pravention der Lungen-
erkrankung empfohlen.

Fin bestimmter Chloridkanal, der
hCLCA1-Kanal, wird durch die oral ver-
fiigbare Substanz Talniflumate (Lomucin)
inhibiert, so dass eine mukoregulatorische
Wirkung resultiert. Das Medikament wird
bereits als nichtsteroidales Antiphlogisti-
kum klinisch genutzt. Hypertone Koch-
salzlosung wurde in 7%iger Stdrke in den
USA als Mukolytikum zugelassen.

Ein neues inhalatives Antibiotikum ist
Aztreonam zur Inhalation, das zusammen
mit der in den USA verfiigbaren Version
des Pari eFlow klinisch entwickelt wird.
Von den bekannten Priparaten Tobramy-
cin und Colistin werden derzeit Pulver-
inhalate entwickelt. Ein neues therapeuti-
sches Prinzip gegen Pseudomonas
aeruginosa besteht in der Hemmung der
Efflux-Pumpen des Bakteriums, was
durch die Substanz MP-601,205 erreicht
werden soll. Dies wiirde die Wirkung von
Antibiotika vervielfachen.

Eher enttduschend waren die Ergebnisse
auf dem Gebiet der Entziindungshem-
mung. Ein viel versprechender LTB4-
Rezeptor-Antagonist, BIL 284, fiihrte zu
gehduften Infektionen, so dass die Studie
abgebrochen werden musste.
Abschlieflend dufSerte der Referent seinen
Eindruck, dass die klinische Versorgung
der Mukoviszidosepatienten in Deutsch-
land keinesfalls schlechter sei als in den
USA. Allerdings hinke die Forschung in
Deutschland deutlich hinterher.

SEMINAR 1

Mitgliederversammlung der AGAM

Eine Zusammenfassung liegt nicht vor.

SEMINAR 2

Moderation: Christiane Binder, Berlin

Teil 1:

Gummibarchen auf Rezept - Innovatives
Vitaminsupplement fiir Mukoviszidose
Autorin: Hans Konrad Biesalski,
Stuttgart

Eine Zusammenfassung liegt nicht vor.

Teil 2:

Stellenwert der Erndhrung und
erndhrungstherapeutischer MaRnahmen
bei CF- Einstellung der Betroffenen
versus Einschidtzung durch die Eltern
Autorin: Barbel Palm, Homburg

Einleitung
Erndhrungstherapie ist eine wesentliche

Sdule innerhalb des Behandlungs-
konzeptes von Mukoviszidose-Betroffe-
nen. Es gibt einige Hinweise, dass Kinder
und Jugendliche mit CF und ihre Eltern
den Stellenwert der Erndhrung bei CF
unterschiedlich einschitzen. In der Studie
wurden die Sichtweise von Patienten und
ihren Eltern hinsichtlich Erbnahrungs-
fragen verglichen.

Methode

50 Patienten mit CF im Alter von 5 bis

20 Jahren (24 minnlich und 26 weiblich)
und deren Eltern nahmen an der Untersu-
chung teil. Sie fiillten wihrend der routi-
nemifligen Ambulanzbesuche psychomet-
rische Fragebdgen aus. Identische Fragen
beziiglich Essen und erndhrungsthera-

peutischer Mafinahmen wurden den CF-
Patienten und deren Eltern gestellt, wo-
bei die Eltern zwei Fragebogen erhielten.
Im ersten Bogen sollten sie ihre eigene
Einstellung wiedergeben und im zweiten
die ihrer Kinder einschitzen. Die Daten,
die das Essen betrafen, wurden mit denen
einer Kontrollgruppe und deren Eltern
verglichen.

Ergebnisse

»Wie wichtig ist das Essen fiir Dich?“
konnten die Teilnehmer durch Ankreuzen
beantworten und zwar von 1: sehr wichtig
bis 6: absolut unwichtig.

Bei den betroffenen Kindern und Jugend-
lichen ergab sich ein Mittelwert von 1,7.
Somit hat das Essen fiir die CF- Patienten
einen sehr hohen Stellenwert. Ihre Eltern
bewerten das Essen fiir sich selbst als we-
niger wichtig (Mittelwert 2,29). Interes-
sant ist, dass die Eltern annehmen, dass
das Essen fiir ihre Kinder noch unwichti-
ger ist. Das zeigt ein Mittelwert von 2,61:
ein hoch signifikanter Unterschied. Es
besteht eine signifikante (p = 0,011) Kor-
relation zwischen Eltern, denen das Essen
wichtig ist und ihren Kindern, fiir die das
Essen einen ebenso hohen Stellenwert hat.
Ein niedriger Body Mass Index korreliert
nicht mit einer schlechteren Bewertung
beziiglich Essen, d. h. auch fiir Kinder und
Jugendliche mit einem niedrigen Gewicht
ist Essen bedeutsam.

Fiir die Kontrollgruppe hat das Essen eine
geringere Bedeutung als fur die betroffe-
nen Kinder (Mittelwert 2,24), ein signifi-
kanter Unterschied. Die Eltern der
Kontrollgruppe schitzen ihre Kinder im
Gegensatz zu den Eltern der CF- Patienten
in dieser Frage sehr genau ein (Mittelwert
2,26).

Der gemeinsame Familientisch ist der Ort,
an dem die Kinder am liebsten essen. 98%
der Betroffenen gaben an, dass sie gerne
innerhalb der Familie essen. Auch bei
Freunden wird gerne gegessen. Drei Vier-
tel der Teilnehmer essen gerne auf Festen
und zweidrittel im Restaurant. In der
Schule beziehungsweise am Arbeitsplatz
wird nicht so gerne gegessen, und alleine
essen nur noch 26% der Patienten gerne.
In allen Punkten schitzten die Eltern ihre
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Kinder deutlich schlechter ein, beziiglich
Essen bei Freunden oder Essen in der
Schule war der Unterschied signifikant.
Bei der Kontrollgruppe zeigte sich ein
dhnliches Bild wie bei der CF-Gruppe.
Auch hier spielt der kommunikative
Faktor beim Essen eine grofie Rolle.
Besonders gerne wird in der Familie oder
bei Freunden gegessen. Alleine zu essen
macht am wenigsten Spaf3. Verglichen mit
der CE-Gruppe liegen aber alle Angaben
deutlich tiefer, wihrend die Eltern der
Kontrollgruppe ihre Kinder wiederum
sehr genau einschitzen.

»Wie geht es Dir, wenn Du gemeinsam
mit Deiner Familie isst?“, war die nichste
Frage. Folgende Antworten waren mog-
lich:

1.: Ich fithle mich gut. Ich bin entspannt
und froh.

2.: Mal geht es mir gut, mal nicht so gut.
3.: Das gemeinsame Essen ist meistens
unangenehm. Ich bin gestresst.

4.: Wir essen selten gemeinsam.

Zwei Drittel der Betroffenen fiihlen sich
beim Essen in der Familie wohl. Ein Drit-
tel der Patienten erklirt, dass die Situation
am Familientisch nicht immer angenehm
ist. Von diesen achtzehn Patienten nennen
fiinf als Grund, dass sie zum Essen ge-
dringt werden. Dreizehn Patienten geben
andere Griinde an, wie z. B. Streit mit
Geschwistern.

Die Eltern selbst empfinden die Stim-
mung am Esstisch deutlich schlechter als
ihre Kinder und glauben, dass ihre Kinder
die Situation dhnlich erleben. Der Unter-
schied ist signifikant. Fin niedriger BMI
korreliert nicht mit einer gespannten
Situation am Esstisch. Es zeigt sich auch
kein Unterschied hinsichtlich verschiede-
ner Altersgruppen, d. h. sowohl jiingere
Kinder als auch Jugendliche fiihlen sich
beim Essen innerhalb der Familie wohl.
Bei dieser Fragestellung gibt es zwischen
CF-Gruppe und Kontrollgruppe keinen
signifikanten Unterschied. Gesunde
gleichaltrige Kinder und Jugendliche
empfinden die Situation am Esstisch dhn-
lich wie die CF-Gruppe.

CF-Patienten essen, wenn sie Hunger ha-
ben, weil es thnen schmeckt und wenn sie
Appetit auf bestimmte Lebensmittel ha-
ben. Die Hilfte der Betroffenen essen aus
Gewohnheit, aus reiner Lust und Spaf}
sowie aus Hoflichkeit, z. B. wenn sie ein-
geladen sind. Bei jedem zweiten Patienten
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spielen gesundheitliche Griinde eine Rolle,
wenn sie iber Essen nachdenken. 40% der
CEF-Patienten essen, wenn sie sich lang-
weilen, ebenso viele essen in Gesellschaft
gerne. Stress, Frust oder Traurigkeit sind
keine Motive fiirs Essen.

Die Eltern der Betroffenen meinen, dass
ihre Kinder, aus welchem Grund auch
immer, nicht so gerne essen. Eine signifi-
kant schlechtere Einschitzung wird hin-
sichtlich Geschmacksgriinden, Gewohn-
heit, Hoflichkeit und Gesundheit gegeben.
Auch die Kontrollgruppe nennt als wich-
tigsten Beweggrund den Hunger. Abgese-
hen davon werden die verschiedenen
Motive fiirs Essen von der Kontrollgruppe
im Gegensatz zu der CF-Gruppe weniger
hiufig angegeben. Einen signifikanten
Unterschied gibt es beziiglich Ge-
schmacksgriinden, Gewohnheit, Hoflich-
keit, Lust und Spafl am Essen und Ge-
sundheit. Die gesunden Kinder und Ju-
gendliche werden durch ihre Eltern deut-
lich besser eingeschitzt als die kranken.
Zwei Drittel der Betroffenen haben eine
positive Einstellung zur Enzymeinnahme.
Lediglich 22% finden die Enzymsubsti-
tution nicht immer gut. Lediglich 9%
bewerten die Enzymeinnahme negativ.
Die Eltern meinen, dass ihre Kinder eine
deutlich schlechtere Einstellung zu Enzy-
men haben.

68% der Betroffenen leiden selten oder
nie an Verdauungsbeschwerden. Hier
zeigt sich eine sehr gute Korrelation bei
der Einschitzung durch die Eltern.

Die Probanden wurden gefragt, wie hoch
der Leidensdruck ist, falls sie Verdauungs-
beschwerden haben. 36% der Teilnehmer
leiden sehr stark darunter, wenn sie Be-
schwerden haben. Die Eltern unterschat-
zen allerdings die gastrointestinalen Be-
schwerden ihrer Kinder.

Es zeigte sich eine ausgeprigte Korrelation
zwischen positiver Einstellung zur
Enzymeinnahme und Beschwerdefreiheit
(p=0,01).

Bei Patienten, die der Enzymeinnahme
positiv gegentiber stehen, ist der Leidens-
druck durch Verdauungsbeschwerden
hoch signifikant (p < 0,001) geringer. Es
besteht eine Tendenz dahingehend, dass
Patienten, die die Enzymeinnahme positiv
einschitzen, einen besseren BMI haben.
Die Einstellung zu Trinksonden ist geteilt.
32% der CF-Patienten finden sie gut, 14 %
mittelmiflig und 6% maogen sie nicht.

Die Hilfte der Patienten hat sich keine
Meinung zu Trinksonden gebildet. 28%
der Betroffenen trinken zum Zeitpunkt
der Befragung Sondennahrung. Eine posi-
tive Einstellung zu Trinksonden korreliert
nicht mit einem besseren Korpergewicht.

Zusammenfassung
Unabhingig von ihrem Erndhrungsstatus

(BMI) zeigen die CF-Patienten eine posi-
tivere Einstellung zum Essen und zur
Enzymeinnahme als ihre Eltern. Fur CF-
Patienten hat Essen einen hoheren Stellen-
wert als fur die Kontrollgruppe. Eltern
gesunder Kinder schitzen die Einstellung
ihrer Kinder beziiglich Essen im Gegen-
satz zu den Eltern von CF-Patienten sehr
gut ein. Die Eltern von Kindern und
Jugendlichen mit CF unterschitzen den
Leidensdruck, den ihre Kinder durch
Verdauungsbeschwerden erleiden. Eine
positive Einschitzung der CF-Betroffenen
bzgl. Enzymsubstitution korreliert mit
einer Beschwerdefreiheit bzgl. gastrointes-
tinalen Beschwerden.

Schlussfolgerun
Die erndhrungstherapeutische Behand-

lung sollte den elterlichen Stress bzgl. der
Mahlzeiteneinnahme mit ihrem Kind in
Betracht ziehen. Die Therapeuten sollten
sich tiber die unterschiedlichen Perspek-
tiven von Eltern und deren Kindern in
Bezug auf Erndhrung bewusst werden.
Erndhrungsfachleute sollten daher beim
Erheben von Ernidhrungsanamnesen die
Kinder und Jugendliche moglichst selbst
befragen und bedenken, dass die Angaben
der Eltern subjektiv gepragt und wider-
spriichlich sein konnen. Vermutlich wer-
den die betroffenen Kinder und Jugendli-
che durch die kontinuierliche Ernah-
rungsberatung dahingehend beeinflusst,
dass sie die Bedeutung der Erndhrung
erkennen.
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Teil 3:

Vorstellung des Schulungskonzepts ,,Eine
Reise durch den Verdauungsapparat“
Autorin: Barbel Palm, Homburg

Das Schulungskonzept ,,Eine Reise durch
den Verdauungsapparat“ ist fir Kinder
und Jugendliche ab dem 6. Lebensjahr
geeignet.

Themen der Schulung sind die physiologi-
sche Verdauung, die Verdauung bei exo-
kriner Pankreasinsuffizienz, Lebensmittel-
kunde und Erndhrungslehre. Die Lern-
inhalte sind fiir Kinder spielerisch und
somit altersentsprechend verpackt. Die
Kinder erarbeiten sich im Spiel die Inhalte
selbst, indem sie z. B. ihre eigene Verdau-
ung nachahmen. Dadurch erfahren sie das
Wirkprinzip der Pankreasenzyme. Ziel
der Kinderschulung ist nicht nur Wissen
zu vermitteln, sondern dariiber hinaus
eine Verhaltensidnderung hinsichtlich Es-
sen und Trinken sowie der Enzym-
einnahme zu bewirken.

Um einer eventuellen Pseudomonas-
ansteckung vorzubeugen, wird eine
Einzelschulung des Betroffenen empfoh-
len. Zusitzlich werden Eltern, Geschwister
und Grof3eltern eingeladen. Fiir die Schu-
lung sollte inkl. Vor- und Nachbereitung
und kleinen Pausen zwei Stunden einge-
plant werden.

Nach erfolgter Schulung erhalten die Kin-
der das Malheft ,,Eine Reise durch den
Verdauungsapparat; Essen und Trinken
macht Spaf3“, welches alle Schulungs-
themen beinhaltet. Es dient der Wiederho-
lung, Vertiefung und Erginzung des Er-
lernten.

(Hinweis: Das Malheft ist iiber die Firma
Solvay, Hannover erhiltlich.) 1997 wurden
im Rahmen von Seminaren Kollegen/
innen mit der Schulung vertraut gemacht
und die entsprechenden Medien wurden
zur Verfiigung gestellt.

Im Rahmen einer multizentrischen Studie
wurde die Schulung im Jahr 2002 evalu-
iert.

10 Zentren nahmen an der Evaluation teil
(n=42).

Unmittelbar vor der Schulung wurden
Fragebogen von den Betroffenen sowie
deren Eltern ausgeftillt. Einen Monat nach
der Schulung wurden von Eltern und Kin-
dern getrennt erneut Fragebogen ausge-
fullt.

Die betroffenen Kinder sollten beispiels-

weise fetthaltige Lebensmittel erkennen,
wobei nach der Schulung signifikant
mehr Lebensmittel (p = 0,041) richtig
erkannt wurden.

Die Frage: ,Was machen die Enzyme in
Deinem Bauch?“ konnten nach der Schu-
lung signifikant mehr Kinder korrekt
beantworten (p = < 0,001).

Die Betroffenen konnten auflerdem die
Kausalitit zwischen Enzymbedarf und
Malabsorption (,,Warum musst Du Enzy-
me einnehmen?®) und den richtigen Zeit-
punkt der Enzymeinnahme signifikant
besser erkliren (,, Wann musst Du Deine
Enzyme einnehmen?®).

Die Evaluation ergab, dass Teilnehmer

> 12 Jahre durch die Schulung den grof3-
ten Nutzen erzielen konnten. Es lohnt sich
daher durchaus bei Grundschulkindern
zu einem spiteren Zeitpunkt die Schulung
noch einmal zu wiederholen.

Im Fragebogen der Eltern wurde ebenfalls
der Wissensstand ermittelt. Obgleich die
Eltern nur passiv an der Schulung teilnah-
men, war der Unterschied vor und nach
der Schulung hoch signifikant. Die Eltern
wurden auf8erdem gebeten, anzugeben,
ob beziiglich des Essverhaltens und der
Enzymeinnahme eine Veranderung durch
die Schulung bei ihren Kindern erzielt
worden ist.

Eine positive Veranderung hinsichtlich
Lebensmittelauswahl wurde zu 50% be-
richtet. Die Mahlzeitenanzahl verbesserte
sich zu 37%. 34% der Eltern berichteten,
dass sich die Trinkmenge der Kinder ge-
steigert habe und 26% der Kinder aflen
nach der Schulung groflere Portionen als
vorher. AuSerdem verbesserte sich die
selbststindige Enzymeinnahme der Kin-
der und Jugendlichen signifikant.

Fiir jede Altersgruppe (Grundschulkinder
bis Jugendliche und Erwachsene) ist die
Schulung empfehlenswert, wobei selbst-
verstandlich die Inhalte fiir Jugendliche
und Erwachsene anspruchsvoller gestaltet
werden sollten.

Das Schulungskonzept ,,Eine Reise durch
den Verdauungsapparat® fir Betroffene
mit Mukoviszidose wird in Bilde durch
eine CD — Rom erginzt werden, wodurch
Kinder und Jugendliche am PC die
Schulungsinhalte erarbeiten konnen (oder
besser gesagt im Spiel erfahren konnen).
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SEMINAR 3

Teil 1:

Husten - ein Reinigungsmechanismus,
ein Reflex, ein Symptom

Autorin: Dorothea Pfeiffer-Kascha,
Wuppertal

Eine Zusammenfassung liegt nicht vor.
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Teil 2:

Abwehrsysteme der Lunge - Information
zur Infektvermeidung aus physiothera-
peutischer Sicht

Autorin: Sabine Weise, Miinchen

85% aller akuten Infektionen betreffen
den Respirationstrakt. Fir den Schutz der
Atemwege sorgen u. a. MCC (Mukucilidre
Clearance) und Nase. Die MCC, das kom-
plexe Selbstreinigungssystem der grof3en
Atemwege, besteht aus einem durch Zilien
angetriebenen Schleimtransportsystem.
Seine Effektivitit ist abhdngig von Menge
und Konsistenz des Schleims und Ge-
schwindigkeit der Zilienbewegung. Die
MCC ist sehr storanfillig und wird z.B.
durch Rauchen, Kilte, Stress, Austrock-
nung sowie Atemwegserkrankungen be-
eintriachtigt. Die haufigste Storung ist die

Abb. 7

Mukostase. Entziindungen der Bronchial-
schleimhaut konnen auch zum Untergang
von Zilien und Zilienzellen fithren. Eine
Sonderstellung nehmen lungentransplan-
tierte Patienten ein. Die Kombination von
gestorter MCC, Immunsuppression und
denervierter Lunge mit fehlendem
Hustenreflex macht sie extrem infektan-
fallig.

Zur Infektvermeidung wird beigetragen
durch Pflege und Anregung der MCC.
Senkung der Schleimviskositit wird er-
reicht durch Feuchtinhalation mit
isotonem oder hypertonem NaCl und
Ostzillationstechniken. Zilienbewegung
wird tiber Sympathikusstimulation an-
geregt, wie korperliche Aktivitit, grofle
Atemzugvolumina, Oszillationsstimulation
und Inhalation von Beta, Sympathomi-
metika. Bei fehlendem Hustenreflex wird

Effektivitat der MCC ist abhangig von
Menge und Konsistenz des Schleims, Geschwindigkeit der Zilienbewegung

i

AN AN A

Von den Zilien angetrieben gleitet die Gelschicht auf der Solschicht
Geschwindigkeit ca.: 6 mm/min

Bei Sekretstau/Mukostase dringen Keime durch Schleimschichten
und kdénnen in Kontakt mit Bronchialschleimhaut kommen.

Kommt es zu Adhdsion der Keime

mit der Bronchialschleimhaut kénnen
sie Infektionen der Atemwege auslésen
und in den Organismus eintreten.
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der Patient sensibilisiert Schleim in den
groflen Atemwegen wahrzunehmen. Mit
MAD (modifizierte Autogene Drainage),
oszillierenden Geriten und FET (forced
expiration technique)-Techniken lernt er,
Sekret zu transportieren.

Die Nase reinigt als ,,Aufbereitungsanlage
der Einatemluft® wie ein Windfang mit
grofler Fufimatte die Luft von grobem
Schmutz. Thr komplexes System der
Nasennebenhdohlen sorgt fiir Temperatur-
und Feuchtigkeitsausgleich. So unterstiitzt
die Nase die Reinigungsfunktion der
MCC der Bronchien. Auch Nasenginge, -
hohlen und Eustachische Rhre werden
zum eigenen Schutz durch ein Flimmer-
epithel gereinigt.

Zur Pflege der Nasenschleimhaut bei
Kilte und Trockenheit inhalieren infekt-
anfillige Patienten mit isotonischen
Losungen und verwenden prophylaktisch
isotonische Nasensalbe. Spezielle Gerite
zur Naseninhalation und Reinigung ver-
legter Nasennebenhohlen, wie Pari-Sole,
Pari-Sinus bei Sinusitis, Nasendusche
und Nasencornet brauchen eine gute
Technikeinweisung insbesondere bei Kin-
dern. Milde Naseputztechniken vermeiden
zu hohe Driicke mit der Gefahr von Ver-
teilung infizierten Nasensekrets in Nasen-
nebenhohlen und iiber die Eustachische
Rohre ins Mittelohr. Umlagerungen in
Kombination mit speziellen Atemtechni-
ken unterstiitzen die Entleerung der
Kieferhohlen.

SEMINAR 4

Moderation: Henning Ross, Stuttgart

Posttraumatische Belastungsstérungen
bei Lungentransplantation
Autor: Volker Kollner, Blieskastel

Eine posttraumatische Belastungsstorung

(PTB) kann bei Menschen auftreten, die

einem Trauma ausgesetzt waren oder die

emotional beteiligte Zeugen eines solchen

Ereignisses sein mussten. Trauma wird

definiert als Ereignis, das den alltidglichen

Erfahrungshorizont tibersteigt und mit

Geftihlen von Todesangst, Bedrohung und

hilflosem Ausgeliefertsein einhergeht.

Symptome der PTB sind:

«  Unwillkiirliches Wiedererleben des
Traumas, z. B. durch sich aufdringen-
de Erinnerungsbilder und Gefiihle
(Intrusionen)

+  Vermeiden von Situationen oder Té-
tigkeiten, die an das Trauma erinnern

+  Ubererregung, z. B. Schlafstérungen,
Schreckhaftigkeit oder Reizbarkeit.

Folge des Vermeidungsverhaltens ist, dass

die Betroffenen hiufig nur auf Nachfrage

iber diese Symptome berichten.

Von einer PTB konnen nicht nur Opfer

von Verbrechen oder Unfillen, sondern

auch Patienten betroffen sein, die wihrend
einer korperlichen Erkrankung Situatio-
nen von Hilflosigkeit und Todesangst erle-
ben mussten. Bei Patienten nach Herz-
transplantation wurden PTB-Raten von

10%-15% beobachtet, gleichzeitig waren

die PTB-Betroffenen mit einer signifikant

schlechteren Lebensqualitit und einer

erhohten Mortalitit belastet (ausgelost z.

B. durch schlechtere Compliance). Bei der

Lungentransplantation ist von einer noch

starkeren Belastung auszugehen.

Traumatisierend wirkt hierbei nicht die

Transplantation selbst, sondern bei der

Mehrzahl der Patienten Erlebnisse wih-

rend der Wartezeit auf ein Organangebot.

Auch Erlebnisse wihrend eines Durch-

gangssyndroms, die die Betroffenen nur

schlecht von der Realitit unterscheiden,
konnen eine PTB auslosen. Auch Eltern
von CF-betroffenen Kindern konnen eine

PTB entwickeln.

Da sich das Krankheitsbild gut therapie-
ren lasst, sollten Risikopatienten (und
Angehorige) systematisch nach PTB-
Symptomen befragt werden. Zur Therapie
stehen vor allem Traumakonfrontation
und gedankliches Neubewerten im Rah-
men einer kognitiven Verhaltenstherapie
zur Verfiigung. Die Behandlung kann
meist ambulant erfolgen.
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WORKSHOPS

Arbeitskreis
Erndhrung

Fettqualitét in der Erndhrung bei CF
Autorin: Katharina Dokoupil,

Dr. von Haunersches Kinderspital
Miinchen

Bisher wurde in der Erndhrungsberatung
bei CF im Hinblick auf eine kalorienreiche
Kost besonders auf die Fettmenge geach-
tet. Dabei war die Fettqualitit oft nur
zweitrangig.

Die Qualitit der Fette ist abhdngig von der
Fettsaurenzusammensetzung, Verdaulich-
keit und Sensorik.

Fettsduren (FS):

FS werden in gesittigte, einfach- und
mehrfach ungesittigte FS eingeteilt.
Linolsdure (n-6) und a-Linolensiure (n-3)
sind essenziell. Trans-ungesittigte FS, z.B.
aus Frittierfetten und industriell gefertig-
ten Backwaren, sollten nicht in tibermaflig
groflen Mengen verzehrt werden, da sie
den Bedarf an essentiellen FS erhéhen.
N-3-FS aus Fischol konkurrieren mit der
Arachidonsiure (n-6) beim Einbau in die
Phospholipide der Zellmembran. Werden
statt Arachidonsdure n-3-FS eingebaut,
entstehen Ficosanoide mit geringerer ent-
ziindlicher Aktivitit. Aufgrund der noch
nicht iiberzeugenden Ergebnisse bei Stu-
dien mit Fischolsupplementierung, emp-
fiehlt die European Cystic Fibrosis Society
in ihrem Konsensusbericht (2002) zwar,
subnormale Spiegel von essentiellen FS
und deren ldngerkettigen Derivaten zu
vermeiden, pharmakologische Mengen an
Fischol aber nicht generell zu verabrei-
chen.

Die AG Erndhrung Mukoviszidose e.V.
empfiehlt eine Zufuhr an mehrfach unge-
sattigten FS von 5 % der Energie. Eine
Zufuhr von > 10 % der Energie kann
nicht wiinschenswert sein, da mehrfach
ungesattigte FS im Korper sehr
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oxidationsanfillig sind und den Bedarf an
Vitamin E erhohen. Bei einem ungiinsti-
gen Verhiltnis von n-6: n-3 werden zu-
dem Eicosanoide mit erhéhter entziindli-
cher Aktivitit produziert. Da fettreiche
Salzwasserfische, wie Lachs, Hering und
Makrele einen hohen Anteil an n-3-Fett-
sduren aufweisen, sind 2 Fischmahlzeiten
pro Woche sinnvoll.

Im Sduglingsalter kann durch die Auswahl
der Sduglingsmilch und Anreicherung der
Beikost mit Raps- oder Sojaol die Fett-
zusammensetzung beeinflusst werden. Im
Kindes- und Erwachsenenalter konnen
auch industriell gefertigte Trink- und
Sondennahrungen einen betrichtlichen
Anteil zur Versorgung mit essentiellen FS
leisten.

Verdaulichkeit:

Unter einer addquaten Dosierung mit
Verdauungsenzympriparaten werden
langkettige Fette gut toleriert. Eine Gabe
von MCT-Fetten ist jedoch indiziert bei
Patienten mit Cholestase, Kurzdarm und
bei nichtlicher Dauersondierung.
Sensorische Qualitit:

Patienten entscheiden sich auch aus ge-
schmacklichen Griinden fiir ein bestimm-
tes Fett. Beispiele aus der Praxis wurden
aufgezahlt: z. B. Butter statt Margarine,
Scandishake oder Calshake statt voll-
bilanzierter Trinknahrungen.

Praktische Ubungen und Diskussion:
Anhand von Beispielen aus der Praxis
wurden fiir unterschiedliche Patienten
geeignete Nahrungsfette ausgesucht.
Dabei war entscheidend, welche Fette
bereits verwendet und vertragen werden.
Bei der Ernahrungsberatung sollte in
Zukunft nicht nur die Gesamtfettmenge,
sondern verstirkt auch die Qualitit der
Fette berticksichtigt werden, um auf der
einen Seite eine gute geschmackliche
Akzeptanz zu erreichen, auf der anderen
Seite aber auch den Bedarf an essentiellen
FS zu decken und die Entziindungsaktivi-
tét giinstig zu beeinflussen.

Abb. 8
n - 6 : n - 3-Fettséuren in Pflanzendlen
Olsorte n-6 n-3 n-6:n-3
(g/100g) (g/100g) <5:1

Maiskeimol 51 0,9 51:1
Sonnenblumendl 61 0,5 122:1
Distelol 75 0,5

Walnussél 58 13,4

Weizenkeimol 56 8,9

Leinol 13 55,3

Sojadl 54 76

Rapsol 22 9,5

Mect-basis-plus Ol 9 70

--> Walnuss-, Weizenkeim-, Soja- und Rapsol sind ernihrungsphysiologisch hochwer-
tige Pflanzendle. Leindl hat einen unangenehmen Geschmack und liefert zu wenig

Linolsiure (n-6-Fettsiure).
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Arbeitskreis
Pflege

Wer ist schon gerne krank auf dieser Welt? Patientenautonomie - Wunsch und Notwendigkeit.

Teil 1:

Theoretische Uberlegungen zur Patientenautonomie
Autorin: Brigitte Roos-Liegmann, Klinikum der J. W. Goethe-Universitit,
Padiatrische Mukoviszidoseambulanz, Frankfurt/M

Das Autonomiestreben der Menschen ist
ein biologisch begriindbares Bediirfnis
und gehort zum Wesen jedes Menschen.
Autonomie bedeutet Willensfreiheit und
besteht in einer allgemeinen Fahigkeit zur
Selbstbestimmung. Die Angst vor dem
Verlust der Autonomie verdeutlicht den
Stellenwert fiir den Menschen. Selbstbe-
stimmung ist jedoch ein relativer Begriff.
Keinem Menschen auf der Welt, der in
soziale Strukturen eingebunden ist, ist es
moglich, hundertprozentig selbst be-
stimmt zu leben. Selbstbestimmung wird
»von Anteilen im Leben® bestimmt, die
durch das Individuum selbst oder durch
die ihn beeinflussenden Mitmenschen
gesteuert werden. Die Fahigkeit selbst zu
bestimmen hingt ab von der Lebenssitua-
tion, der Anzahl mitmenschlicher Kontak-
te, den Strukturen, in die der Mensch ein-
gebunden ist und wird geprigt von dem
intellektuellen Entwicklungs- und Wis-
sensstand des Einzelnen.

So kann ein Mensch in bestimmten Berei-
chen selbst bestimmt leben (z. B. in der
Freizeit), gleichzeitig in anderen Lebens-
bereichen hingegen relativ starker Fremd-
bestimmung (z. B. im Krankenhaus) aus-
gesetzt sein.

Patienten werden bei Eintritt ins Kranken-
haus mit einer Vielzahl organisatorischer
Rahmenbedingungen, Normen, Ein-
schrankungen, Sachzwingen und Berufs-
gruppen konfrontiert, denen sie sich zu
unterwerfen haben. Jedoch muss der Pati-
ent das Recht auf Selbstbestimmung nicht
mit Eintritt ins Krankenhaus an der Pforte
abgeben. Die Patientenrechte sind aus-
fithrlich vom BMGS (Bundesministerium
fiir Gesundheit und Soziale Sicherung)
aufgelistet. Der Weltdrztebund nimmt
Stellung zu den Rechten auf gesundheitli-
che Versorgung des Kindes.

Der Wunsch nach Autonomie ist so indi-
viduell wie das Erleben von Krankheit.
Objektiv gesehen ist der Patient selten in
der Lage, bei Krankheit vollkommen
selbst bestimmt zu handeln. Je komplexer
das Krankheitsgeschehen, desto grofer ist
die Abhéngigkeit. Schmerzen, Angst, Wut,
Drogeneinfluss und natiirlich auch der
soziale und wirtschaftliche Kontext kon-
nen die Handlungsfreiheit stark ein-
schranken. Der Wunsch nach Selbstbe-
stimmung kann bei Zunahme der Schwere
der Erkrankung in den Hintergrund und
der Wunsch nach fiirsorglicher Behand-
lung in den Vordergrund treten.
Pflegende, Arzte und alle in die Behand-
lung eines Patienten involvierten Berufs-
gruppen haben die Pflicht, das Recht auf
Selbstbestimmung zu respektieren und
zu fordern. Eine verstindliche Aufklarung
und die vertrauensvolle Beziehung zu den
Behandlern bilden die Basis fiir eine qua-
litativ gute Versorgung, in der nicht die
Krankheit, sondern der Mensch mit seiner
Erkrankung als Einheit therapiert wird.
Vertrauen, ein wichtiges Element im
Heilungsprozess, fordert die Compliance
und Zufriedenheit des Patienten. Der
Patient besitzt neben seinen Rechten auch
die Pflicht, aktiv an der Genesung mitzu-
arbeiten (Mitwirkungspflicht), und dem
Behandler gegentiber die Pflicht, Informa-
tionen tber den Gesundheitszustand mit-
zuteilen (Informationspflicht).

Lit.: Boppert, Monika. Patientenauto-
nomie und Pflege. Campus 2002 ISBN
3593371286

Kleinschmidt, Hiltrud. Pflege und Selbst-
bestimmung. Hans Huber Verlag 2004
ISBN 3456841019

Geisler, Linus. Patientenautonomie — eine
kritische Begriffsbestimmung. Dtsch.
Med-Wochenschr. 3,129:453-456;2004

Teil 2:

Patientenautonomie im Klinikalltag
Iris Zimmer, Berlin und

Jacqueline Matz, Berlin

Eine Zusammenfassung liegt nicht vor.
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Arbeitskreis
Physiotherapie

Einfithrung in die MTT (Medizinische
Trainingstherapie)

Autor: Joachim Auer, Dipl.-Sportlehrer
Nachsorgeklinik Tannheim

Die MTT sollte ein fester Bestandteil der
therapeutischen Betreuung von CF-Pati-
enten werden. Sie ermdglicht es dem The-
rapeuten, mit einem gezielten Trainings-
plan auf die korperliche Leistungsfihig-
keit des Patienten einzuwirken. Haupt-
sichlich werden Beweglichkeit, Kraft und
Ausdauer trainiert. Um eine Leistungsstei-
gerung in diesen drei motorischen Haupt-
beanspruchungsformen zu erreichen, soll-
te an drei, mindestens an zwei Tagen pro
Woche ein entsprechender Belastungsreiz
gesetzt werden (Details s. Leitfaden Sport/
AK Sport). Wichtig fiir die Steigerung der
korperlichen Leistungsfihigkeit ist der
richtige Rhythmus zwischen Belastung
und Erholung und die Regelmifigkeit der
Belastungsreize. ,Es ist besser regelmifiig
wenig zu trainieren, als weniger regelmi-
Rig zu trainieren®

Die Anpassung der Belastungsreize an die
entsprechende Alters-/Entwicklungsstufe
stellt eine weitere Vorraussetzung fiir eine
sinnvolle Trainingsplanung dar.

Jeder gezielten sporttherapeutischen Be-
treuung sollte auf jeden Fall eine sport-
medizinische Untersuchung (Spiro-/
Ergometrie) vorgeschaltet sein. Auch ein
muskulirer Befund, die Wiinsche und das
Einbeziehen der psychosozialen Aspekte
des Patienten tragen zur individuell opti-
malen Trainingsgestaltung bei.

Das Anpassen der geplanten Trainings-
einheit an die Tagesform des Patienten ist
die Kunst des Trainierens. Diese Fihigkeit
kann nur durch Selbsterfahrung angeeig-
net werden. In diesem Sinne fordere ich
alle Sport- und Physiotherapeuten auf,
das Programm, was sie von ihren Patien-
ten verlangen, einmal tiber zwei Wochen
selber auszuprobieren.
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Arbeitskreis

Psycho-soziales Forum

Moderation: Annette Katscher-Peitz, Stuttgart, und Barbara Stiiben, Krefeld

Teil 1:

Aktuelle Themen und Studienergebnisse
aus dem psychosozialen Bereich

Autor: Gerald Ulirich,

Medizinische Hochschule Hannover

Aktuelle Themen der européischen CF-
Tagung (Kreta, 22. — 25. Juni 2005):

+,It's okay to talk about death®, u.a. mit
Beitragen zur Problematik bei Lungen-Tx
sowie zur bislang vernachlissigten Rolle
der Palliativmedizin bei CF;

+ ,Being well with CF u.a. mit einem
belgischen Beitrag, der tiber eine nationale
Vereinheitlichung von Schulungs-
strategien und -materialien berichtete;

« ,Hidden causation- what we think we
know but don‘t®, u.a. mit einem Bericht
tiber eine Beobachtungsstudie zur
Sprechstundensituation, in der sich zeigte,
dass es Mittern immer wieder gelingt, die
Aufmerksamkeit des Arztes auf sich (und
nicht auf das Kind) zu ziehen;

* ,Ages & stages — appropriate use of
behavioral science in CF*, mit Beitridgen
zur Entwicklungs- und Erndhrungs-
psychologie bei CF sowie einer Ubersicht
zur Wirksamkeit psychologischer Inter-
ventionen;

+ ,New psychosocial developments in
segregation®, u.a. mit 2 Berichten tiber

Abb. 9

Dimensionen der Sporttherapie

funktionelle

s

pédago-
gische

psycho-
soziale

Ergebnisse von Umfragen (Eltern und
Jugendliche) zur Akzeptanz strengerer
hygienischer Mafinahmen. Es zeigte sich,
dass Sicherheitsgesichtspunkte (Hygiene)
gegeniiber sozialen Gesichtspunkten
(Kontakt untereinander aufrechterhalten)
fiir beide Gruppen grofleres Gewicht hat-
ten.

Uber Studienergebnisse wird zunichst im
Uberblick referiert: seit der letzten Tagung
wurden (in Medline) insgesamt 23 Verof-
fentlichungen zu folgenden Themen auf-
gelistet:

Ernahrung (6),

Lebensqualitit (4),

psychosoziale Versorgung/Interventionen (4),
Krankheitsbewiltigung und Compliance (3)
und sonstige (6).

Die Inhalte von drei Veroffentlichungen
werden im Referat niher vorgestellt:

1. Stark & Powers (2005) Current Opinion
in Pulmonary Medicine 11(6) 539-42
(Ubersicht zur Erndhrungspsychologie)

2. Kerem et al. (2005) Journal of Cystic
Fibrosis 4(1) 7-26 (u.a. zur Ausstattung
der Zentren mit psychosozialen Mitarbei-
tern)

3. Busch A (2005) Clinical Child
Psychology & Psychiatry 10 (1) 9-12 (drzt-
licher Erfahrungsbericht zur Teamarbeit)
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Teil 2:

Psychosoziale Dienste im Wandel der
Zeit

Autorin: Dipl.Soz.pad. Gabriele Becker,
Unikinderklinik Essen

Im Sommer 1988 gab es an der Uni-
Kinderklinik Essen 3 Modellprojekte zur
psychosozialen Versorgung: Onkologie,
Nephrologie und Mukoviszidose. Ausge-
hend von diesen Modellprojekten musste
in den folgenden Jahren ein gemeinsamer
psychosozialer Dienst gebildet werden,
mit dem Ziel der psychosozialen Versor-
gung aller Patienten an der Klinik.
Vorgestellt werden die Verdnderungen,
die damit verbundenen Konflikte, wie die
derzeitige Versorgungssituation aussieht
und welche positiven und negativen Aus-
wirkungen fur Patienten und Mitarbeiter
damit verbunden sind.

Psychosoziale Dienste im Wandel der
Zeit

Autoren: Gaby Becker, Essen,
Christine Lehmann, Berlin,

Barbara Stiiben, Krefeld,

Henning Ross, Stuttgart,

Vier Kurzreferate gaben exemplarischen
Einblick in die augenblickliche Arbeits-
und Stellensituation rund um die psycho-
soziale Betreuung von Mukoviszidose-
patienten.

Eine erste Einfihrung in das Thema gab
Gaby Becker (Essen) mit dem Referat
iiber die in den spiten 80er Jahren vom
Bundesministerium fiir Arbeit und Sozia-
les geforderten Pilotprojekte zur Etablie-
rung einer psychosozialen Betreuung von
chronisch Kranken. Herausgestellt wurden
die Verdnderungsprozesse wihrend und
nach der Projektphase, die Ubernahme-
phase mit Neueingliederung und Erweite-
rung des Versorgungsauftrages bis zur
jetzigen, personalreduzierten Situation.
Wie sich die Privatisierung einer Klinik,

wechselnde Tragerschaften und die damit
verbundene wirtschaftliche Neuorientie-
rung auf das Stellenmanagement und die
Arbeit der psychosozialen Mitarbeiter
auswirken, berichtete Christine Lehmann
(Berlin). Dabei standen die Unsicherheit
tiber den Verbleib der Arbeitsplitze, wech-
selnde Leitlinien und die Notwendigkeit,
sich diesen Bedingungen in der Arbeit
schnell anpassen zu miissen, im Vorder-
grund. Uber die Arbeit in einer Kinderkli-
nik, mit wenig Fachkollegen und Patien-
ten mit verschiedenen chronischen
Krankheiten informierte Barbara Stiiben
(Krefeld). Defizite im wirtschaftlichen
Bereich bestimmen die Belastung des
Klinikpersonals und sind auch in der Be-
treuung der Patienten spiirbar. Obwohl
noch psychosoziale Handlungsfreiraume
fiir die Versorgung der chronisch erkrank-
ten Kinder (Mukoviszidose) vorhanden
sind, muss sich die Behandlung an den
Notwendigkeiten der DRGs messen.
Ambulante psychosoziale Betreuung tiber
eine Privatpraxis wurde von Henning
Ross (Stuttgart) vorgestellt. In Kooperati-
on mit dem Forderverein ProMukoviszi-
dose e.V. konnen sowohl psychologische
Beratung und Therapie fiir einzelne Pati-
enten und deren Familien als auch Super-
visionen und Fallbesprechungsgruppen
fiir Ambulanzteams angeboten werden.
Anschlieflende Diskussion.
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Arbeitskreis
Sport

Bewegung, Spiel und Sport bei Kleinkin-
dern mit Mukoviszidose

Autoren:

Alexandra und Helge Hebestreit,
Universitats-Kinderklinik Wiirzburg
Wolfgang Gruber,

Fachklinik Satteldiine, Nebel, Amrum

Es ist gut belegt, dass korperliche Aktivitat
und Sport bei Patienten mit Mukoviszidose
positive Effekte auf Leistungsfahigkeit, Le-
bensqualitidt und Lungenfunktion haben.
Bisher gibt es jedoch keine Untersuchungen
an Patienten im Alter unter 6 Jahren. Es
wurde jedoch in einer Reihe von Untersu-
chungen an gesunden Kleinkindern gezeigt,
dass korperliche Aktivitit bereits in diesem
Alter wiinschenswerte Wirkungen entfalten
kann. So kann ein Bewegungsprogramm in
Kindergirten die motorischen Fahigkeiten
der Kinder verbessern und Unfillen entge-
genwirken. Auch wird die Korperzusam-
mensetzung durch eine hohe korperliche
Aktivitit in diesem Alter positiv beeinflusst.
Neben Alter und Geschlecht eines Kindes
sowie den klimatischen Umweltbedingun-
gen beeinflussen insbesondere auch das fa-
milidre sowie das soziale Umfeld das
Bewegungsverhalten eines Kleinkindes. So
korreliert die korperliche Aktivitit eines
Kindes mit dem Bewegungsverhalten seiner
Eltern. Zwillingsstudien deuten an, dass
etwa 50% der Variabilitit der korperlichen
Aktivitdt genetisch determiniert sind.
Einfluss auf das Bewegungsverhalten von
Kleinkindern nimmt auch das Aktivitits-
verhalten der Eltern sowie die Wahl des Kin-
dergartens und die Zeit, die ein Kind im
Freien verbringt.

Da eine Erziehung zur korperlichen Akti-
vitit bis in das Erwachsenenalter hinein
wirken kann und ein aktiver Lebensstil
positive Effekte auf den Krankheitsverlauf
bei Mukoviszidose hat (s.0.), sollten Eltern
von Kleinkindern auch in Bezug auf das
Bewegungsverhalten ein gutes Vorbild
sein. Die Eltern sollten zusitzlich ihren
Kindern Gelegenheit zu Spiel und Sport
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geben und das Verhalten ihrer Kinder
durch die Wahl eines geeigneten Kinder-
gartens sowie durch ausreichend Gelegen-

heit zum Aufenthalt auflerhalb von Ge-
biuden in Richtung eines aktiven Lebens-
stils beeinflussen.
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Sitzung der Forschungsgemeinschaft
Mukoviszidose (FGM): Klinische Studien

Moderation: Matthias Griese, Miinchen

Lungenfunktion bei Kleinkindern mit
der Multiple Breath Washout-Methode
Monika Gappa, Hannover

Die hannoversche Arbeitsgruppe ent-
wickelt seit mehreren Jahren eine neue
Moglichkeit der Lungenfunktionstestung,
die Multiple Breath Washout (MBW)-
Methode. Sie misst Parameter der Venti-
lations-Homogenitit sowie die funktio-
nelle Residualkapazitit und erlaubt
Messungen auch bei jungen Kindern, die
noch nicht optimal mitarbeiten konnen.
Bisherige MBW-Gerite arbeiteten mit
einem Massenspektrometer. Forschungs-
ergebnisse mit diesen Gerdten aus dem
Vereinigten Konigreich und aus Schweden
ergaben zwar verldssliche Messergebnisse,
auf Grund der komplizierten Methodik
sind diese Apparaturen jedoch nicht
kommerziell verfiigbar. Das Neue an der
Hannoverschen Methode ist die Analyse
mithilfe eines Ultraschall-Messkopfs.
Dieser ist bereits in einen Sauglings-Mess-
platz integriert und hat den Vorteil, leicht
und transportabel zu sein. Die Hardware
wurde in Kooperation mit dem Hersteller
fiir die MBW-Methode optimiert, und
auch die Software wurde fortlaufend
verbessert.

Mitte 2005 erfolgte ein direkter Vergleich
von Messergebnissen mit dem Ultraschall-
Messkopf mit denen vom Massenspektro-
meter. Beide Methoden stimmten sehr
gut iiberein mit einem r* von 1,0 fiir die
endexspiratorische Konzentration des
eingewaschenen Gases. Ahnlich giinstig
waren auch die Ergebnisse fiir den Lun-
gen-Clearance-Index und die funktionelle
Residualkapazitit.

Bei der konventionellen Spirometrie mit
Bestimmung der Einsekundenkapazitit
und der forcierten Vitalkapazitit findet
man eine grofle Uberlappung zwischen
Mukoviszidosepatienten und gesunden
Probanden. Wird dagegen der Lungen-
Clearance-Index mit MBW gemessen,
liegen Mukoviszidosepatienten fast immer

im pathologischen Bereich (iiber 8,0), und
es gibt praktisch keine Uberlappung mit
Gesunden. Auf Grund dieser viel verspre-
chenden Daten ist geplant, die Methodik
stiarker als bisher in die klinische Diagno-
stik einzubinden. Ein weiteres Projekt
betrifft Patienten nach Lungentransplan-
tation, bei denen die Methode zur Friih-
diagnostik einer obliterierenden Bron-
chiolitis genutzt werden soll.

Vitaminpraparate
Hans Konrad Biesalski, Stuttgart und
Evelyn Back, Stuttgart

Uberpriift man bei Mukoviszidose den
Vitamin-E-Status, findet man mit zuneh-
mendem Alter der Patienten niedrigere
Vitamin-E-Konzentrationen. Bei schwe-
rem Defizit sind Mangelerscheinungen
moglich, sodass Experten die zusatzliche
Vitamingabe empfehlen. Um die Supple-
mentation fiir den Patienten zu vereinfa-
chen, wurde ein Projekt gefordert, mit
dessen Hilfe lipophile Vitamine nicht als
Tabletten oder Kapseln, sondern in Form
von Gummibérchen verabreicht werden
sollten. Die fettlgslichen Vitamine werden
dabei mit Hilfe einer speziellen Matrix in
eine hydrophile Galenik umgewandelt.
Das Solubilisat beinhaltet stabile Mizellen
mit einem Durchmesser unter 50 Nano-
meter, die keine Pankreasenzymene zur
Resorption bendétigen.

Seit 2004 lduft eine Interventionsstudie,
die eine Erhohung des Vitamin-E- und
des 3-Carotin-Spiegels im Plasma nach-
weisen soll. Dabei geht es um den Ver-
gleich des Solubilisates mit einem konven-
tionellen Vitamin-Priparat. Nach den
ersten 38 Probanden wurde deutlich,
dass deren Compliance im Laufe der Zeit
abnahm. Grund dafiir war die Alterung
der Gummibirchen, die einen bitteren
Geschmack zur Folge hatte. Bei freiwilli-
gen Probanden war das Praparat ebenso
gut wirksam, wenn es gelutscht wie wenn

es verschluckt wurde. Daher wurden die
Birchen inzwischen durch Kapseln er-
setzt. Als Zwischenergebnis ist zu nen-
nen, dass die Konzentrationen von 8-
Carotin und Vitamin E angestiegen sind.
Im Bereich der klinischen Parameter hatte
sich der pH im Atemkondensat veridndert.

Nasale Kolonisation mit Staphylococcus
aureus
Barbara Kahl, Miinster

Patienten mit Mukoviszidose sind hdufig
mit Staphylococcus aureus infiziert.

Die Bakterien findet man nicht nur im
Rachenabstrich oder Sputum, sondern
auch in der Nase.
Mukoviszidosepatienten, die keine Antibi-
otika erhielten, waren zu 66 Prozent nasal
mit S. aureus kolonisiert.

Das Ziel der Studie war, die Privalenz der
nasalen Kolonisation mit S. aureus im
Verhiiltnis zur bronchialen Kolonisation
nachzuweisen. Auflerdem wurde iiber-
priift, ob die nasale Kolonisation ein Risi-
kofaktor fiir die pulmonale Infektion mit
S. aureus ist. Im mikrobiologischen Labor
in Miinster untersuchte man Nasen- und
Rachenabstriche von 82 Kindern unter

6 Jahren aus vier verschiedenen
Mukoviszidose-Ambulanzen. Insgesamt
wurden 598 Nasenabstriche, 673 Rachen-
abstriche und 87 Sputumproben unter-
sucht, wobei sich in 33 Prozent, 46 Pro-
zent und 60 Prozent der genannten
Proben S. aureus fand. Wenn die Nase
besiedelt war, hatte ein Drittel der Patien-
ten im Langzeitverlauf mehr als 50 Pro-
zent positive Abstriche.

Bei 16 Patienten (25 Prozent) fand man
in keiner Probe aus der Nase Staphylo-
coccus aureus, jedoch hatten 11 dieser
Patienten zum selben Zeitpunkt einen S.
aureus-positiven Rachenabstrich. Gleich-
zeitig mit Staphylococcus aureus besiedelt
waren Nase und Rachen von 28 Patienten.
Die Reihenfolge der Besiedlung war in 24
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Fillen zuerst Rachenabstrich, dann die
Nase, und in 15 Fillen zuerst die Nase
und dann der Rachenabstrich.
Zusammengefasst haben Mukoviszidose-
patienten deutlich hiufiger eine nasale
Kolonisation mit Staphylococcus aureus
als Gesunde. In 22 von 24 Fillen waren
mehr als 50 Prozent der Abstriche positiv.
Angesichts der hiufig persistierenden
Kolonisation erscheint die lokale Thera-
pie der nasalen Besiedlung sinnvoll.

Behandlung mit Alpha-1-Antitrypsin
Matthias Griese, Miinchen

Bei Mukoviszidose sind die Elastase-Kon-
zentrationen im Sputum erhéht, und man
findet eine hohe freie elastolytische Akti-
vitdt, die zur Zerstorung von Lungenge-
webe beitragen konnte. In einer Behand-
lungsstudie wurde das Ziel verfolgt, mit
Alpha-1-Antitrypsin eine Neutralisation
von Elastase zu erreichen. Dabei war die
Frage ungeklirt, ob Alpha-1-Antitrypsin
mehr die peripheren oder eher die zen-
tralen Abschnitte des Bronchialsystems
erreichen muss, um seine Wirkung zu
entfalten. Eine gezielte Deposition in
bestimmten Bereichen kann mit dem
AKITA-System erreicht werden, das

es erlaubt, ein bestimmtes Atemmuster
und eine bestimmte Tropfchengrofle

der inhalierten Partikel vorzugeben. Fiir
die Studie wurden 72 Patienten rekrutiert,
und bei 37 Patienten wurde die Depositi-
on auf den peripheren Bereich des
Bronchialbaums abgestimmt. Komplett
auswertbar waren 28 Patienten in jedem
der beiden Studienarme. Im Hinblick auf
die Konzentrationen von freier Elastase,
Pseudomonas aeruginosa und Leukozy-
tenzahl gab es keine Unterschiede zwi-
schen peripherer oder zentraler Depositi-
on. Wenn man die Befunde im induzier-
ten Sputum vor und nach Therapie
verglich, zeigten sich am Ende der Studie
ein geringerer Gehalt an freier Elastase,
hohere Konzentrationen von Alpha-1-
Antitrypsin (Anstieg auf das 1,5- bis 3-
fache des Ausgangswerts) und geringere
Konzentrationen von neutrophilen
Granulozyten (von 40 Prozent auf 25
Prozent der Zellen). Giinstigere Ergebnis-
se nach Alpha-1-Antitrypsin fand man
auch fiir die Konzentrationen von IL-8,
IL-18, TNF-a und LTB4. Die FEV1 blieb
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wihrend der Behandlung stabil. Die
Behandlung mit Alpha-1-Antitrypsin hat-
te demnach einen nachweisbaren Effekt,
wobei eine gezielte regionale Deposition
des Medikamentes nicht entscheidend fiir
die Wirksamkeit war.

BEAT-Studie
Ernst Rietschel, Koln

Der Initiator der BEAT-Studie ist Karl
Paul aus Berlin, der nicht an der Wiirz-
burg-Konferenz teilnehmen konnte. In
der BEAT-Studie ging es darum, mit Hil-
fe von drei bronchoalveoldren Lavagen
iiber einen Zeitraum von 3 Jahren Ent-
ziindungsparameter in der Lunge zu
untersuchen und Aussagen iiber den
Einfluss einer Behandlung mit Dornase
alfa zu machen. Die BEAT-Studie begann
im Jahr 1998 und wurde vor drei Jahren
beendet. Seither sind acht Publikationen
in fithrenden wissenschaftlichen Fachzeit-
schriften veroffentlicht worden.

In die BEAT-Studie aufgenommen wur-
den 105 Patienten, die ausnahmslos eine
FEV1 iiber 80 Prozent des Solls hatten.
Wenn sich bei der ersten bronchoalveoli-
ren Lavage erhohte Neutrophilen-Kon-
zentrationen in der Lavagefliissigkeit
gezeigt hatten, gingen die Patienten in
die Therapiephase der Studie ein. Die
Neutrophilen-Konzentrationen waren
insbesondere dann erhoht, wenn gleich-
zeitig Bakterien in der Spiilflussigkeit
nachweisbar waren. Nur 30 Prozent der
untersuchten Patienten waren frei von
pathogenen Bakterien, wihrend in 51
Prozent Staphylococcus aureus, in 30
Prozent Pseudomonas aeruginosa und 21
Prozent Hamophilus influenzae nachge-
wiesen wurden, zum Teil auch mehr als
ein Keim pro Probe. In einer Substudie
erfolgte ein Vergleich mit induziertem
Sputum, der ergab, dass auch die Analyse
von induziertem Sputum Aussagen iiber
die Entziindungsaktivitit in der Lunge
erlaubt.

Zur Uberpriifung der Wirksamkeit von
Dornase alfa wurden zusitzlich die Kon-
zentrationen von DNA in der Spilfliis-
sigkeit untersucht. Die Patienten hatten
bei der ersten Bronchiallavage deutlich
hohere DNA-Konzentrationen als Sdug-
linge mit Mukoviszidose in vorausgegan-
genen Studien. Nach 18 Monaten Behand-

lung mit Dornase alfa waren die DNA-
Konzentrationen geringer als zuvor,
wihrend sie in der Kontrollgruppe ange-
stiegen waren. In Substudien wurden
zusitzlich Metalloproteinasen (MMP)
bestimmt, also Substanzen, die am
Remodelling beteiligt sind. MMP-8 und
MMP-9 waren bei Mukoviszidose gegen-
iiber gesunden Vergleichspersonen erhoht.
Nach 18 monatiger Inhalation von
Dornase alfa nahmen die MMP-Konzen-
trationen ab, wihrend sie bei Kontroll-
patienten anstiegen. Die (zu Beginn
pathologisch erhohten) Neutrophilen-
zahlen waren nach 36 Monaten Dornase
im Mittel leicht abgefallen, wobei 65 Pro-
zent der behandelten Patienten niedrige-
re Neutrophilenzahlen aufwiesen als

vor der Behandlung. Demgegeniiber
zeigten die unbehandelten Patienten
einen starken Anstieg der Neutrophilen-
zahlen. Ebenfalls giinstiger waren die
Ergebnisse nach Dornase-Therapie im
Hinblick auf das IL-8, die Flastase und
das MPO.

Diese Befunde sprechen dafiir, Dornase
alfa frith zu verordnen, auch bei Patienten
mit guter Lungenfunktion (FEV1 tiber 80
Prozent des Solls).

Evaluation der Wertigkeit der morpholo-
gischen und funktionellen Magnet-
resonanztomographie (MRT) der Lunge
bei Patienten mit Cystischer Fibrose (CF)
Julie Gahr, DKFZ Heidelberg

Mit dem HRCT lassen sich pathologische
Veranderungen finden, die auf den
nativen Rontgen-Thorax-Bildern nicht
nachweisbar sind. Allerdings sind HRCTs
mit einer nicht unwesentlichen Strahlen-
belastung behaftet. Daher wurde in einem
Forschungsprojekt die Aussagekraft von
MRTs untersucht. Vorteile der Magnet-
resonanztomografie sind nicht nur die
Strahlenhygiene, sondern auch die Mog-
lichkeit, in ein und derselben Untersu-
chung eine morphologische und eine
funktionelle Diagnostik durchfiihren zu
konnen. Bei 78 Patienten wurden insge-
samt 124 MRTs durchgefiihrt, davon im
Verlauf 10 Zweifach- und 10 Dreifach-
Untersuchungen. Zum Vergleich zog man
43 HRCTs heran, die auf Grund einer
klinischen Indikation angefertigt worden
waren. Nach einem speziellen Protokoll
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wurde in einer 30-bis 40-miniitigen
Untersuchung die Morphologie dargestellt
und es erfolgte zusitzlich eine Fluss-
messung. Im Vergleich zum HRCT waren
die Abbildungen aus dem MRT weniger
scharf. Bei 31 Patienten war es moglich,
einen direkten Vergleich zwischen MRT,
HRCT und Rontgen-Thorax durchzufiih-
ren. Dabei hatten die auswertenden
Radiologen keine Informationen iiber die
klinische Situation des Patienten. MRT
und HRCT ergaben insgesamt dhnliche
Scores mit einer guten Korrelation
zueinander (Abb. 12).

Bei Patienten mit Pseudomonasnachweis
war der Befund im Mittel um einen Punkt
schlechter. Die FEV1 korrelierte sowohl
mit dem MRT-Score (r = 0,56) als auch
mit dem HRCT-Score (r = 0,67).

Als spezielle Diagnostik erfolgte EKG-
getriggert eine Flussmessung wahrend der
freien Atmung. Dabei erfasste man die
Spitzen- und die mittlere Flussgeschwin-
digkeit. Im Vergleich zu 15 gesunden
Kontrollpersonen hatten 10 Mukoviszi-
dose-Patienten eine verringerte Spitzen-
geschwindigkeit und ein erhhtes Shunt-
Volumen. Mit Hilfe von Subtraktions-
bildern wies man auflerdem Perfusions-
schiden nach. In morphologisch
mittelgradig geschadigten Bereichen war
die Perfusion teilweise ungentigend und
teilweise unauffallig.

Nach diesen Erfahrungen erlaubt das
MRT sowohl die morphologische als auch
die funktionelle Untersuchung, ohne dass

AbD. 12

eine Strahlenbelastung erzeugt wird. Fiir
Sduglinge und Kleinkinder ist die Metho-
dik noch unsicher, da bisher keine
Befundungssysteme oder Bewertungs-
Scores entwickelt wurden.

Amitryptilin, Curcumin und Boswellia
Joachim Riethmiiller, Tiibingen

Die Substanzen Amitryptilin, Curcumin
und Boswellia (Weihrauch) wirken auf
den Sphingomyelin-Stoffwechsel ein,
und als klinischen Effekt erhofft man
sich davon eine Reduktion pulmonaler
Infektionen bei Mukoviszidose.

Bei vier Patienten tiber 18 Jahre erfolgte
ein Therapieversuch mit den Substanzen
Amitryptilin, Curcumin und Boswellia.
Ziel war eine Verbesserung der Lungen-
funktion und eine Reduktion der
Entztindungszeichen. Die Verabreichung
der Medikamente erfolgte verblindet in
einem Cross-over-Design. Wihrend der
Amitryptilin-Phasen fielen zwei Patienten
aus, unter Placebo einer. Bei zwei Patien-
ten verbesserte sich nach Amitryptilin
die Einsekundenkapazitit und das
Korpergewicht, und gleichzeitig nahm
die Pseudomonasdichte ab. Alle drei
Substanzen reduzierten die Leukozyten-
zahlen und das Immunglobulin G im
Serum.

Die besten Wirkungen wurden mit
Amitryptilin erzielt. Fiir eine Wirksam-
keit-Studie brauchte man mindestens
128 Patienten in zwei Therapiearmen.

Scorevergleich Morphologie

Ergebnisse:

* Min » Max
score score

* Mean » Max
score possible
score
.25

* 25

Y
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FRUHSTUCKSRUNDEN

FRUHSTUCKSRUNDE 1

»Hallo Wach“
Autor: Wolfgang Gruber, Nebel

Eine Zusammenfassung liegt nicht vor.

FRUHSTUCKSRUNDE 2

Soziale Aspekte vor und nach der
Lungentransplantation (LTx) Autorin:
Gabriele Becker, Essen

Die Entscheidung zur LTx ist ftr die Pati-

enten / Angehorigen mit einer Vielzahl an

Angsten und Unsicherheiten verbunden.

Angste vor Schmerzen, Komplikationen,

Tod.

Dartiber hinaus gibt es eine Menge an

praktischen / sozialrechtlichen Fragen:

Was muss ich vor und nach LTx beachten?

Woher bekomme ich eine Patienten-

verfugung? Wo konnen Angehorige unter-

kommen?

Am Beispiel des Tx-Zentrums Essen soll

vorgestellt werden:

- Wie sehen die Abldufe vor und nach LTx
aus?

- Von wem bekommen Patienten welche
Infos?

- Welche psychosoziale Betreuung konnen
die Patienten erwarten?

Es gibt dariiber hinaus eine Vielzahl inter-
essanter Themen, die je nach Wunsch der
Teilnehmer diskutiert werden konnen,
z.B.:

Welche Infos haben die abgegebenen CF-
Kliniken tiber die Versorgungsstruktur der
Tx-Zentren und welche Infos bekommt
der Patient?

Was geschieht mit ,,Problempatienten®
(geistig behindert, lernbehindert ) die
einen erhohten Betreuungsaufwand erfor-
dern? Werden sie zur LTx vorgestellt?
Wenn ja, wer kitmmert sich um sie?
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FRUHSTUCKSRUNDE 3

Von der padiatrischen Ambulanz in die
Erwachsenenambulanz
Autorin: Stephanie Eckhardt, Frankfurt

Eine Zusammenfassung liegt nicht vor.

FRUHSTUCKSRUNDE 4

Physiotherapie — Realitdt und Anspruch
Autor: Ute Diivelius, Hamburg

Eine Zusammenfassung liegt nicht vor.

FRUHSTUCKSRUNDE 5

Die Apotheke als Teil des CF-Teams
Autorin: Eva-Maria Miserre, Frankfurt

In dieser Frithstiicksrunde wurde der Bei-
trag einer offentlichen spezialisierten Apo-
theke zu der Versorgung von CF-Patienten
am Beispiel der Schiller-Apotheke vorge-
stellt und diskutiert.

Eine zentrale Aufgabe einer auf CF spe-
zialisierten Apotheke ist die Zubereitung
von individuell dosierten Antibiotika-
infusionen, in vom Patienten leicht zu
bedienenden Infusionssystemen, um die
Infusionstherapie selbstindig zu Hause
durchftihren zu konnen. In einer speziali-
sierten Apotheke sind vor Ort die Voraus-
setzungen fiir eine flexible Herstellung
gegeben, um auch in Akutsituationen
reagieren und eine Heimtherapie noch
am gleichen Tag ansetzen zu konnen.

Die aseptische Herstellung ist strengen
pharmazeutischen Regeln unterworfen
und eine Standardisierung der ordnungs-
gemafen Qualitét ist durch die Organisa-
tion eines Qualititssicherungssystems
gewdhrleistet (oftmals dokumentiert
durch die Zertifizierung nach DIN ISO
9000:2001). Dies beinhaltet z.B. definierte

Prozessabldufe festgelegt in Arbeitsan-
weisungen, Herstellung nach validiertem
Verfahren und mikrobiologische Umge-
bungskontrollen.

Die Infusionen werden den Patienten zu-
sammen mit dem fur die Therapie
benotigten Zubehor durch einen Liefer-
service nach Hause geliefert. Als Service-
leistung werden u.a. gewartete Leihkiihl-
schrinke oder z.T. eine telefonische Bera-
tung auch auferhalb der Geschiftszeiten
angeboten. Durch die Spezialisierung und
CF-Fachkenntnis kann dem Patienten eine
umfassende Beratung in allen Arzneimit-
telfragen angeboten werden. Auch seine
reguldr benotigten Arzneimittel konnen
je nach Bediirfnis z.B. per Paketdienst als
zugelassene Versandapotheke nach Hause
geliefert werden.

In einer engen Zusammenarbeit wird das
Ambulanzteam mit Informationen zu

Arzneimitteln und Hilfsmitteln oder auch
Krankenkassenvertragsfragen unterstiitzt.

In der Runde wurde ein weitergehender
Informationsaustausch von CF-speziali-
sierten Apotheken angeregt und die
Adressenverteilung der am Kongress teil-
nehmenden Apotheker durch den Muko-
viszidose e.V. angeboten.
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FRUHSTUCKSRUNDE 6

Frithdiagnose
Autor: Manfred Ballmann,
Medizinische Hochschule Hannover

Der Diagnosezeitpunkt hat einen groflen
Einfluss auf den Krankheitsverlauf von
Mukoviszidose. Deshalb wurde unter an-
derem in den USA, Australien, Frankreich
und Osterreich bereits vor einigen Jahren
mit einem Neugeborenen-Screening-Pro-
gramm begonnen. Die Ergebnisse dieser
Projekte belegen nun eindeutig die Vortei-
le fur die Patienten. So fiithrt das friihe
Wissen um die Krankheit zu einer besse-
ren korperlichen Entwicklung, zu einem
deutlich verlangsamten Abfall der Lungen-
funktion und letztlich zu einer erhéhten
Lebenserwartung. Auch deutsche
Patienten sollen in Zukunft von einem
Mukoviszidose-Screening profitieren kon-
nen. Der Mukoviszidose e.V. setzt sich fiir
die Einfithrung eines flichendeckenden
Screenings auch in Deutschland ein. Dazu
muss zunéchst eine Machbarkeitsstudie
durchgefiihrt werden. Geplant ist, mit
zunidchst bei bis zu 230.000 Neugeborenen
einen Test auf immunreaktives Trypsin
(IRT) durchzufiihren, bei positivem IRT-
Test einen Gentest anzuschlieflen und
schlief3lich die Patienten mit positivem
Gentest oder besonders hohen IRT-Wer-
ten zu einem Schweif3test einzuladen. Die-
se Vorgehensweise gewahrleistet das in
Deutschland wichtige ,,Recht auf Nicht-
wissen. Denn auf diese Art werden nicht
ausschliefllich Tréger eines defekten Gens
weiter untersucht. Es wird auch die Zahl
der falsch negativ eingestuften Patienten
deutlich herabgesetzt. In der Friihstiicks-
runde wurde unter anderem diskutiert,
ob bei den falsch negativ eingestuften
Patienten eine spitere Diagnose aufgrund
des negativen Screenings erschwert sein
konnte.

Solche Bedenken konnen natiirlich nicht
vollkommen ausgerdaumt werden, aber es

wird alles getan, um die Zahl der
Mukoviszidose-Betroffenen, die im
Screening nicht erkannt werden, mog-
lichst klein zu halten. Es ist davon auszu-
gehen, dass ein Grof3teil der Patienten von
einem Screening profitieren wird und dass
so vielen der oft lange und belastende Weg
von Arzt zu Arzt bis zur richtigen
Diagnosestellung erspart wird.

FRUHSTUCKSRUNDE 7

Auswirkungen von Hartz IV auf Muko-
viszidose - Erkrankte — Erste Erfahrun-
gen mit der Arbeitsmarktreform
Autorin: Anja Bollmann, Bergisch Glad-
bach

Mit diesem brandaktuellen Thema haben
sich die Teilnehmer der 7. Friihstiicks-
runde befasst. Zum Gliick haben die er-
sten — negativen — Erfahrungen mit der
Arbeitsmarktreform keinem Teilnehmer
den Appetit verschlagen.

Neben Brotchen, Kaffee, O-Saft und
Miislischale fand auch noch ein aktueller
Bescheid einer ARGE Platz auf dem Tisch.
Am Beispiel wurde aufgezeigt wie unver-
standlich, irrefithrend, fehlerhaft und
unvollstindig die meisten Bescheide sind.

Es wurden Mukoviszidose typische Fall-
konstellationen, wie Regelsatzkiirzung
bei Rehaantritt, Mehrbedarf wegen
kostenaufwindiger Erndhrung etc., Ange-
messenheit der Kosten fir Unterkunft
und Heizung bei Vorhandensein eines
Therapieraumes besprochen und neben-
bei Grundkenntnisse im neuen Recht der
Grundsicherung fiir Arbeitssuchende
vermittelt:

Arbeitslosenhilfe und Sozialhilfe sind seit
dem 01.01.2005 zur ,,Grundsicherung fiir
Arbeitssuchende® zusammengefasst.

Bei den Geldleistungen wird nach Arbeits-

losengeld II (ALG), Sozialgeld und
zusitzlichen Geldleistungen fiir ein-
malige Mehrbedarfe unterschieden.

ALG II erhilt, wer mindestens 15 und
noch nicht 65 Jahre alt, erwerbsfahig
und hilfebediirftig ist und seinen ge-
wohnlichen Aufenthalt in der Bundesre-
publik Deutschland hat. Sozialgeld er-
hilt, wer nicht erwerbsfihig ist und

mit einem Hilfebediirftigen in Bedarfs-
gemeinschaft lebt.

Beide Leistungen umfassen die Regel-
leistung, evtl. Mehrbedarfe und die tat-
sdchlichen Kosten von Unterkunft und
Heizung. Die Regelleistungshohe richtet
sich danach, ob es sich um Alleinstehende
und Alleinerziehende, volljahrige Partner,
Kinder bis zum 14. Lebensjahr oder Ju-
gendliche vom 14. bis zum 18. Geburtstag
handelt. Es besteht kein Anspruch auf
Wohngeld. Ein Mehrbedarf ist z.B. mog-
lich fiir Menschen, die auf eine besondere
Erndhrung achten miissen.
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Dr. Alexandra Hebestreit

Prof. Dr. med.

Helge Hebestreit

Dr. Tim Hirche

Sabine Jiinemann-Bertram

Dr. Barbara Kahl

Gryphiusstrafie 2
22299 Hamburg
ute@duevelius.de

Klinkum der Johann-Wolfgang-
Goethe-Universitiit Frankfurt Main,
Pidiatrische Mukoviszidose
Ambulanz

Theodor-Stern-Kai 7

60590 Frankfurt

Medizinische Universitit Wien,
Universititsklinik fiir Kinder-

und Jugendheilkunde

Wiihringer Giirtel

A 1090 Wien
irmgard.eichler@meduniwien.ac.at

Universititskinderklinik Heidelberg
Im Neuenheimer Feld 153
69120 Heidelbergg

Medizinische Hochschule Hannover
Carl-Neuberg-Strafe 8
30625 Hannover

Dr. von Haunersches Kinderspital
Lindwurmstrafle 4
80337 Miinchen

Fachklinik Satteldiine

Tanenwai 32

25946 Nebel
wolfgang.gruber@lya-schleswig-holstein.de

Am Altenberg 24
97078 Wiirzburg
a.hebestreit@mail. uni-wuerzburg.de

Universititskinderklinik Wiirzburg,
Josef-Schneider-Strafe 2

97080 Wiirzburg
Hebestreit@mail.uni-wuerzburg.de

Klinikum der Johann-Wolfgang-
Goethe-Universitiit Frankfurt Main,
Pneumologie und Allergologie,
Medizinische Klinik I
Theodor-Stern-Kai 7

60590 Frankfurt
t.hirche@em.uni-frankfurt.de
Universititsklinik Bochum
Abteilung Krankengymnastik
Alexandrinenstrafie 5

44791 Bochum

Universititsklinikum Miinster - UKM
Domagkstrafie 10
48149 Miinster
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Annette Katscher-Peitz

PD Dr. med. Volker Kollner

Dipl.-Psych.
Christine Lehmann

Dr. med. Jochen Mainz

Jacqueline Matz

Dr. Eva-Maria Miserre

Dr. Thomas Niifilein

Biirbel Palm

Dorothea Pfeiffer-Kascha

Dr. med.
Joachim Riethmiiller

Dr. med. Ernst Rietschel

Olga-Hospital, Kinderklinik,
Allergie und CF-Ambulanz
Bismarckstrafle 8

70176 Stuttgart
a.katscher-peitz@olgahospital.de

Fachklinik fiir Psychosomatische
Medizin

66440 Blieskastel
koellner@bliestal. mediclin.de

Krankenhaus Zehlendorf
Zum Heckeshorn 33-35
14109 Berlin

CF-Zentrum fiir Kinder und Erwachsene
an der Klinik fiir Kinder- und Jugendmedi-
zin der Friedrich-Schiller-Universitit Jena
Kochstrafle 2

07740 Jena
jochen.mainz@med.uni-jena.de

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin,
Lindenhof Station 7

Gotlindestrafe 2-20

10365 Berlin-Lichtenberg
jackymatz@aol.com

Schiller-Apotheke
GlauburgstrafSe 64

60318 Frankfurt
schiller-apotheke@t-online.de

Universititskinderklinik,
CF-Ambulanz
Alexandrinenstrafle 5

44791 Bochum
t.nuesslein@klinikum-bochum.de

Universititsklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin

Oskar-Orth-Strafle

66421 Homburg
baerbel.palm@uniklinik-saarland.de

Westfalenweg 375
42111 Wuppertal
d.pfeiffer-kascha@wtal.de

Universititskinderklinik
Hoppe-Seyler-Strafie 1
72076 Tiibingen

Universititskinderklinik Koln,
Pidiatrische Pneumologie und Allergologie
Joseph-Stelzmann-Strafie 9

50924 Kéln
ernst.rietschel@medizin.uni-koeln.de

Dr. med.
Brigitte Roos-Liegmann

Henning Ross

Dr. med. Gisela Schleske

Dr. Daniel Schiiler

Dr. Christina Smaczny

Dr. Olaf Sommerburg

Dr. Ute Staden

Prof. Dr. med.
Gratiana Steinkamp

Barbara Stiiben

Dipl.-Psych. Dr.
Gerald Ullrich

Klinikum der Johann-Wolfgang-
Goethe-Universitit Frankfurt Main,
Pidiatrische Mukoviszidose Ambulanz
Theodor-Stern-Kai 7

60590 Frankfurt
BrigitteRoos@hotmail.com

Psychologischer Psychotherapeut
Stofiickerstrafie 124

70563 Stuttgart
henning.ross@gmx.de

Eichbergstrafie 6a
79117 Freiburg

Justus-Liebig-Universitiit GiefSen
Med. Zentrum f. Kinderheilkd u.
Jugendmed.
Mukoviszidose-Zentrum
Feulgenstrafie 12

35385 GiefSen

Klinikum der Johann-Wolfgang-
Goethe-Universitiit Frankfurt Main,
Pneumologie und Allergologie,
Medizinische Klinik I
Theodor-Stern-Kai 7

60590 Frankfurt
Smaczny@em.uni-frankfurt.de

Universititskinderklinik, Pneumologie/
Mukoviszidose-Ambulanz
Schillerstrafie 15

89077 Ulm
olaf.sommerburg@medizin.uni-ulm.de

Zentralklinik Emil von Behring
Dep. Lungenklinik Heckeshorn
Kinderabteilung-Tagesklinik
Zum Heckeshorn 33

14109 Berlin

Schellingstrafe 5a
30625 Hannover
steinkamp@med-wiss.com

Psychosozialer Dienst des Zentrums fiir
Kinder- und Jugendmedizin am Klinikum
Krefeld

Lutherplatz 40

47805 Krefeld
stueben_kikli@klinikum-krefeld.de

Medizinische Hochschule Hannover
Carl Neuberg Strafe 1

30625 Hannover

Gerald. Ullrich@tiscali.de
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Referenten und Moderatoren

Name Anschrift

Lianne J. van der Giessen Pediatric Physiotherapist
Erasmus MC - Sophia
Department Physiotherapy sk0.327
Dr. Molewaterplein 60
3015 GJ Rotterdam

Prof. Dr. Klinikum der Johann-Wolfgang-
Thomas O. F. Wagner Goethe-Universitiit Frankfurt Main,
Pneumologie und Allergologie,
Medizinische Klinik I
Theodor-Stern-Kai 7
60596 Frankfurt
t.wagner@em.uni-frankfurt.de

Sabine Weise Universitit Miinchen,
Physiotherapieschule
MarchioninistrafSe 15
81377 Miinchen

Paul Wenzlaff Zentrum fiir Qualitit und Management
im Gesundheitswesen
Berliner Allee 20
30175 Hannover
paul. wenzlaff@zq-aekn.de

Dr. Biirbel Wiedemann Institut fiir medizinische Informatik
und Biometrie, Medizinische Fakultit
Carl Gustav Carus, TU Dresden
FetscherstrafSe 74
01307 Dresden
wiedemann@imib.med.tu-dresden.de

Iris Zimmer Kinder- und Jugendklinik Lindenhof,
Station 7
Gotlindestrafle 2-20
10365 Berlin
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