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Allgemeine Informationen

Tagungsleitung

Dr. Olaf Eickmeier (Frankfurt/Main)

Dr. Andreas Hector (TYbingen)

Dr. Christina Smaczny (Frankfurt/Main)

Organisation

Mukoviszidose e.V.

In den Dauen 6, 53117 Bonn
Telefon: + 49 (0) 228 98780-0
E-Mail: info@muko.info
www.muko.info

In Zusammenarbeit mit der Forschungsgemeinschaft kéwiszidose (FGM)
1. Vorsitzender: Prof. Dr. Helge Hebestreit (WY rapu

Tagungsort

Congress Centrum WYrzburg (CCW)
Pleichertorstrage 5

97070 WYrzburg

TagungsbYro und Medienannahmestelle
Foyer im Erdgeschoss (Eingang Pleichertorstra8e)

...ffnungszeiten:

Mittwoch:  17:00-18:30 Uhr
Donnerstag: 07:00-18:30 Uhr
Freitag: 07:00-18:30 Uhr
Samstag:  07:00-13:00 Uhr

Zertibzierung

Die Tagung ist als Srztliche Fortbildungsveransiatg bei der Bayerischen LandesSrztekammer
(BL€K) anerkannt: Donnerstag 6 Punkte / Freitag 6rikte / Samstag 3 Punkte. Bei Vorlage eines
Barcode Etiketts erfolgt die Erfassung und Verteilg von Fortbildungspunkten elektronisch.

Die Bayerische Landeskammer der PsychologischendP®therapeuten und der Kinder- und Ju-
gendlichen-Psychotherapeuten erkennt die Zertibzigrg der BLEK an.

Die Tagung wird von der Deutsche Gesellschaft demtipzierten ErnShrungstherapeuten und
ErnShrungsberater ® QUETHEB e.V. mit 2 PunktendoiuMF anerkannt.

Der Schweizerische Verband diplomierter ErnShrungsater/innen (SVDE ASDD) zertibziert
die Veranstaltung mit 6 SVDE Punkten.

Impressum

Herstellung und Vertrieb:
Mukoviszidose e.V.

In den Dauen 6, 53117 Bonn

Satz:
zwo B werbeagentur
Ermekeilstra8e 48, 53113 Bonn

Druck:
THE HAPPY PRINTER +digital
Dieter Arenz, Bonner Stra8e 83, 53173 Bonn



Gru8wort

Liebe TagungsgSste,

es ist uns eine ganz besondere Ehre und Freude, 8ie 20. Deutschen Mukoviszidose Tagung in WYrzburg
begrY&en zu dYrfen. Bereits 30 Jahre sind seit deraten Ambulanzleitertreffen in Titisee vergangen.

Aber dieser Kongress ist nicht nur durch seine Laglgigkeit eine Erfolgsgeschichte. Im Mittelpunkt ehen
der Patient und sein Behandlerteam. Dieser Behand{eeis setzt sich aus vielen verschiedenen Diszipdin
zusammen und kSmpft im klinischen Alltag fYr metablenszeit und eine verbesserte LebensqualitSt fYr
unsere Mukoviszidosepatienten.

Die bewShrten Strukturen der Tagung wurden Ybernoem Sowohl Srztliche als auch nicht-Srztliche Beldan
lergruppen sind im Plenum vertreten. Besonders ddachwuchs in den verschiedenen Disziplinen ist esse
tiell fYr eine zukYnftige Versorgung unserer Patten. So hoffen wir, dass alle Kolleginnen und Kajien sich
ausreichend im Programm wiederbnden.

Der Wissenszuwachs aus Grundlagenforschung, klifien Studien und dem stSndigen Austausch mit den

behandelnden Fachdisziplinen hat zu einer deutliglerbesserten Lebenserwartung unserer Patienten gaft.
Neue Untersuchungstechniken lassen uns fr¥he patbgische VerSnderungen detektieren und wir hoffen,

diese in Zukunft besser behandeln zu k&nnen. Hierfifauchen wir ein VerstSndnis fYr diese neuen Teikten
und ein VerstSndnis fYr Studien.

Es ist uns ein besonderes Anliegen, im Rahmen eifgssminares im Vorprogramm des Kongresses eine Rlatt
form fYr Studienkoordinatoren/innen zu schaffen, eisich im Alltag mit klinischen Studien beschSftigeBei
allem Fortschritt und dem Zeitalter der kausalen &tapien sehen wir immer noch schwer kranke Patients
jeder Altersklasse. Ein neues Seminar im Vorprognamwelches mit unterschiedlichen praktischen Themen
fYr das gesamte CF-Behandler-Team gedacht ist, sotliesem Jahr die Sauerstofftherapie, die oft zuhfitag
unserer schwer kranken Patienten gehSsrt, beleuchten

Besonders gerne wYrden wir Ihre Forschungsergebrissd klinischen Beobachtungen auf dieser Tagung
sehen und mit hnen diskutieren. Hier haben wir umsn innovatives Konzept fYr Ihre Poster YberleijatVYr-
lich wird es auch Zeit f¥Yr ein gemYtliches und fi&ihes Beisammensein geben.

Wir freuen uns auf den Kongress mit Ihnen!

Olaf Eickmeier Andreas Hector Christina Smaczny
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ProgrammYbersicht

VorprogrammDonnerstag, 16. November 2017

Raum Salon Tiepolo/ Panoramaraum Panoramaraum 13 Salon Beatrix Salon Oegg -U
Auwera/Bossi 10/11/12
ﬁ
08:00 O
08:30
09:00 S
10:00 3
S1 . S2 S5 S3 S4
&CF kompaktO &CF kompaktO Neues PRegerecht &CF spezialO Studienkoordination
11:00 fYr €rzte £Yr nicht-Srztliche AK Psychosoziales Sauerstofftherapie
Therapeuten —<:
12:00 o
q
13:00 Mittagspause im Foyer Frankonias—= U)
14:00 O '
F2 F1 F4 F3
InterdisziplinSre Fortbildungsangebot Bewegungzmot/ivation VEMSE-Projekt s
) AK PRege AK Psychosoziales
15:00 Fallvorstellung der AGAM AK Physiotherapie/ Y/ zi '_|_
AK Sport
16:00
16:30
Pause iV
17:00 In
Vertex Pharmaceuticals GmbH
18:00 1815 -
AGAM Forum mit
19:00 Mitgliederversammlung
19:45
Pause
20:00D 22:00

Register-Treffen 2017



HauptprogrammFreitag, 17. November 2017

Raum Franconia Saal | Salon Neumann| Panoramaraum Panoramaraum | Panoramaraum | Salon Beatrix Salon Petrini Foyer Extern - DAV
10/11 12 13 Erdgeschoss Kletterhalle

07:30 |2k
0800 Chiesi GmbH
’ 08:30
0845 Pause
) |3*****
09:00 Chiesi GmbH
09:45
Pause @
10:00 BegrY8ung
10:30
P1
11:00 Biomarker fYr den
klinischen Alltag
12:00 Mittagspause =—=
13:00 P2
Physiotherapie
14:00 14:05 P3
Wissenschaft in
14:30 Vortrag & Poster
Posterwalk
15:00 Pause @V
15:30
] W3 W4 W2 w1 W5 W6 W7
16:00 Angst und Perspektivwechsel ~Verdauungsenzyme FGM Fachaustausch  Traumjob/Vernunft Klettern in der Praxis
Depressionen AK Physiotherapie AK ErnShrung AK Psychosoziales AK Reha AK Sport
AK PRege
. 17:20
1700 17:30 Pause
Mitglieder- Mitglieder- Mitglieder- Mitglieder- Mitglieder- Mitglieder-
18:00 versammlung versammlung versammlung versammlung versammlung versammlung
AK PRege AK Physiotherapie AK ErnShrung FGM AK Psychosoziales AK Reha
19:00
ab 20:00 Gesellschaftsabend

=+ Aufgrund der Tbertragung der Vertriebsrechte von Qusair an die Chiesi GmbH nach der thernahme der Horizon Pharnva @urch Chiesi Farmaceutici S.p.A. Ybernimmt die Ch@sibH das ursprYngliche Hauptsponsoring
Programm der Horizon Pharmaceuticals Germany GmbH. Dagtatie Chiesi GmbH fYr dieses Jahr berechtigt, zwduistriesymposien durchzufYhren.

ProgrammYbersicht
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ProgrammYbersicht

HauptprogrammSamstag, 18. November 2017

Raum Franconia Saal | Salon Neumann| Salon Tiepolo Salon Auwera /| Panoramaraum | Panoramaraum | Panoramaraum [ Salon Echter
Bossi /Wagner | 10 11/1 13

07:30 o Round Table
Mitglieder- Discussions
versammlung

08:00 AK Sport R1DR5

08:30

Pause
09:00 s7 S8 S10 S11 S6 S9 S12
Freie VortrSge Freie VortrSge LTX: Psych. Beglei- Bewegtes Leben/CF  Klinische Visite Nasale High Flow Ernéhrung§protokoll
Klinische Forschung Grundlagen- tung AK Sport AK Physio AK ErnShrung
Forschung AK Psychosoziales

10:00 Pause @V

10:30
11:00 P4

Problemkeime
jenseits des
Pseudomonas

12:00

12:30
Verleihung
Posterpreise/
Verabschiedung
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Donnerstag, 16. November 2017

08:00 B 13:00 Seminare

8:30 S1  CF kompakt fYr €rzte***
Moderation: Jutta Hammermann (Dresden)

Diagnosestellung

Jutta Hammermann (Dresden)
Karin Ulbrich (Dresden)

Katja Plachta (Dresden)

Kindheit und Jugend
Thomas NY8lein (Koblenz)
Judith Prophet (Ahaus)

Erwachsenenalter
Christian HYgel (Frankfurt/Main)
Gabriele Becker (Essen)

8:00 S2  CF kompakt fYr nicht-Srztliche
Therapeuten**

Moderation: Holger KSster (Oldenburg)

Medizin Teil 1: Krankheitsgrundlagen, Symptome,
Diagnosestellung
Holger KSster (Oldenburg)

Psychosoziale Aspekte Teil 1: Der erste Kontakt
nach der Diagnhose
Pia Maria SchSfer (Nebel)

Medizin Teil 2: Prognose, Behandlungsgrundlagen
Holger K3ster (Oldenburg)

ErnShrung: DiStberatung bei CF, Enzymschulung
BSrbel Palm (Homburg)

Physiotherapie: AltersabhSngige Atemtherapie
Catalina Abel (Kassel)

Sport bei CF: Was und wie ist es msglich?
Corinna Moos-Thiele (Bonn)

Medizin Teil 3: Sonderprobleme, CF-NotfSlle
Doris Dieninghoff (KSIn)

PRege: Hygiene, spezielle Aufgaben des
CF-PRegepersonals
Cornelia Meyer (TYbingen)

Psychosoziale Aspekte Teil 2: Psychosoziale Aspekte
im Verlauf, Reha
Pia Maria SchSfer (Nebel)

Medizin Teil 4: Besonderheiten im Erwachsenenalter,
Neues
Doris Dieninghoff (KSIn)

9:00 S3  CF spezial: Sauerstofftherapie*/***

Moderation: Christina Smaczny (Frankfurt/Main

ImpulsvortrSge:

)Christina BrYck (KsIn)

Stefan Dewey (St. Peter-Ording)
Thomas Hillmann (Essen)
Carsten MYller (Hannover)

* Begrenzte Teilnehmerzahl, die Zuordnung erfolgtetader Reihenfolge der eingegangenen Anmeldung Dieses Seminar richtet sich an Neu- oder Wieder-
einsteiger, die einen tberblick Yber die Mukoviszidoseekommen wollen *** Dieses Seminar richtet sich an erfahe CF-Behandler



Donnerstag, 16. November 2017

10:00  S4  Studienkoordination* VortrSge:
Moderation: Jutta Bend (Bonn) )
Silke van Koningsbruggen-Rietschel (K&In)/ Claudia Eismann (MYnchen)
Claudia Eismann (MYnchen) Lutz NShrlich (GieSen)
DSrthe Neuner (MYnchen)
Inge Wortmann (Frankfurt/Main)
9:00 S5 Das neue PRegerecht: EinfYhrung und Vortrag:

erste Erfahrungen damit
(AK Psychosoziales)

12:00 Ersffnung der Industrieausstellung

Ulrike Wittemann (MYnchen)

13:00D 14.:00 Mittagspausee=

14:00 B 16:30 Fortbildungsveranstaltungen

F1  AGAM-Fortbildung

(Spiro)-Ergometrie bei CF
Alexandra Hebestreit (WYrzburg)
Helge Hebestreit (WYrzburg)

Neues zu Pilzen bei CF
Carsten Schwarz (Berlin)
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Der JenAbdomen CF-Score, ein neues Werkzeug zur
Erfassung der abdominellen Multiorganbeteiligung
bei CF

Jochen Mainz (Jena)

Welche Erfahrungen bringt ein Jahr Neugeborenen-
screening
Uta Nennstiel-Ratzel (Oberschlei8heim)

F2 InterdisziplinSre Fallvorstellung

Moderation: Susanne Posselt (VS-Tannheim)/
Hayung Schrsder (St. Peter-Ording)

Fallvorstellung:

Melanie Graff (Worms) b AK PRege

Gernot Adolph (Nebel) B AK Reha

Christina KrSmer (MYnster) B AK Physiotherapie
Veronika Fischer (Schwerin) B AGAM

F3  Was kSnnen wir aus dem VEMSE-Projekt ~ Vortrag:
fYr die psychosoziale Arbeit nutzen N. N.
(AK Psychosoziales)

F4 Bewegungsmotivation fYr Patienten im VortrSge:

fortgeschrittenen Stadium B praktische
Tipps fYr den Klinikalltag

(AK PRRege/AK Physiotherapie/AK Sport)

16:30 D 17:00 Pauswwv

Wolfgang Gruber (Stahnsdorf)
Melanie KSller (Nebel)
Anke Luxemburger (Hamburg)

* Begrenzte Teilnehmerzabhl, die Zuordnung erfolgt nach d@ihenfolge der eingegangenen Anmeldung
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Donnerstag, 16. November 2017

17:00 D 18:00 Industriesymposium

I1  Vertex Pharmaceuticals (Germany) GmbH Lungenerkrankung bei Kindern mit CF:
Update CF-Therapie bei Kindern Bestandsaufnahme und Perspektiven

Moderation: Jochen Mainz (Jena) Marcus Mall (Heidelberg)

Neues zur CFTR-Modulation bei Kindern
Felix Ratjen (Toronto)

vvvvvvvvvvvvvvvvvvvv

18:00BD 18:15 Pausawv

18:15B 22:00 Weitere Veranstaltungen

18:15B AGAM-Forum und Mitgliederversammlung VortrSge: i}
19:45 Daniela Eidt-Koch (WolfenbYttel)
Stephan Kruip (Zorneding)
Lutz NShrlich (Gie§en)
Thomas NYS8lein (Koblenz)
Carsten Schwarz (Berlin)
Doris Staab (Berlin)

S
S
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20:00 Mukoviszidose-Register/ VortrSge:
Treffen 2017**** Manuel Burkhart (Bonn)
Lutz NShrlich (Gie§en)
Miriam Schlangen (Bonn)

**** Geschlossene Veranstaltung fYr Registerteilnehmémbulanzleiter und Ambulanzteammitglieder

14



Sponsoring

FYr die freundliche UnterstYtzung des Vorprogramms danken wir:

Hauptsponsoren

&Chiesi liiMylan VEI%EX

People and ideas for innovation in healthcare H
ealthcare

THE SCIENCE of POSSIBILITY

Aposan Dr. KYnzer GmbH: Abstraktband 1.500 Eurae§lfGmbH: Hauptsponsor Vorpro-
gramm 7.000 Euro/Hauptsponsor Programm 8.000 Eu Posterpreis 500 Euro und
8.000 Euro aufgrund der tbertragung der Vertriebsrkte von Quinsair an die Chiesi GmbH
nach der tbernahme der Horizon Pharma B.V. durchieé@hFarmaceutici S.p.A. Ybernimmt
die Chiesi GmbH das ursprYngliche Hauptsponsoring Progmader Horizon Pharmaceuticals
Germany GmbH. Daher ist die Chiesi GmbH fYr diekdw berechtigt, zwei Industriesympo-
sien durchzufYhren und zwei Anzeigen im Abstraktlsbru schalten; Gilead Sciences GmbH:
Sponsor Programm 4.500 Euro; Infectopharm ArzneiteitGmbH: 3. Posterpreis 250 Euro;
Mylan Healthcare GmbH: Hauptsponsor Vorprogramm@0Euro / Hauptsponsor Programm
8.000 Euro; Roche Pharma AG: Sponsor Programm 4.606o; Teva GmbH: Hauptsponsor
Programm 8.000 Euro/ 1. Posterpreis 750 Euro; \éerPharmaceuticals (Germany) GmbH:
Hauptsponsor Vorprogramm 7.000 Euro/HauptsponsBrogramm 8.000 Euro

(Stand Oktober 2017)

Hinweis: Unsere Partner nehmen keinerlei EinBuss énhalte und Methoden der VortrSge
und Workshops.
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Freitag, 17. November 2017

07:30 D 09:45 Industriesymposien

07:30Bb 2
08:30

Chiesi GmbH*****
Inhalationstherapie gestern und heute
Moderation: Burkhard TYmmler (Hannover)

C-)ChleSI

People and ideas for innovat

08:30D 08:45 Pause

08:45D 13 Chiesi GmbH*****
09:45 Lunge gut b alles gut? b
Zwischen Wissenschaft und Praxis
GChiesi

09:45 D 10:00 Pausew
10:00 B 10:30 BegrY§ung

Inhalationstherapie im Wandel der Zeit
Burkhard TYmmler (Hannover)

Herausforderung der Inhalationstherapie
im CF-Alltag heute:

aus der Sicht des Pneumologen

Carsten Schwarz (Berlin)

Herausforderung der Inhalationstherapie
im CF-Alltag heute:

aus der Sicht des Physio-/Atemtherapeuten
Thomas Hillmann (Essen)

Pseudomonas aeruginosa im sino-nasalen
Kompartiment, Henne oder Ei?
Jochen Mainz (Jena)

Inhalatives LevofRoxacin: Was k3nnen wir
nach 12 Monaten Therapie erwarten
Carsten Schwarz (Berlin)

Vorsitzender Mukoviszidose e.V.
Tagungsleitung

Stephan Kruip (Zorneding)

Dr. Olaf Eickmeier (Frankfurt/Main)

Dr. Andreas Hector (TYbingen)

Dr. Christina Smaczny (Frankfurt/Main)

Nachruf

Verleihung des Christiane Herzog-
FSrderpreises

Musikalische Einleitung

10:30D 12:00 Plenum 1

Michael Renke (Frankfurt/Main)
JYrgen Schmidt (Wiesbaden)

P1 Biomarker fYr den klinischen Alltag

Vorsitz: Helmut Ellemunter (A - Innsbruck)/
Nicolas Regamey (CH - Luzern)

**x*+**Aufgrund der tbertragung der Vertriebsrechtean Quinsair an die Chiesi GmbH nach der tbernahme der Horizdrafna B.V. durch Chiesi Farmaceutici
S.p.A. Ybernimmt die Chiesi GmbH das ursprYngli¢teuptsponsoring Programm der Horizon Pharmaceutie&ermany GmbH. Daher ist die Chiesi GmbH fYr

Gastroenterologie und Hepatologie
Matthias Kappler (MYnchen)

Pneumologie (LuFu, LCI, Exh. Breath, CT/MRT,
Spiro-Ergometrie)
Gernot Rohde (Frankfurt/Main)

Psychische Belastung frYhzeitig erkennen
und reduzieren
N. N.

dieses Jahr berechtigt, zwei Industriesymposien durcliYaren und zwei Anzeigen im Abstraktband zu schalten.



12:00 b 13:00 Mittagspause=
13:00D 14:00 Plenum 2

Freitag, 17. November 2017

P2 Physiotherapie von Koblenz bis
nach Gran Canaria
Vorsitz: Stefan Kruip (Zorneding)/
Helge Hebestreit (WYrzburg)

Physiotherapie bei CF: Datenlage, Verordnung und
Behandlungsziele aus Srztlicher Sicht
Thomas NY8lein (Koblenz)

Daten Klimama8nahmen Gran Canaria
Thomas Becher (Stuttgart)
Stefanie Rosenberger (Stuttgart)

Physiotherapie: Stand der Dinge und Hygiene
Daniela Hoppe (RSdermark)

14:00 Musikalisches Intermezzo

14:05D 14:30 Plenum 3

Manuel Quinckardt (Bremen)

P3 Wissenschaft in Poster und Vortrag

Vorsitz: Nico Derichs (Berlin)/
Gernot Rohde (Frankfurt/Main)

14:30 D 15:00 Posterwalk

PrSklinischer Impact neuer Therapien
Simon GrSber (Heidelberg)

Moderation: Anna-Maria Dittrich (Hannover)/
Andreas Hector (TYbingen)/
Doris Staab (Berlin)

Case Report

EffektivitSt einer konsequenten CF Basistherapie ola
fast vier Jahren alternativmedizinischer Behandlung
Alexander Kiefer (Erlangen)

Kleinwuchs bei CF: Ulrich-Turner Mosaik als Ursache
Volker Melichar (Erlangen)

Adulte hSmophagozytische Lymphohistiozytose
(aHLH)-Erstfallbeschreibung bei Mukoviszidose
Justyna Winiarska-Kiefer (Stuttgart)

Forschung

(8)Vortrag Samstag, 18. November 2017 S8 Freie VortrSge @agenforschung

Unterschiede in der T-Zell Antwort bei Patienten mi
CF und gesunden Kontrollen nach in vitro Stimulatio
von Blut mitAspergillus fumigatus Antigenen

Olaf Eickmeier (Frankfurt/Main)

Exophiala dermatitidis BiobPImbildung in Co-Kultur mit
verschiedenen bakteriellen Spezie§®
Lisa Kirchhoff (Essen)

Bestimmung der praecaecalen Verdaulichkeit kom-
merzieller hochkalorischer Trink- und Sondennahrung
im pankreasgangligierten, ileo-caecal bstulierten
Minipig als Modelltier fYr die exokrine Pankreas-
insufpzienz des Menschen

Anna MS8eler (Hannover)

Nanobodies als CFTR spezibsche Korrektoren
Daniel Scholl (B - BrYssel)
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Freitag, 17. November 2017

14:30 D 15:00 Posterwalk (Fortsetzung)

Forschung/Genetik/Modiber

Zielgerichtete BeeinBussung von modiPzierenden
Genen der Mukoviszidose im Zellkultursystem zeigen,
dass die Transkriptionsfaktoren EHF und STAT3 die
Reifung von CFTR steuern

Frauke Stanke (Hannover)

Hygiene

Pers3nliche Schutzbekleidung von CF-Physio-
therapeutinnen in Ssterreichischen CF-Zentren.
Bestandsaufnahme und Vergleich mit derzeit
gYltigen Richtlinien

Marlis Wagner (A - Graz)

Mikrobiologie

Und welchen Abstrich verwenden Sie? Neues aus
der PrSanalytik!
Kinga Hohenwarter (A - Wels)

Die intravenSse Antibiotikatherapie B Relikt aus de
alten Zeit oder Goldstandard bei der Behandlung von
Mukoviszidose-Patienten®®

Christina Kaiser (Stuttgart)

PrSvalenz vorBtaphylococcus aureusnit mukoidem
PhSnotyp im Respirationstrakt von Mukoviszidose-
patienten

Farina Lennartz (MYnster)

Cluster der Infektionen mit atypischen Mycobacterie
(NTM) am CF-Zentrum Stuttgart: neue Dimension der
CF-Lungenerkrankung

Justyna Winiarska-Kiefer (Stuttgart)

Infektionen mit atypischen Mycobacterien bei CF B
from theory to practicé>®
Justyna Winiarska-Kiefer (Stuttgart)

Ceftozolan/Tazobactam als neue Therapiems$glichkeit
der schweren Exazerbation durch multiresistente
Pseudomonas aeruginosdei CF

Justyna Winiarska-Kiefer (Stuttgart)

Psychosoziales

(88) Vortrag Samstag, 18. November 2017 S6 Klinische Visite

Das erweiterte Mental-Health-Screening der
Mukoviszidose-Patienten am Klinikum Stuttgart
Annette Katscher-Peitz (Stuttgart)

CF und Beruf in Deutschland 2017
Axel Kempa (Stuttgart)

Den Wald vor lauter BSumen nicht sehen B
CF-aBroschYrenlandschaftO in Deutschland
Sonja Palluch-Ziemann (Frankfurt/Main)

TransformCF B Evaluation einer mobilen App fYr
Jugendliche und junge Erwachsene mit Cystischer
Fibrose (CF)

Isa Rudolf (Hannover)



Register/Epidemiologie

Freitag, 17. November 2017

Die stationSre Versorgung junger Mukoviszidose-Pati
enten in Deutschland
Jutta Hammermann (Dresden)

Screening

Neugeborenenscreening auf Mukoviszidose B

Das erste Jahr b Erfahrungen aus Sachsen, Sach-
sen-Anhalt und ThYringers®

Jutta Hammermann (Dresden)

Der SchweiS§test als potentieller Fallstrick
des Neugeborenen-Screenings
Julia Hentschel (Leipzig)

Sport

Leistungsdiagnostik: Modibziertes Gehprotokoll mit
Laktatdiagnostik zur optimalen Trainningssteuerung
fYr Patienten mit CF
Barlo Hillen (Mainz)

EinBuss einer 12-wSchigen webbasierten Trainings-
betreuung bei Patienten mit zystischer Fibrose (cf)
auf die 6-Minuten-Gehtest (6BMWT) Distanz

Daniel Pbrrmann (Mainz)

Therapie

15:00 B 15:30 Pausawv

(S6) Vortrag Samstag, 18. November 2017 S6 Klinische & isit

Nasale Inhalation mit LevolRoxacin bei Mukovisziose
mit chronischer Sinusitis Maxillaris B ein Case Rep
Doris Dieninghoff (KSIn)

POL6014, ein hochpotenter inhalativer Inhibitor der
humanen Neutrophilen Elastase mit vielversprechen-
den ersten Studienergebnissen in Mukoviszidose-
Patienten

Dominik Kappeler (Gauting)

Retrospektive Analyse klinischer Daten bei Patiente
mit Cystischer Fibrose unter inhalativer Levo3oxagi
Therapie

Svenja Kaufmann (Berlin)
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Patchie APP D Feasability Testung einer Spiele-App
zur Verbesserung der TherapieadhSrenz
Doris Staab (Berlin)
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Freitag, 17. November 2017

15:30BD 17:20 Workshops

W1 FGM-Workshop

HSubgkeit und Charakterisierung von azolresistenten
A. fumigatusin CF-Patienten
J3rg Steinmann (Essen)

Nanobodies als CFTR-spezibsche Korrektoren
Daniel Scholl (B - BrYssel)

Vortrag zum Adolf-Windorfer-Preis 2017:
Das Mikrobiom der Lunge
Burkhard TYmmler (Hannover)

Organoide aus Atemwegsepithelien fYr die
personalisierte Medizin
Martina Gentzsch (USA - Chapel Hill)

W2 Verdauungsenzyme tierischer und
pRanzlicher Herkunft

(AK ErnShrung)
Moderation: BSrbel Palm (Homburg)

Pathophysiologie der exokrinen Pankreasinsufbzienz
bei CF. Welche Auswirkungen ergeben sich vom
SSuglings- bis in das Erwachsenenalter?
Eva-Doreen Pbster (Hannover)

Verschiedene EnzymersatzprSparaten bei CF.

Wie wende ich sie in unterschiedlichen Lebensphasen
und Verdauungssituationen an?

Katrin SchlYter (Hannover)

Diskussion und Erfahrungsaustausch

W3 Angst und Depressionen bei
CF-Patienten

(AK PRege)

Moderation und BeitrSge:
Nicole Albrecht (Berlin)
Christa Weiss (Berlin)

W4  Perspektivwechsel B was wir von
unseren Patienten lernen kSnnen

(AK Physiotherapie)
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Die Sicht unserer Patienten
Alexandra Kramarz (Berlin)
Anne Goldbeck (Ingolstadt)

Resilienz
Ute Niehammer (Essen)

Transition
Thorsten Jacobs (Essen)

W5 Fachaustausch zu verschiedenen
psychosozialen Themen

(AK Psychosoziales)

Anleitung:
Christine Lehmann (Berlin)
Maria Schon (OsnabrYck)

W6 Traumjob oder Vernunftentscheidung

(AK Reha)
Moderation: Susanne Posselt (VS-Tannheim)/
Hayung SchrSder (St. Peter-Ording)

BeitrSge:
Christopher Ott (St. Peter-Ording)
Ulrich Dorsch (Berchtesgaden)

Erfahrungsberichte von CF-Betroffenen:
Claudia Brandt (Alsdorf)

Katrin Wagner (Dresden)

Ralf Wagner (Dresden)

W7 Klettern in der Praxis*/******
(AK Sport)

Anleitung:
Wolfgang Gruber (Stahnsdorf)
Alexandra Hebestreit (WYrzburg)

* Begrenzte Teilnehmerzabhl, die Zuordnung erfolgtaetader Reihenfolge der eingegangenen Anmeldung **** Der Workshop Pndet au§erhalb des CCW in einer

Kletterhalle statt (Wegbeschreibung wird den Teilnehnrezur VerfYgung gestellt)
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Freitag, 17. November 2017

17:20BD 17:30 Pause

17:30D 19:00 Mitgliederversammlungen

FGM VortrSge:
Stephan Kruip (Zorneding)
Susanne Dittrich (Heidelberg)

AK ErnShrung

AK PRege

AK Physiotherapie

AK Psychosoziales

AK Reha

ab 20:00 Gesellschaftsabend*
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* Begrenzte Teilnehmerzahl, die Zuordnung erfolgt nach dReihenfolge der eingegangenen Anmeldung
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Samstag, 18. November 2017

07:30-08:30 Round Table Discussions*

R1 Erfahrungen mit Orkambi
Kristina Sinning (Berlin)

R2 Lung Clearance Index
Sabina Schmitt-GrohZ (Frankfurt/Main)

R3 Enzymeinnahme praktisch
wie fYhlt sich ein Patient?

Katrin SchlYter (Hannover)

R4  Familienleben mit CF DVAIItagsabléufe, ihre
Auswirkungen und VerSnderungsideen

Wolfgang Wulff (Hannover)

R5 Transition B ein ungelSstes Problem?
Johanna Gardecki (Frankfurt/Main)

07:30-08:30 Mitgliederversammlungen

Moderation: Christina Smaczny Krystyna Poplawska (Mainz)

(Frankfurt/Main)/
Martin Rosewich (AltStting)

E AK Sport

=

© 08:30D 09:00 Pause

(@)]

o 09:00B8 10:00 Seminare

o

iy

% S6 Klinische Visite Folgen einer Entscheidung gegen die Schulmedizin
©

I

Infektionen mit atypischen Mycobacterien bei
CF b from theory to practice
Justyna Winiarska-Kiefer (Stuttgart)

Neugeborenenscreening auf Mukoviszidose B

Das erste Jahr B Erfahrungen aus Sachsen, Sachsen-
Anhalt und Th¥ringen

Jutta Hammermann (Dresden)

Die intravenSse Antibiotikatherapie B Relikt aus de
alten Zeit oder Goldstandard bei der Behandlung von
Mukoviszidose-Patienten?

Christina Kaiser (Stuttgart)

S7  Freie VortrSge Klinische Forschung AntiinBammatorische Therapiekonzepte

Moderation: Ernst Eber (A - Graz)/ Olaf Eickmeier (Frankfurt/Main)

Olat Sommerburg (Heidelberg) Antibiotikaspezibsche Lymphozyten, IgE- und

hSmolytische IgG-Antiksrper bei Patienten mit CF
Jobst RShmel (Berlin)

LCI ® Endpunkt fYr die Klinik oder Studien?
Mirjam Stahl (Heidelberg)

* Begrenzte Teilnehmerzahl, die Zuordnung erfolgt nachrd@eihenfolge der eingegangenen Anmeldung
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S8 Freie VortrSge Grundlagenforschung

Moderation: Marcus Mall (Heidelberg)/
Carsten Schwarz (Berlin)

Samstag, 18. November 2017

Transkript Therapie mit hCFTR mRNA normalisierteall
klinisch relevanten Lungenfunktionen im Tiermodell
Michael Sebastian Kormann (TYbingen)

Exophiala dermatitidis BioPImbildung in Co-Kultur mit
verschiedenen bakteriellen Spezies
Lisa Kirchhoff (Essen)

Der EinRuss geringer SauerstoffverfYgbarkeit auf
Pseudomonas aeruginosa
Annika Schmidt (TYbingen)

S9 Nasale High Flow Therapie bei CF
(AK Physiotherapie)

Fallbeispiel und GerStevorstellung
Thomas Hillmann (Essen)
Matthias Welsner (Essen)

S10 Aspekte der psychologischen Vortrag:
Begleitung bei Lungentransplantation Christa Weiss (Berlin)
in der Charitz
(AK Psychosoziales)
S11 Bewegtes Leben mit CF Moderation und VortrSge:
(AK Sport) Wolfgang Gruber (Stahnsdorf)
Alexandra Hebestreit (WYrzburg)
Daniel Paula (A - Salzburg)
S12 ErnShrungsstatus und ErnShrungs- VortrSge:

erhebung D das ErnShrungsprotokoll
auf dem PrYfstand

(AK Sport)
Moderation: BSrbel Palm (Homburg)

10:00 B 10:30 Pausaw

10:30B 12:30 Plenum 4

Evita Ausner (Nebel)
Annette Simon (Gie§en)
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P4  Mikrobiologie B Problemkeime jenseits
des Pseudomonas

Moderation: Olaf Eickmeier (Frankfurt/Main)/
Andreas Hector (TYbingen)/
Christina Smaczny (Frankfurt/Main)

Nicht tuberkulSse Mykobakterien
Barbara Kahl (MYnster)

Anaerobier
Burkhard TYmmler (Hannover)

Sonstige Keime
Michael Hogardt (Frankfurt/Main)

News of the year 2017

12:30 D 13:00 Verabschiedung

Die Zukunft B sind wir bald da?
Jochen Mainz (Jena)

Update Neugeborenenscreening
Olaf Sommerburg (Heidelberg)

Verleihung der Posterpreise

Tenor und Piano zum Ausklang

Michael Renke (Frankfurt/Main)
JYrgen Schmidt (Wiesbaden)
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Sponsoring

FYr die freundliche UnterstYtzung des Hauptprogramms danken wir:

Hauptsponsoren

&Chiesi lifMylan

Healthcare
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Plenen

P2 D Physiotherapie von Koblenz bis nach Gran Canaria

Physiotherapie: Stand der Dinge Hygiene

D. Hoppe

Physiotherapeutinnen sind in der Behandlung von GHati-
enten immer in direktem Kontakt und nahe am Patiemt Mit
Blickrichtung auf das Thema KeimYbertragung habeie samit
eine hohe Verantwortung. In Kliniken und Rehabilitansein-
richtungen gibt es Hygienekonzepte und Hygienefaaiite, an
die man sich mit speziellen Fragen wenden kann.der nieder-
gelassenen Physiotherapiepraxis existiert in der & kein
Hygienekonzept.

In den letzten 20 Jahren haben sich EpidemiologB®zeichnung
von Erregern und auch gesetzliche Bestimmungen ge8rt.
Inzwischen gibt es ein Infektionsschutzgesetz, ddsrdert,
dass in Praxen sonstiger medizinischer Heilberuféednfekti-
onsprSventiven MaSnahmen umgesetzt und gegenYberfAu
sichtsbeh3rden dargestellt werden mYssen. In dergktischen
Umsetzung, wie auch in der Kontrolle gibt es noctoge LYcken.
Die Yber die Basishygiene hinausgehenden speziellaspekte
beim Umgang mit CF Patienten mYssen dringend akisialt
werden.

Die RKI Richtlinien beantworten nicht alle offendfragen aus
der niedergelassenen Praxis. Hier gibt es viele rSliche und
logistische Unterschiede, aus denen unterschiedliehFrage-
stellungen resultieren.

Das Ziel muss sein, Patienten bestm&glich zu schdfz aber
auch bestms$glich physiotherapeutisch zu versorgetkin star-
res, im Alltag nicht praktikables Hygienekonzepttisicht hilf-
reich und gefShrdet die Versorgung der PatientertaBdessen
muss es Empfehlungen auf Basis aktueller wissenséti@her
Evidenz geben, die unter AbwSgung von Risiko unddén zum
verantwortungsvollen Einsatz von hygienischen MaS8maen
fYhren.

Prof. TYmmler und Kathrin KSnecke haben im Jahr@ @Emp-
fehlungen verfasst. Momentan wird hier YberprYftktualisiert
und erweitert, um Hygienempfehlungen auf Basis dektuellen
Wissenstandes fYr die physiotherapeutische Praxis erstellen.



Fortbildungsveranstaltungen

F1 B AGAM-Fortbildung

Ergometrie bei CF
A. Hebestreit, H. Hebetsreit

Die regelmS8ige ergometrische Untersuchung von Mehsn
mit Mukoviszidose wird in einem aktuellen Statementler
ECFS Exercise Working Group empfohlen (Hebestreitak
2015). Durch die Untersuchung kSnnen neben der litaisgs-
fShigkeit auch unerwYnschte belastungs-induzierteffékte
erfasst werden. Wenn Ventilation und Gasaustauschter Be-
lastung gemessen werden, ISsst sich auch die Ursacginer
eingeschrSnkten LeistungsfShigkeit identibzierenieCFahrrad-
ergometrie nach dem Godfrey Belastungsprogramm nmiti-
nYtlich ansteigender Belastung ist der empfohleneta®dard
(siehe auch Leitfaden Sport bei Mukoviszidose). Wshd
der Untersuchung sollte die Herzfrequenz und die @8astoff-
sSttigung Yberwacht werden. Die zusStzliche Messudgs
Gasaustausches wird empfohlen. Eine so realisier(8piro-)

Ergometrie ist eine relativ einfache und mit Ybetsaubarem
Resourcenaufwand zu realisierede Untersuchung. Diggeb-
nisse beschreiben nicht nur den Zustand des Patientsondern
sind auch unmittelbar fYr die Beratung bzgl. spoither Aktivi-
tSt relevant.

Hebestreit H, et al. Statement on Exercise Testiimy Cystic
Fibrosis. Respiration. 2015;90(4):332-51 (Open Assg

Gruber W, et al. Leitfaden Sport bei Mukoviszidoddukoviszi-
dose e.V. 2004. (download Yber www.muko.info - Ago8t)

Bundesweites Neugeborenen-Screening auf Mukoviszide: Erste Erfahrungen und Daten

U. Nennstiel-Ratzel

Hintergrund: Am 1.09.2016 wurde das Neugeborenen-ScreeningauffSllig, davon bei 80 % auf Grund des Fail-sab&i 20 % war

auf Mukoviszidose (CF) durch den G-BA eingefYhrasDCF-
Screening erfolgt nach einem bislang noch nirgendtablierten
dreistubpgen Algorithmus, bei dem sich ein auffSkig Befund
aus einem extrem hohen IRT-Wert (Immunreaktivespgipn) im
ersten (Fail-safe) oder mindestens einer MutatiomiCFTR-Gen
im dritten Analyseschritt ergibt. Dieser erstmalsirgesetz-
te Screeningalgorithmus erfordert eine zeitnahe undalide
Evaluation.

Die Deutsche Gesellschaft fYr Neugeborenenscreen{(myGNS)
analysiert und publiziert jShrlich fYr DeutschlanBaten aus
dem Neugeborenen-Screening. Hier Pnden sich erstgebnis-
se fYr das CF-Screening.

Methoden: Alle Screeninglabore in Deutschland Ybermittelnku
mulative Screeningdaten und pseudonymisierte Dateler Kon-
brmationsdiagnostik an die DGNS. FYr das CF-Scragniurden
Daten der ersten 6 Monate ausgewertet.

mindestens eine Mutation im CFTR-Gen gefunden wardBer
Befund wurde in ca. einem Viertel der FSlle sofdrt,60 % inner-
halb einer Woche und bei 40% nach 2 bis 3 Wocheitgateilt
Die AbkISrung der auffSlligen Screeningbefunde b8sgte bei
17 % der Kinder eine CF. Von 36 % der Kinder miegi auffSI-
ligen Screeningbefund ist nicht bekannt, ob diesebgekISrt
wurde und wenn ja mit welchem Ergebnis. Unklar istje mit
einem auffSlligen Screeningbefund bei Neugeborenewor 37
SSW und unter 3.000g umgegangen werden soll, Greprte
fYr FrYhgeborene existieren bislang nicht, das Senéng ist nur
bis zum Alter von 4 Wochen valide. Schwei8teste wWen auch in
Kinderkliniken ohne CF-Zentrum vorgenommen.

Schlussfolgerungen:Die Akzeptanz des CF-Screenings ist gut,

allerdings sind noch Fragen sowohl im analytischéereich
als auch bei Befundmitteilung und Konbrmationsdiagstik zu
kISren. Die RYckmeldung der CF-Zentren Yber die@Engsse der

Ergebnisse:FYr den Zeitraum 01.09.2016 bis 28.02.2017 wurdenKonbrmationsdiagnostik sollte in einigen Regionewdtlich ver-

ca. 340.000 Screeninguntersuchungen aus 10 Screeylaboren
gemeldet. Das CF-Screening erfolgte bei 97,8 % dugebo-
renen zusammen mit dem Stoffwechselscreening. Bejl 2
wurde nur das Stoffwechselscreening durchgefYhrteiB0,5 %
der Untersuchungen wurde das CF-Screening ausdrittkiab-
gelehnt. Bei 0,12 % der Neugeborenen war der Scriegbefund

bessert werden, die RSchendeckende Einrichtung vmacking-
zentralen wSre hilfreich.

F2 D InterdisziplinSre Fallvorstellungen

V. Fischer, M. Graff, C. KrSmer, G. Adolph, H. 8t#n S. Posselt

Der interdisziplinSre Austausch ist ein Markenzeih dieser
langjShrig etablierten Veranstaltung.

Erneut laden vier recht unterschiedliche FSlle Ziskussion ein.
PrSsentiert werden diese von Mitgliedern aus AGAAK Physio,
AK PRege und AK Reha. Auf dem Podium sind zudengliMier
des AK ErnShrung und des AK PS vertreten. Die Matien der
Veranstaltung liegt in den HSnden des AK Reha.

Es besteht kaum Zweifel daran, dass sich auch irskm Jahr
das Publikum, aus unterschiedlichen Behandlern ur@r-lern
bestehend, lebhaft an der Diskussion beteiligen karund wird.

Am Ende verlassen hoffentlich alle Teilnehmer mierdeinen
oder anderen neue Sichtweise auch fYr ihre eigenebgit die

Veranstaltung.
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Seminare

S1 Db CF kompakt fYr €rzte

J. Hammermann, K. Ulbrich, K. Plachta, T. NY8l&i®rophet, C. HYgel, G. Becker

CF-kompakt soll Basiswissen und aktuelle Standardsnd um
Diagnosestellung, Diagnostik, ErnShrung, Therapiadisozi-
alrechtliche Fragen von Patienten mit Mukoviszidose allen
Altersklassen vermitteln. Angesprochen sind vor afh €rzte
und €rztinnen, die dabei sind, in die Betreuung neader wieder
einzusteigen.

Gegliedert in drei Lebensphasen (SSuglinge und Kléhder/
Kindheit und Jugend/Erwachsenenalter) werden zesie As-
pekte aus der Perspektive verschiedener Berufsgrugp
(CF-Spezialisten, Kinder- und HausSrzte, Physiodputen,
ErnShrungsberater, Psychosozialer Dienst) vorgettel

Der Workshop ist nach den oben genannten Lebenspbas
in drei Einheiten gegliedert, welche alle Teilnehmén Klein-
gruppen durchlaufen. Um dies msglichst individueflu gestal-
ten und auf die WYnsche der Teilnehmer eingehenkannen,

sind diese aufgefordert, aktiv Fragen und FSlle zDiskussion
vorzustellen oder auch schon vorab Fragen und F3lle Bespre-
chung in der Kleingruppe einzureichen.

S2 B CF kompakt fYr nicht-Srztliche Therapeuten

H. K&ster, C. Abel, D. Dieninghoff, C. Meyer, Cokldhiele, B. Palm, P. SchSfer

Mukoviszidose ist eine Herausforderung fYr das geste Be-
handlungsteam. Insbesondere nicht-Srztliche Theragen,
die sich auf dem Gebiet dieser schweren chronisabrischrei-
tenden Erbkrankheit einarbeiten, vermissen anfangét Basis-
informationen, um diese komplexe Krankheit und digamit
verbundenen medizinischen und nicht-medizinischerspekte
und Herausforderungen zu verstehen. Das Seminar &im-
pakt fYr nicht-Srztliche TherapeutenO mschte eindefsicht
bieten und die Arbeit im interdisziplinSren CF-Teamrbereiten
und erleichtern.

E Was fYr eine Krankheit ist Mukoviszidose, CF?

E Was erzShit man Eltern eines frisch diagnostima Kindes
zur Prognose?

E Welche Probleme bestimmen den Alltag der Kindexd der
Erwachsenen mit CF?

E Welche Sonderprobleme und msgliche Komplikationenuss
man berYcksichtigen?

E Wie wird die Krankheit diagnostiziert?

E Wie sollte eine optimale Begleitung und Behandiyder Patien-
ten und ihrer Familien aussehen?

E Warum spielt Hygiene eine groSe Rolle?

E Welche Medikamente stehen fYr die Behandlung aterfY-
gung?

S3 b Sauerstofftherapie

E Wie sind Betroffene und ihre Familien bezYglitgr ErnShrung
zu beraten?

E Wie kann man einer Gedeihstsrung oder Mangeldrsmun-
gen entgegenwirken?

E Wie k3nnen wir die Atemwegsreinigung verbessemIche
MSglichkeiten bietet dabei die Physiotherapie?

E Ist Sport m&glich? Welche Sportarten kann mangfehlen?

E Wie kann man den Patienten und seine FamiliKiisensitua-
tionen unterstYtzen?

E Inwieweit spielen soziale Faktoren eine Rolle®l#fie LSsun-
gen kSnnen wir bieten?

E Welche Chancen bietet die Reha?

E Wie ist der Stand der Forschung? Was ist in Zfkau erwar-
ten?

Diese und weitere Themen werden angesprochen undnk&n
mit den &EinsteigernO auch in gro§er Runde diskutierden.
Die interdisziplinSre Zusammensetzung der Referengeuppe
spiegelt dabei den Charakter der spSteren Teamarbeider.

C. Smaczny, S. Dewey, C. MYller, T. Hillmann, &cBr

Mit dem S3 bietet die DMT zum ersten Mal ein zusi&tizes Se-
minar im Vorprogramm an. Hiermit startet eine Foildungsrei-
he mit geplant jShrlich wechselnden Themen unterrdeMotto
Aprakt. Umgang mitEOQ Die Zielgruppe sind alle CHh@wller
bei welchen ein CF-Grundwissen vorausgesetzt witde Reihe
beginnt mit dem Thema &SauerstofftherapieO. Das $wan soll
das VerstSndnis Yber die Sauerstofftherapie aufbauend eini-
ge Antworten auf Fragen aus dem klinischen Alltagei? wann?
und wie?O rundum Sauerstofftherapie liefern.

Alle CF-Behandler werden bei Sauerstoff-Patientent ragen
im &eigenen BereichO konfrontiert. Um wenige Beipizu nen-
nen:

E CF-Arzt: Indikationsstellung, Patientenschulung

E CF-PRege: tragbares SauerstoffgerSt befYllen zepevor-
bereitung

E Physiotherapeut: ©Gabe und Medikamenten-Inhalation,
Physiotherapie mit Sauerstoff

E Sporttherapeut: Sport bei SauerstoffbedYrftigéhatienten

E ErnShrungsberater: Einnahme der Mahlzeiten ungti@hala-
tion, Verdauung und Sauerstoff, CRetention und fettreiche
ErnShrung

E Psychologe: Hilfestellung bei Therapieentscheidy Thera-
pieakzeptanz, Therapieverweigerung

E Sozialarbeiter: Sauerstoff am Arbeitsplatz, Ftagglichkeits-
bescheinigungen, Landkarten der Sauerstofftankstefi fYr
den Urlaub/Dienstreise

In diesem Seminar sollen die Teilnehmer Hilfestetigen fYr
die Betreuung von SauerstoffpRichtigen Patienten halten,
offene Fragen sollen beantwortet werden. Eine aukfiiche
GerSteprSsentation mit der Msglichkeit praktischetbung
(z.B. AuffYllen eines mobilen FlYssigsauerstoffges) ISsst
das Seminar lebendig gestalten.



S6 P Klinische Visite

Folgen einer Entscheidung gegen die Schulmedizin B jShrige Patientin mit Multiorganversagen
K. Poplawska, O. Nitsche, S. Schlotter

Infektionen mit atypischen Mykobakterien bei CF &xdm theory to practice
J. Winiarska-Kiefer, A. Kempa, S. Hensger, W. GeiZo

Nicht-tuberkulSse Mykobakterien (NTM) zeigen zunelemde  Die medikamentSse Therapie der NTM-LD bei polymiieller
Relevanz bei Mukoviszidose. Die Behandlung der NTMhgen-  Infektion der CF-Lunge wird unter praktischen Gdsispunkten
erkrankung (NTM-LD) stellt fYr betroffene Patienteine enor-  diskutiert. Psychosoziale Probleme bei der NTM-lkfon und
me Belastung dar. Die Empfehlungen fYr NTM-LD eb@sieren  HYrden bei der Implementierung der Behandlung inrdambu-
auf aktuellen Leitlinien (Floto RA, et al. Thora®16;71:i1-i22). lanten Alltag werden geschildert.

BezYglich der Diagnostik und Therapie der NTM-LDrkehen

im klinischen Alltag noch viele Unsicherheiten. DiRFobleme mit

der Interpretation der mikrobiologischen und radiogischen

Befunde, der Behandlungsindikation, dem Umgang niNeben-

wirkungen und Therapieumstellungen sind fYr die Bahdler

eine Herausforderung. Anhand 4 klinischer FSlle wen Fall-

stricke im Screening und der Diagnostik der NTM-tdiskutiert.

Neugeborenenscreening auf Mukoviszidose D Das erstahr D Erfahrungen aus Sachsen, Sachsen-Anhalt uFfdYringen
J. Hammermann, M. Stoppsack, I. Adams, U. Iss&R$hicke, J. Mainz, D. Spittel, K. Thoss, J. Meis&rLohse, M. KSding, C. Henn,
F. Prenzel, J. Hentschel, U. Ceglarek

Das bundesweite Neugeborenenscreening auf Mukovidase Die Zeitspanne zwischen tbermittlung des auffSlligeScree-
wurde am 01. September 2016 eingefYhrt. In den L&md ningbefundes an die Eltern und Vorstellung zur Komirati-
Sachsen und Sachsen-Anhalt BSchendeckend und im 8ro onsdiagnostik variiert sehr, die Schwei§test-Unteashungen
teil ThYringens wird das Neugeborenenscreening dardas mussten im ersten Halbjahr in Yber 40% der FSlleederholt
Screeningzentrum Sachsen mit den Standorten Leipzimd  werden, da bei Erstvorstellung nicht ausreichend I8gei§ ge-
Dresden und das Screeninglabor Magdeburg durchgefi’h wonnen werden konnte. Einige Kinder wurden nicht den von
Wir mSchten die erhobenen Daten des ersten Jahreskdviszi- den Screeningzentren empfohlenen Ambulanzen vorgelst
dose-Screening vom 01.09.2016 bis zum 01.09.2017stedlen.  Abschlie§end muss man sagen, dass eine bundesweitrchge-
Ca. 75.000 Kinder werden pro Jahr in Sachsen, Sathénhalt  fYhrte Evaluation dringend notwendig ist, um die Mufe des
und ThYringen gescreent. Bereits nach 6 Monatengtei sich, ~ Screenings zu verbessern und zu vereinheitlichen.

dass das Mukoviszidose-Screening deutlich wenigerSthibg

durchgefYhrt wurde, als das Ybrige erweiterte Steféchsel-

screening. Im QualitStszirkel der Mukoviszidose-Anlanzen

der drei BundeslSnder wurden die Daten von Familjiemel-

che sich dort zur Konbrmationsdiagnostik vorgestelhatten

gemeinsam mit den Daten aus den Screeninglaborensge-

wertet. Die Zahl der auffSlligen Screeningbefundeje auch

der Anteil von Neugeborenen mit einem IRTder 99,9. Percen-

tile, bei denen keine PAP- und genetische Diagndstiurch-

gefYhrt wurde, variierte in den einzelnen Regiondautlich, wie

auch die Anzahl von Kindern, bei denen kein Mukazigose-

screening durchgefYhrt wurde. Der Grund hierfYr wiar den

meisten FSllen das Fehlen der Arztunterschrift alér Einwilli-

gung.
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S6 D Klinische Visite (Fortsetzung)

Die intravenSse Antibiotikatherapie B Relikt aus der altenéit oder Goldstandard bei der Behandlung von Mukoviszidos@atienten?

C. Kaiser, J. Winiarska-Kiefer, A. Kempa, W. GeZol

S8 B Freie VortrSge Grundlagenforschung

Exophiala dermatitidis BioPImbildung in Co-Kultur mit verschiedenen bakteellen Spezies

L. Kirchhoff, J. Steinmann, P.-M. Rath

Einleitung: BioPImbildende Mikroorganismen in der Lunge von Ergebnisse:Bakterielle Co-Kultur BiobPIme zeigten sowohl eine

Mukoviszidose-Patienten stellen hSubg durch eine héhte

Resistenz gegen Antiinfektiva eine therapeutischeetdusfor-

derung dar. Die Charakteristika von monospezies-Bimen,

z.B. Pseudomonas aeruginosasind bereits hinreichend be-
kannt. Die auftretenden BiobIme bestehen allerdingSubg aus
mehr als einer Spezies. Das Zusammenwirken verscleeer

Bakterien und dem PilExophiala dermatitidiswar deshalb Be-
standteil dieser Studie. Es wurde ein Assay angevednwelcher
die Biomasse der BiobIme in Mono- und Co-Kultur eletiert.

Des Weiteren wurde der EinfBuss von tberstand aus &Na-

tums- und BiobPImkulturen auf die BiobPImformation deinzel-
nen Spezies untersucht.

Material & Methoden: Neben E. dermatitidis (CF-Isolat) und

positive BeeinBussung auf die BiobPImbildung (Indukn), als
auch negative BeeinBussung (Reduktion). Induktionuvde
fYr S. aureusmit P. aeruginosaund mit S. maltophilia detek-
tiert. Reduktion fand fY1S. maltophiliamit P. aeruginosastatt.

E. dermatitidisBiobIm in Co-Kultur mit Bakterien hingegen wur-
de ausschlie8lich reduziert.

Das HinzufYgen der tberstSnde zeigte eine Reduziegu
der BiobPImbildung um bis zu 80%. Die Reduzierungrierte
Spezies-spezibsch, wobei die Zugabe des tberstanddersel-
ben Spezies immer die BioPImbildung hemmte und diassge-
prSgter war, wenn der tberstand aus BiobImkultur pliziert
wurde.

Schlussfolgerung: Die Ergebnisse dieser Untersuchungen ge-

Stenotrophomonas maltophilia(K279a) wurden als hSubge Ko- ben Hinweise auf Quorum sensing-Effekte.

lonisierer der CF-Lunge au@taphylococcus aureugATCC6538)

und P. aeruginosa(ATCC9027) mitberYcksichtigt. BioPIme mit

einem Inokulum von 1x106 Zellen/ml wurden Yber 4&&i 36;C
in TSB Medium in den Wells einer 96-Well-Mikrotiptatte
gebildet. Nach Waschen in PBS wurden die Zellen dashaf-
tenden BiobImes mit Kristallviolett (0,1%) gefStbNach er-
neutem Waschen in PBS wurden die getrockneten Ob&cRen
mit 30 %-iger EssigsSure entfSrbt und die optiscHeichte
bei 620 nm gemessen. Als Kontrolle wurden Monokulén ver-
wendet.

Um die Auswirkungen von msglicher, ins Medium abgszener
Stoffe auf die BiobPImbildung der verschiedenen Speg zu un-
tersuchen, wurden Monokulturen 1:1 mit dem steriltierten
tberstand aus Wachstums- und BiobImkulturen verdYnand
die BioPImbildung wie oben beschrieben nachgewiesen



S11 b Bewegtes Leben mit CF

W. Gruber, D. Paula, A. Hebestreit

In den letzten Jahren hat das Thema CF und Spoht ss Bedeu-
tung gewonnen. Wir lesen und hsren von jungen undirdhaus
auch Slteren Menschen mit Mukoviszidose die deniti&njaro
erklimmen, einen Marathon laufen oder eine Radtoliber die
Alpen planen, um schlie§lich ein stolzes Foto voem Rennrad
an der Adria zu posten. Ohne Zweifel sind diese, ichsten
MaSe motivierenden EinzelfSlle sensationell und addst lo-
benswert, wenn auch nicht uneingeschrSnkt ohne HKkitzu
betrachten! Dass Bewegung und Sport zu den bestenduwir-
kungsvollsten therapeutischen Mitteln gehSren, diens in der
Behandlung der Menschen mit dieser und vielen aneéer Er-
krankungen zur VerfYgung stehen, ist mittlerweilaiareichend
diskutiert und bekannt.

Die Fragen bzw. die Gegebenheiten die zum Titelsdis Vortra-
ges gefYhrt haben sind folgende:

Wie viel therapeutischen Nutzen kann man k3rperlieh Ak-
tivitSten, die augenscheinlich nicht direkt als Spbgewertet
werden abgewinnen? Welche Vorteile kann es habergwi-
gung ganz ohne Leistungsgedanken und ohne Leistudgsck

bzw. den abschreckenden Faktor Leistung zu empfeai?eGibt
es Bewegungsmsglichkeiten, die Spa8 machen, gesureits-
fSrdernd und zugleich beispielsweise als Hobby ired Alltag
integrierbar sind? Welche von den ausgemachten Mi&fkeiten
kSnnen von uns, dem medizinisch begleitenden Persdremp-
fohlen werden? Und letztendlich, wie sind die Empiangen fYr
Betroffene und gesunde Personen fYr k3rperliche AitSten
um die k3rperliche LeistungsfShigkeit zu erhalteret verbes-
sen?

Diesen und vielen weiteren Fragen widmet sich dasn@inar,
indem ms3glichst lebensnah Beispiele und Fakten zuedem
Thema &in kleinen vertrSglichen HappenO serviertaes.

S12 B ErnShrungsstatus und ErnShrungserhebung B das ErnShruptggpll

auf dem PrYfstand

E. Ausner, A. Simon

Wann verwende ich welche Methode zur Erfassung demSh-
rungsstatus? Welche Form der ErnShrungserhebunglisi CF
aussagekrSftig? Diese Fragen gilt es grundlegendkt8ren, um
das zeitintensive Element ErnShrungsprotokoll sinsi einzu-
setzen. Die Interpretation der erfassten Daten iredBeratung
ist nur so gut wie die Datenerfassung selbst. Eidaiswertung
von 115 Wiegeprotokollen und der Vergleich mit delethode
des ErnShrungstagebuchs zeigen, dass Patienten veimem
aufwSndigen Wiegeprotokoll zum Beispiel nicht prdbten,
wenn sie regelmS8ig vollbilanzierte Zusatznahrungnzehren.

W1 b FGM-Workshop

FYr die Optimierung der Enzymsubstitution hingegést es, in
Kombination mit einem Stuhlprotokoll, kaum zu erseén. Das
Protokoll als solide GesprSchsgrundlage fYr die Bhungs-
therapie ist ein wichtiges Instrument, es bedarf &b einer
strukturierten GesprSchsfYhrung und einer guten Begechnik.

Workshops

HSubgkeit und Charakterisierung von Azol-resistenteA. fumigatusbei CF Patienten

J. Steinmann, R. Seufert, P-M. Rath und ARAF Gd#ySiuoup
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W1 b FGM-Workshop (Fortsetzung)

Nanobodies als CFTR spezibsche Korrektoren

D. Scholl, M. Grodecka, M. Overtus, M. Sigoillot,/ancois, T. Laeremans, E. Pardon, J. SteyaeR, Riordan, C. Govaerts

Im Fall der hSubgsten Mukoviszidose-verursachendéatation
/EF508, hat die Deletion von F508 hauptsSchlich ZeRee zur
Folge:
1) Thermodynamische Destabilisierung der ersten Kieptid-
bindenden DomSne, NBD
2) BeeintrSchtigte Interaktion zwischen NBind der zweiten
membrandurchziehenden DomSne (MSD2)
Beide fYhren zu InstabilitSt und zu fehlerhafter [iang des
mutierten Chloridkanals. ZA£F508-CFTR wird deshalb dem
zellulSren QualitStskontrollsystem abgebaut bevorseseinen
Bestimmungsort, die Zellmembrane, erreicht. EinigéolekYle,
die den Kanal bei der Faltung unterstYtzen und serdTransport
zur Zellmembrane ermsglichen, wurden bereits idebtiert.
Das bekannteste Beispiel hierfYr ist VX-809, odesrhacaftor
(ein Bestandteil von Orkambi). Allerdings ist dies&herapie
teuer und stellt fYr viele Patienten nur eine beseflene Ver-
besserung dar. Dies ist nicht verwunderlich da iftno Studien
deutlich zeigen, dass VX-809 die InstabilitSt in BBnicht be-
hebt. Das bedeutet, selbst wenn /£F508-CFTR erfadprbis in
die Zellmembrane transportiert wird, ist es bei plkiologischen
Temperaturen dennoch instabil und wird in KYrze abgebauim
die Funktion des Kanals langfristig wiederherzuskeh ist es
deshalb entscheidend, NBDzu stabilisieren. Dazu ist jedoch
keiner der bisher bekannten CFTR Korrektoren in dege.

W3 D AK PRege

Nanobodies sind ausgezeichnete Kandidaten fYr diesgeuf-
gabe. Nanobodies werden aus unkonventionellen Argifoern
von Lamas gewonnen und haben einige vielverspreclenEi-
genschaften. Die wohl bemerkenswerteste ist, dassahbbo-
dies ihr Ziel-Antigen nur in gewissen Konformationebinden
und so diskriminieren kSnnen zwischen richtiger unfhlscher
Faltung.

Wir haben 2 Lamas immunisiert mit einer stabilisten Form
von NBD und die so generierten Nanobodies isoliert. Diese
wurden charakterisiert und wir konnten nachweisemass sie
korrekt gefaltetes NBIQ binden, falsch gefaltetes aber nicht.
AuSerdem stabilisieren einige Nanobodies NBDm bis zu 12 {C;
eine physiologisch relevante ErhShung der Schmelmntperatur,
da /EF508 diese um ungefShr 10iC verringert. Arisgkhd
haben wir in DurchRusszytometrie bestStigt, dassedineisten
unserer Nanobodies auch das komplette CFTR Proieieinem
zellularen Kontext binden kSnnen. Nach unserem bestWissen
sind diese Nanobodies das erste Beispiel von CFez&Pschen
MolekYlen mit einer deutlich stabilisierenden Wirkg.

Angst und Depressionen bei CF-Patienten
N. Albrecht, C. Weiss

Patienten mit CF sind je nach Verlauf der Grundenkkung stSr-
ker von psychischen BeeintrSchtigungen wie Depremsén und
AngstzustSnden betroffen als die Normalbevslkerung.
ErkiSrbar ist dieses durch die erhshte Anzahl ksither Le-
bensereignisse (bis hin zu Traumatisierungen), deehr hohen
Therapielast bei zunehmender Progredienz der Erkkang und
der Herausforderung, Entwicklungsaufgaben unter dien be-
sonderen Bedingungen erfYllen zu wollen und zu m¥ss

Gleichzeitig wirken sich €ngste und Depressionen getiv auf
den Krankheitsverlauf aus, und das nimmt uns als ligendler in
die PBicht.

Im Workshop wollen wir daher anhand von Fallbeisfga und im
RYckbezug auf theoretische Modelle zusammen Ybedagwie
einzelne Berufsgruppen unterstYtzend wirken k&nnen.

W6 b Traumjob oder Vernunftentscheidung?

C. Brandt, K. Wagner, R. Wagner, C. Ott, U. Dorkklg§chrSder, S. Posselt

Der AK Reha greift in seinem Workshop ein Thema, auglches
nicht nur in Beratungen wShrend der Rehabilitatiospndern

auch fYr die verschiedensten Behandler, v. a. alféir die Be-
troffenen, von zunehmender Bedeutung ist.

Die Frage der Berufswahl steht fYr alle Menschen &nde der
Schulzeit an. Was sind aber die Besonderheiten {¥F-ler? Gibt
es Yberhaupt Besonderheiten und gibt es ACF-geeitg@ und
&CF-ungeeigneteO Berufe?

Mit Claudia Brandt sowie Katrin und Ralf Wagner hudten

mehrere CF-lern von ihren eigenen Erfahrungen. ¢irDorsch
aus dem CJD Berchtesgardener Land stellt Langze®itpkte zur

BerufsPndung mit medizinischer UnterstYtzung, u. auch fYr

Mukoviszidosepatienten, dar. Christopher Ott aus dé&trand-
klinik St. Peter-Ording stellt die Ergebnisse einaktuellen
Befragung zum Thema vor, welche im Rahmen des sbeizht-
lichen Gruppenangebotes der Klinik fYr Mukoviszidzsatien-
ten durchgefYhrt wurde.

Nach diesen Impulsreferaten darf unter Moderatioonr Susanne
Posselt (Tannheim) und Hayung SchrSder (St. Petedidg) in
die Diskussion zum Thema &Traumjob oder Vernunftechei-
dungO eingestiegen werden.



Round Table Discussions

R2 B Round Table Multiple Breath washout mit praktischen Anwendungen

(Exhalyzer D)

S. Schmitt-GrohZ, T. Schuh

Problem: Einer der wichtigsten prognostischen Parameter fYr inerten Gases (z. B. Stickstoff g\ Schwefelhexachlorid (Sg)

den Verlauf der Mukoviszidose ist die spirometrisaemesse-
ne FEY. Nachteile liegen in folgendem: a) Mitarbeitsabh§iy-
keit, b) keine zuverlSssigen Aussagen vor dem 6bkasjahr,
¢) FEYwird durch VerSnderungen der gro§en Atemwege (larg
airways) beeinRusst. Doch die ersten VerSnderungem SSug-
lings- & Kleinkindesalter (early lung disease) sinstrukturelle
VerSnderungen und InBammation in den peripheren dikien)
Atemwegen. Der Multiple breath washout dient der Extion
von AuffSlligkeiten der small airways<@ mm). Diese Methode,
die fr¥h Verénderungen wie Obstruktionen erkennst iunab-
hSngig vom Alter d. h. schon bei SSuglingen anweadb
Pathophysiologischer Hintergrund: Gase verteilen sich nicht
gleich Yber die Lunge. UngleichmS8ige Verteilungrdeetrof-
fenen (bzw. inRammatorisch verSnderten) Areale f¥hu einer
noch asymmetrischeren Verteilung. Eine ungleicheniéation
bzw. VentilationsinhomogenitSt (V1) fYhrt zur ineflenten Ver-
mischung der Gase. Der Multiple breath washout qu#pziert
das Ausmasg der VI durch Messung der Clearance eiinesrten
Gases bei normaler Atmung: Der Abfall der Konzeniva des

wird Atemzug um Atemzug gemessen wie es von der gen
abgeatmet wird. Die Messgrs§e Lung Clearance Indeon 2,5

beschreibt, wie viel ein Individuum von seinem FR®atmen

muss, um die Konzentration eines inerten Gases du#0 der

Startkonzentration zu reduzieren (LCl=CEVx 1/FREEV=ku-

mulatives exspiratorisches Volumen, FRC=funktiofelResi-

dualkapazitSt). Ein LGt 7,0 gilt als unauffSllig Yber ein breites
Altersspektrum.

Die MBW gilt als sensitivste (Lungenfunktions-) Metde um

Dysfunktionen der peripheren Atemwege aufzudeckem ei-

nem Stadium, in dem die FEVMnauffSllig ist, Pnden sich bereits
erhshte LCI-Werte. Diese korrelieren mit CT/MRT-§ederun-

gen. Klinische Studien haben ergeben, dass die \di$t hsher

ist als die der Babylungenfunktion.

Vorgehen: Mittels des Exhalyzer D (Ecophysics) wird der Alifla
der Messung gezeigt.

R4 B Familienleben mit CF D AlltagsablSufe, ihre Auswirkungen

und VerSnderungsideen

W. Wulff

Es wird eine systemische Betrachtungsweise fYr Faem mit CF
vorgeschlagen, um die VerSnderungen durch eine feY{Neu-
geborenenscreening) oder spSte Diagnose darzustellé&erner
soll es darum gehen, wie sich Familie um das CFrke Kind,
den CF-kranken Erwachsenen &organisiertO und welhswir-
kungen dies fYr die einzelnen Familienmitglieder thavelche
aKoalitionenO entstehen, welche symbiotische Vertimgen
sich evtl. entwickeln. Denn bei Dyaden zwischen z.Bltern-

teil und Kind kSnnen besonders schnell €ngste uncegressive
Stimmungen Ybertragen werden (Mental Health Screeg).
Abschlie§end soll der Frage nachgegangen werden, leve
VerSnderungs- und Emanzipationsmsglichkeiten es fifie Fa-
milienmitglieder und die CF-kranke Person gibt, eawob hier
z.B. systemische Darstellungen helfen k3nnen.

R5 D Transition B ein ungelSstes Problem?

J. Gardecki

Wie kSnnen wir den komplexen Prozess der Transitioneiner

CF-Ambulanz positiv gestalten? FYr viele Adoleseentit CF
und ihre Eltern stellt der Wechsel von der Kindén-die Erwach-
senenmedizin eine besondere HYrde dar. Oftmals begfi auf-

grund mangelnder Vorbereitung der Prozess der Traimn mit

dem Transfer. Die langjShrige Bindung der Patientend Eltern
an den Kinderarzt ist zumeist durch ein tiefes Veatiensver-
hSltnis gekennzeichnet. Dies muss beim Wechsel wéednit

einer anderen Person aufgebaut werden. Auch die Ahgdass

es zum Verlust wesentlicher Krankheitsinformationeklommt,

ist gro§. Zudem fSlit der Zeitraum der Transition gine ohne-
hin sehr spannende und Snderungsreiche Lebensphagiie

Jugendlichen werden erwachsen, treten ins Berufsébein und
I8sen sich vom Elternhaus. Auch fYr die Elterndgr Prozess der
Transition herausfordernd. Nachdem sie jahrelangedVerant-
wortung fYr Arzttermine und die Therapie Ybernommhaaben,

mYssen sie nun lernen diese Verantwortung an inma&chsenes
Kind abzugeben und ihm einen verantwortlichen Umgamit

der Erkrankung zutrauen.

In dem Round-Table-GesprSch wollen wir auf bisherigrfah-
rungen der Round-Table-Teilnehmer zurYckgreifen unohs

zuerst Yber die BefYrchtungen auf Seiten der Patien austau-
schen, um dann gemeinsam zu diskutieren, wie die tRaten

und Eltern, aber auch die Behandler bei diesem Pess hilfreich
unterstYtzt und begleitet werden k3nnen. Ebenfaligerden wir
der Frage nachgehen, was von einer &erfolgreichéi@nsition
erwartet wird. Dabei wird auch Yber die Erfahrungans einem
laufenden Transitionsprojekt des Christiane HerzogF-Zent-
rums Frankfurt berichtet und reRektiert.
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Posterwalk

Case Report

EffektivitSt einer konsequenten CF Basistherapie ch fast vier Jahren alternativmedizinischer Behanding

A. Kiefer, V. O. Melichar

Kleinwuchs bei CF: Ulrich-Turner Mosaik als Ursache

V. Melichar, A. Kiefer

Gedeihstsrung und ErnShrungsprobleme spielen bei ktwis-
zidose auf Grund der Pankreasinsufpzenz eine hSutRpmle.
SekundSr geht bei ausgeprSgter MangelernShrung augine
Hemmung des Wachstums einher. Eine zumindest denbéres-
alter etwas nachziehende LSngenentwicklung ist sdntei
Kindern mit Mukoviszidose nichts Au8ergewshnliche®Vir be-
richten Yber eine Patientin, bei der nach der Diaggestellung
durch Mekoniumileus in den ersten Lebensjahren zwift eine
ausgeprSgte Gedeihstsrung und Minderwuchs aufbelefber
auch nach Normalisierung des ErnShrungszustandesudee
es bis zum 11. Lebensjahr, bis im Rahmen der Kleioksabk|S-

engmaschig in unserer Ambulanz angebunden, zusStalivird
einmal pro Woche eine ambulante Physiotherapie dagefYhrt.
Zum gegenwSrtigen Zeitpunkt fYhren die Eltern diea§hah-
men erfreulicherweise konsequent durch. Hierunteak es zu
einer Befundbesserung, die FE\st auf 50 % gestiegen. Der
BMI verbesserte sich auf 13,5 kg/n Im weiteren Verlauf ist die
DurchfYhren der Schutzimpfungen und der Therapielieg mit
lvacaftor geplant.

Der Fall unserer Patientin zeigt, dass eine adSqeatF-Thera-
pie, trotz schlechter Ausgangslage effektiv ist urzli einer Be-
fundbesserung fYhrt. Allerdings kam es aufgrund d¥ber Jahre
nicht durchgefYhrten Therapie wahrscheinlich auchu ziner
irreversiblen SchSdigung vor allem der Lunge. Obwes sich
bei unserer Patientin um einen Einzelfall handethuss kritisch
hinterfragt werden, warum es trotz frYher Diagnose#iung und
Information an das zustSndige Jugendamt msglich walass
die Patientin Yber Jahre keiner adSquaten TherapiggefYhrt
wurde.

rung durch Karyogramm die Ursache festgestellt werdkonn-
te: Ulrich Turner Mosaik. Die Endgr$8enprognose ziesem
Zeitpunkt lag bei 142 cm. Durch Wachstumshormonstibstion
konnte man zu diesem Zeitpunkt die Endgr§8enprognmsim
ca. 4cm steigern. Die Eltern entschieden nach AlguSg der
Vor- und Nachteile zu einer Substitutionstherapie imwWachs-
tumshormon. Eine fr¥here Diagnosestellung hStte nmiger-
weise einen frYheren Therapiebeginn ermsglicht.

Adulte hSmophagozytische Lymphohistiozytose (aHLHg+stfallbeschreibung bei Mukoviszidose
J. Winiarska-Kiefer, P. Graf La RosZe, S. Heydefefmpa, C. Kaiser, W. G. Zoller

Wir berichten Yber den klinischen Verlauf einer 38hrigen
F508del homozygoten Patientin mit einer schweren -®Rni-
festation und chronischen Besiedlung mAchromobacter xylo-
soxidans, Achromobacter denitribcansnd Staphylokokkus au-
reus. Bis 2016 war der klinische Verlauf stabil mit einéeutlich

75 %-ige Wahrscheinlichkeit einer aHLH hin. NachlBitung
der Steroidtherapie und Eisensubstitution kam es zeiner
raschen Besserung des Allgemeinzustandes und deatBlldes.
Im Rahmen der weiteren Verlaufskontrollen trat eirgramati-
sche klinische Verbesserung mit Anstieg der Lunganktion,

reduzierten FEYvon 42,6 %D 52,7 % (2015). Seit 02/2016 kamdes BMI und Normalisierung der hSmatologischen Pareter

es dreimal zu einem Pneumothorax, der 06/2016 miAVS und
partieller Pleurektomie versorgt wurde. Am 07/201i6am es zu
einer pulmonalen Exazerbation mit Antibiotikatherap (Tazob-
actam i.v., Cotrimoxazol/TMX p.o.). Wegen nachlassler Leis-
tungsfShigkeit und Erschdpfung erfolgte eine Verlegg in die
Rehaklinik. Aufgrund einer pulmonalen Verschlechterg wurde
die antibiotische Therapie um Tobramycin i. v. uh@volRoxacin
p.i. eskaliert. Im weiteren Verlauf entwickelte diPatientin ein
septisches Krankheitshild und eine schwere Panzymge mit
TransfusionspfRicht. Nach eingehenden Untersuchungemkl.

Knochenmarksuntersuchung wurde die Diagnose eineduk

ten hSmophagozytischen Lymphohistiozytose (aHLH)sglt.

5 von 8 Diagnosekriterien waren positiv: Panzytopien erhsh-
ter Ferritin- und IL2-Rezeptorspiegel, Splenomegalind Nach-
weis von HSmophagozytose. Der H-Score von 185, deuwtuf

ein. Adulte hSmophagozytische Lymphohistiozytoset igin
extrem seltenes, lebensbedrohliches HyperinBammantie-
syndrom, meistens getriggert durch Infektionen, Mghome,
Immunsuppression oder autoimmunologische Erkrankueg.
Nach unserer Kenntnis ist das der erste bei Mukozidose
beschriebene Fall.



Forschung

VerSnderte spezibPsche T-Zell-Immunreaktion bei Patiiten mit CF nach in vitro Stimulation von Blut mifispergillus fumigatus-

Antigenen

O. Eickmeier, T. Lehrnbecher, S. Miethe, C. Smac&yielen, R. Schubert, S. Schmidt

Hintergrund: Aspergillus fumigatus (Asp.f.)ist ein relevanter
Krankheitserreger fYr CF-Patienten und ist mit el Krank-
heitsentitSten bei CF assoziiert. Obwohl viele Ratten gegen
Asp.f. sensibilisiert sind, ist es immer noch unklar, wete im-

munologischen Faktoren eine ABPA auslSsen. Hom3d#&ehe

Mechanismen spielen eine wichtige Rolle fYr die Baigung

der Atemwege bei Kolonisation misp.f. Wie das menschliche
Immunsystem eine HomSostase nach Kontakt nAisp.f. koor-

diniert, ist nicht vollstSndig verstanden. Hierzuaben wir die
verschiedenen immunologischen Reaktionen bei CF-iPaten

mit und ohne Sensibilisierung gegedsp.f. nach in vitro Anti-
genstimulation von T-Zellen untersucht.

Ergebnisse: Im Vergleich zu den gesunden Kontrollen zeigten
die CF-Patienten nach Stimulation von T-Zellen rgp.f. Anti-
genen eine verminderte IFN-?+ T-Zell-Antwort, die tieAsp.f.
sensibilisierten Patienten signiPkant wurde (0,05). Der
Prozentsatz der IL-5+ T-Zellen nach in vitAsp.f. Stimulation
sind nicht positiv mit dem gesamt-Serum-IgE-Spiegelr 0,334;
n.s.) und den spezibschen Seruisp.f- IgE-Spiegel korreliert
(r 0.04905; n.s.). Die Stimulation der PBMCs n#sp.f. Aller-
genen fYhrte zu einer erhshten Aktivierung von F@4p Treg-
Zellen in der Gruppe deAsp.f. sensibilisierten CF-Patienten im
Vergleich zu der Gruppe der nicht-sensibilisierte=@atienten
(p<0,05).

Methoden: Wir haben die Thl-spezibschen Antworten, IFN-?+Schlussfolgerungen: Die kontinuierliche Exposition der Atem-

CD3+ CD4+ T-Zellen, nach in vitro-Stimulation véatBnit Asp.f.
Antigenen beiAsp.f. sensibilisierten (n=9) undAsp.f. nicht-
sensibilisierten CF-Patienten (n=9) im Vergleiau gesunden
Kontrollpersonen (n = 3) untersucht. Die Th2-speaithe Immun-
antwort, IL-5+ CD3+ CD4+ T-Zellen, nach in vitrisa8tation
mit Asp.f. Antigenen wurde mit dem gesamt-IgE und dévsp.f.
spezibschen IgE-Spiegeln korreliert (n = 21). DaeYthinaus
haben wir die Subpopulation von CD4+ CD25+ Cd18XpB+ Treg
Zellen in PBMCs von CF-Patienten nach Stimulatioin Asp.f.
Antigenen untersucht (n = 14).

wege mit pathogenen Pilzen, widsp.f. erfordert homSostati-
sche und Krankheitserreger-spezibsche Kontrollmecismen.
Eine verminderte IFN-?-Antwort scheint ein kritismhSchritt
bei der durch Aspergillus induzierten Immunantwortu sein.
Wenn eine Sensibilisierung mit Aspergillus stattgefiden hat,
scheinen Treg-Zellen hinsichtlich der Immuntoleraeine wich-
tige Rolle zu spielen.

Exophiala dermatitidis BioPImbildung in Co-Kultur mit verschiedenen bakteriellen Spezie

L. Kirchhoff, J. Steinmann, P.-M. Rath
Diesen Abstrakt bPnden Sie b&eminar 8(Seite 30)

Bestimmung der praecaecalen Verdaulichkeit kommereller hochkalorischer Trink- und Sondennahrung im gnkreasgangligier-
ten, ileo-caecal Pstulierten Minipig als Modelltier fYr die exokrine Pankreasinsufbzienz des Menschen

A. M38eler, B. AhlfSnger, J. Kamphues

so dass das Niveau der Kontrolltiere (Fett: 95,48B,4 %; Pro-
tein: 73,4D 77,6 %) erreicht werden konnte.

Diskussion: Die Verdaulichkeit der verschiedenen Produkte vari
ierte deutlich, wenn keine Enzymsubstitution erfolg. Bei Gabe
eines Pankreatinproduktes (~4.000 |.E. Lipase/g e unter-
schied sich die Verdaulichkeit der verschiedenendelukte nicht
wesentlich und das Niveau der gesunden Kontrollteewurde
erreicht. Insgesamt erscheint die Gabe von Pankreagymen
auch bei Einsatz hochkalorischer Trink- bzw. Sonderungen
unabdingbar, wobei die praktische Umsetzung insbesdere
bei Sondennahrungen tw. nicht unproblematisch isbas hier
vorgestellte Tiermodell scheint fYr die tberprYfungnd Opti-
mierung von aSpezialnahrungO fYr Patienten mit E&onders
geeignet (Kombination aus experimentell induziertéePl und
der M&glichkeit der Bestimmung der prc. Verdaulicbk).
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Forschung (Fortsetzung)

Nanobodies als CFTR spezibsche Korrektoren

D. Scholl, M. Grodecka, M. Overtus, M. Sigoillot,/@ancois, T. Laeremans, E. Pardon, J. SteyaeR, Riordan, C. Govaerts

Im Fall der hSubgsten Mukoviszidose-verursachendéuntation
AEF508, hat die Deletion von F508 hauptsSchIich deRe zur
Folge:

1) Thermodynamische Destabilisierung der Nukleotihden-

den DomSne, NBD1
2) BeeintrSchtigte Interaktion zwischen NBD1 undrdzweiten
membrandurch-ziehenden DomSne (MSD2)

Beide fYhren zu InstabilitSt und zu fehlerhafter Iiang des
mutierten Chloridkanals. A£F508-CFTR wird deshalb dem
zellulSren QualitStskontrollsystem abgebaut bevorr eseinen
Bestimmungsort, die Zellmembrane, erreicht. EinidéolekYle,
die den Kanal bei der Faltung unterstYtzen und serdTransport
zur Zellmembrane erms$glichen, wurden bereits idebtiert.
Das bekannteste Beispiel hierfYr ist VX-809, odeunhacaftor
(ein Bestandteil von Orkambi). Allerdings ist dies&herapie
teuer und stellt fYr viele Patienten nur eine besekhlene Ver-
besserung dar. Dies ist nicht verwunderlich da vitro Studien
deutlich zeigen, dass VX-809 die InstabilitSt in BB nicht be-
hebt. Das bedeutet, selbst wenn A£F508-CFTR erfatprbis in
die Zellmembrane transportiert wird, ist es bei pBijologischen
Temperaturen dennoch instabil und wird in KYrze abgebauim
die Funktion des Kanals langfristig wiederherzuskeh ist es
deshalb entscheidend, NBD1 zu stabilisieren. Bemenlswert
ist, dass keiner der bisher bekannten CFTR Korrektodazu in
der Lage ist.

Forschung/Genetik/Modiber

Nanobodies sind ausgezeichnete Kandidaten fYr diedeuf-
gabe. Nanobodies werden aus unkonventionellen Argipern
von Lamas gewonnen und haben einige vielversprecien
Eigenschaften. Die wohl bemerkenswerteste ist, dad¢ano-
bodies ihr Ziel-Antigen nur in gewissen Konformatien binden
und so diskriminieren k3nnen zwischen richtiger unfilscher
Faltung.

Wir haben 2 Lamas immunisiert mit einer stabilisien Form von
NBD1 und die so generierten Nanobodies isolierteBé wurden
charakterisiert und wir konnten nachweisen, dasseskorrekt
gefaltetes NBD1 binden, falsch gefaltetes aber nichAu§er-
dem stabilisieren einige Nanobodies NBD1 um bis¥2;C; eine
physiologisch relevante ErhShung der Schmelztempéua da
/EF508 diese um ungefShr 10 jC verringert. Ansclelieghaben
wir in DurchRusszytometrie bestStigt, dass die mé® unserer
Nanobodies auch das komplette CFTR Protein in eineafiula-
ren Kontext binden k3nnen. Nach unserem besten W&sssind
diese Nanobodies das erste Beispiel von CFTR-spseiien
MolekYlen mit einer deutlich stabilisierenden Wirkig.

Zielgerichtete BeeinBussung von modibzierenden Gemeder Mukoviszidose im Zellkultursystem zeigen, das die Transkriptions-

faktoren EHF und STAT3 die Reifung von CFTR steuern
F. Stanke, E. Raddatz, S. Tamm, S. Hedtfeld



Mikrobiologie

Und welchen Abstrich verwenden Sie? Neues aus derdanalytik!
K. Hohenwarter, W. Prammer, B. Steger, W. Aichinger

Hintergrund: FYr das klinische Management von CF-PatientenHaemophilus inRuenzag2/20) wurde nur aus der NasenspY-

ist die ehest mSgliche Diagnose und Eradikation vo@F-Pa-
thogenen von grs8ter Bedeutung. Die Nachweismethoaeind
dank MALDI-TOF, PCR, Sequenzierung etc. sehr sgehilnd
sensitiv geworden. Nur der initiale und gleichzegtiwichtigste
Schritt, die Probengewinnung wurde bisher kaum optiert.
Anhand von 20 freiwilligen erwachsenen CF-Patientemirden
unterschiedlich gewonnene Proben aus dem oberen undte-
ren Teil des oberen Respirationstrakts verglichen.

Methode: Von 20 Patienten (8w, ¢25a, ¢ FE¥2.7 %) wurden
erstmalig prospektiv Proben in folgender Reihenfagabge-
nommen: 1, Nasopharyngeal/Baumwolle 2, Nasopharyrade
Flocked Nylon 3, NasenspYlung 4, Speichel/Baumwolkg
Speichel/Flocked Nylon 6, Oropharyngeal/Baumwolle, Dro-
pharyngeal Flocked Nylon 8, Spontanes Sputum 9, @haryn-
geal/ Baumwolle (post Sputum, pS) 10, Oropharyngeal/Flocke
Nylon pS. Die Abstriche wurden gevortext, das Sputun 3 Teile
geteilt und mit NAC, Sputalysin (DDT) und Beads R¥&ssigt. Je
100 pL jeder Probe wurden auf COS/BM Macconkey/BIboco-
late 11/BM und SAID/BM, BCSA/BM, OFPBL/BD und Satzud/
BD bebrYtet. Die Bakterien wurden qualitativ (MALDOF) und
quantitativ bestimmt.

Ergebnisse: Aus dem Nasopharynx konnt®seudomonas ae-
ruginosa (5/20) nicht durch Baumwolltupfer (BW)( 0/5), jedch
durch SpYlung (4/5) und Flocked Nyoln (FN) (3/ Spliert wer-
den. Staphylokokkus aureus(12/20) konnte sowohl in der SpY-
lung (9/12), im BW (8/12) als auch im FN (10/12)lisrt werden.

lung wiedergefunden (2/2). Im unteren Teil der oben Atemwe-
ge wurde Pseudomonas a.(12/20) quantitativ.am besten aus
Sputum mit Beads (13/14) oder DDT(12/14) gelSst,adjtiv aus
FN (14/14), FNpS(14/14), BW(14/14) und BWpS (14&#phy-
lokokkus a.(14/20) wurde in den Sputum Proben erfasst, sowie
in beiden FN Proben (14/14), jedoch ebenso schlewtie Pseu-
domonas im Speichel (7/14)Haemophilus in3.(15/20) wurde
am besten in FN, FN pS und BW (15/15) gefunden, BOS und
Sputum am schlechtesten (11/15).

Diskussion: Diese prospektive Pilot (Ethik Kommittee-36-15)
Studie verdeutlicht: Die Auswahl des Tupfers undtAter Abnah-
me hat gro8en EinBuss auf das Ergebnis der Probewgeung.
Bei jeder Abnahme war der FN Abstrich dem BW queativ und
qualitativ stets Yberlegen, manchmal sogar nahe d&putum
Probe.

PrSvalenz vorStaphylococcus aureusmit mukoidem PhSnotyp im Respirationstrakt von Mukviszidose-Patienten
B. Kahl,_F. Lennartz, A. DYbbers, C. Kessler,aB&0Onnebrink, P.KYster, H. SchYltingkemper, S.\iiek, H. Rengbers, J. Po8dorfer,

B. Schwartbeck

Die verSnderten Bedingungen im Respirationstrakt rdiluko-
viszidose (CF)-Patienten stellen eine biologischdsthe fYr
bestimmte CF-relevante Erreger da&taphylococcus aureus,
der zu den am hSubgsten bei CF gefundenen Pathogerghlt,
kolonisiert und inPziert die Atemwege vieler Patigsn auch
Yber viele Jahre bis zu Jahrzehnten. KYrzlich halvén zum
ersten Mal mukoide PhSnotypen vo8. aureuscharakterisiert,
welche bislang in dieser Form noch nicht beschrigbaurden
(Schwartbeck et al., PlosPathogens 2016).

Ziel unserer prospektiven Studie ist es, die PrSeak mukoider

wertet.Bei 7 der 82 untersuchten CF-Patienten (8 wurden
mukoideS. aureustsolate nachgewiesen. So waren 37 von 1060
S. aureustsolaten (3,5 %) mukoid. Hingegen fanden sich bei e
ner Kontrollgruppe von nicht-CF-Patienten n$t aureusknfek-
tion (Lunge oder Knochen- und Weichgewebe) keine koiden

S. aureustsolate (0 von 180). Mukoide und nicht-mukoide
S. aureuslsolate der Patienten wiesen zum Teil dieselben, &b
auch zum Teil unterschiedliche spa-Typen auf. Dig&bnisse
der BioPImexpression, die weiteren klinischen Anabn sowie
die Charakterisierung des zu Grunde liegenden Meclsmus

S. aureustsolate im Respirationstrakt von CF-Patienten wSh- der MukoiditSt stehen noch aus.

rend eines Zeitraums von drei Monaten zu bestimmen.
Hierzu wurde Material von 82 Patienten gesammeltiedn die-
ser Zeit die CF-Ambulanzen der beiden MYnsteran&-Zent-
ren besuchten und bei deners. aureusnachgewiesen wurde.
Jeweils 108. aureustsolate pro Material wurden randomisiert
isoliert und anschlie§end im Hinblick auf die MukditSt auf
Kongorot Agar und Columbia Blutagar phSnotypisieiukoi-
de Isolate wurden mittels spa-Sequenzierung typisie und
ihre BiobPImproduktion mittels Mikrotiterplatten Bi®@Imassay
evaluiert. SSmtliche Daten wurden unter BerYcksihing des
Patientenalters, der Besiedlungsdauer, des Resistrobls
und der Ko-Besiedlung miPseudomonas aeruginosaausge-

In unserer prospektiven Studie konnten wir aufzeige dass
S. aureustsolate mit mukoidem PhSnotyp bei CF-Patienten mit
S. aureusNachweis mit einer PrSvalenz von 8,5% gar nicht so
selten auftreten. Ob eine Assoziation zum Alter dBatienten,
zur Dauer derS. aureus]infektion, zur Schwere der CF-Erkran-
kung, zur antibiotischen Therapie oder zur Ko-Bedlang mit

P. aeruginosalif16] vorliegt, muss in weiteren prospektiven
Multicenter Studien gekISrt werden.

Die intravenSse Antibiotikatherapie B Relikt aus der altenéit oder Goldstandard bei der Behandlung von Mukoviszidos®atienten?

C. Kaiser, J. Winiarska-Kiefer, A. Kempa, W. GeiZol
Diesen Abstrakt bPnden Sie b&eminar 6(Seite 30)
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Cluster der Infektionen mit atypischen Mycobacteria (NTM) am CF-Zentrum Stuttgart: neue Dimension d€f-Lungenerkrankung

J. Winiarska-Kiefer, A. Kempa, S. Hengser, W. BeZo

Die Inzidenz, PrSvalenz, Hospitalisierungsrate uridortali-
tSt der pulmonalen Infektionen mit atypischen Mykalateri-
en (NTM) nimmt in den letzten 2 Dekaden weltweit.zZNeben
verbesserter Diagnostik und vermehrtem Problembewats
sein fYr NTM-Infektionen werden diverse andere Uckan
wie Umweltfaktoren, Klimaerwérmung, Luftfeuchtigheund
demographische VerSnderungen, wie alternde und vehable
Population, diskutiert. Auch in der CF-Communityrdiidieser
besorgniserregende Trend beobachtet. Die NTM-Pr&val bei
CF variiert zwischen 3D 23%. Nur ein Teil deriétdaen entwi-
ckelt eine NTM-Lungenerkrankung (NTM-LD). Die releteste
NTM-Spezies bei CF sintl. avium/intracellulare complex
(MAC), M. abscessus(ssp. abscessus, massiliense, bolletii),
M. fortuitum und M. kansasii. Die Diagnose einer behand-
lungspBichtigen NTM-Lungenerkrankung (NTM-LD) beF-C
Patienten ist lebenseinschneidend. Die Therapie d&iTM-LD
ist kompliziert, langwierig, toxisch und nicht imnresrfolgreich.
Zwischen 10/2014-02/2017 wurden in unserem CF-Erhse
nenzentrum 16 Patienten mit atypischen Mykobaktenieden-

tibziert. Das entspricht einer PrSvalenz von 16,7 #dleine im
Jahr 2016 wurden 10 Patienten mit NTM diagnostizierl von
16 Patienten zeigten eine manifeste NTM-LD und wamdanbe-
handelt. Alle Neuinfektionen wurden systematisch farsst und

analysiert. Die vorrangige Aufgabe war die m3glichidbertra-

gung der NTM innerhalb der CF-Einrichtung auszuse®én. Die
Gruppe der NTM-positiven Patienten wurde mit eireters- und

geschlechtsadaptierten Kontrollgruppe NTM-negativeLF-Pa-
tienten verglichen. Die beiden Patientenkollektivevurden im

Hinblick auf Alter, Geschlecht und Mutationsstatud,ungen-
funktion und BMI verglichen. Mikrobiogische und réamlogische

Befunde wurden evaluiert. Ein Zusammenhang zwisch#&o-
morbiditSten wie ABPA und CERD, Leitkeimen sowi@idin D,

IgE BStatus und Lebensgewohnheiten wurde ersteNtSgliche

Risikofaktoren fYr die Akquisition der NTM werdeisgutiert.

Infektionen mit atypischen Mykobakterien bei CF £vxdm theory to practice

J. Winiarska-Kiefer, A. Kempa, S. Hensger, W. GeZo
Diesen Abstrakt bnden Sie b&eminar 6(Seite 29)

Ceftozolan/ Tazobactam als neue Therapiem$glichkeder schweren Exazerbation durch multiresistent®seudomonas aeruginosa

bei CF
J. Winiarska-Kiefer, A. Kempa, W. G. Zoller

Die Therapie der pulmonalen Exazerbation bei mudisisten-
ter (MDR)Pseudomonas-aeruginosdnfektion stellt eine He-
rausforderung dar. Bedingt durch Umbauprozesse deunge,
zunehmende Resistenz der BiobPImkeime und pulmon&lache-
xie mit schwindenden immunologischen Abwehrmsglicaiten
kommt es im letzten Erkrankungsstadium zu einer zlimen-
den HSubgkeit der Exazerbationen und zu lebensbduiochen,
septischen VerlSufen. Basierend auf bakteriologisem Befun-
den, Resistenzbarrieren, klinischen Erfahrungen rhisherigen
Antibiotikatherapien und individueller VertrSglichéit werden
hochdosierte, synergistisch wirkende iv-Antibiotikeombi-
nationen angewendet. Bei kritisch kranken Patienteist die
richtige Medikamentenwahl essentiell und der Zeitfeor fYr
die fberbrYckung zur Lungentransplantation entscruEnd.
Ceftozolan ist ein neues Cephalosporin der 5. Geagon fYr

Hygiene

die Behandlung der MDR-Pseudomonasinfektion. Cefaten in
Kombination mit Tazobactam ist stabil gegenYber denchtigs-
ten Resistenzmechanismen ddPseudomonas aeruginosavie
Porin-Verlust (OprD), chromosomale AmpC und tberesgsion
der EfBux-Pumpen. Ceftolozan-Tazobactam penetrigehr gut
in epithelialen FlYssigkeitsschicht (ELF) im Bromalbaum und
zeigt ein gYnstiges NW-Probl. Anhand 4 Kasuistikesrichten
wir Yber unsere klinischen Erfahrungen mit Anwendurdie-
ser neuen Therapieoption bei pulmonalen Exazerbaten mit
MDR-Erregern. Der rationale Einsatz von Ceftozolarobac-
tam mit Focus auf die Indikation, mikrobiologischBiagnostik,
Dosierung und Kosten wird im Kontext der klinischarerISufe
diskutiert.

Perssnliche Schutzbekleidung von CF-Physiotherapelrinen in Ssterreichischen CF-Zentren. Bestandsaufiine und Vergleich

mit derzeit gYltigen Richtlinien
M. Wagner, K. Hohenwarter



Psychosoziales

Das erweiterte Mental-Health-Screening der Mukovisizlose-Patienten am Klinikum Stuttgart
A. Katscher-Peitz, M. Rosewich, J. Winiarska-KiefetWesner, A. Kempa, F. Uhlemann

CF und Beruf in Deutschland 2017
A. Kempa, M. Rosewich, A. Wesner, J. Winiarskaefief

Die Berufswahl geh&rt zu den gro8en Entscheidungedoles-
zenter und junger, erwachsener Menschen. Mukovisage-
Betroffene mYssen besondere Faktoren berYcksichtige
(erhshtes Risiko der Erwerbsminderung, eingeschr3ekLe-
benserwartung, beruBiche Gesundheitsrisiken). Esbgiver-
schiedene internationale Publikationen zu dem Then(ldogg et
al 2007, Havermanns et al 2009), aber keine aktuaildeutschen
Publikationen und keine Daten, die eine evidenzbasie Be-
rufsberatung zulie§en.

Wir haben die Patienten unserer Ambulanz (n=200)iedSlter
als 16 Jahre alt sind, aufgefordert an einer anongnm und
unverbindlichen internet-basierten Umfrage (Surveynkey?)
zu dem Thema teilzunehmen.

33 Patienten haben an der Umfrage teilgenommen. 8tenten
(9 %) waren SchYler, 6 (18 %) in der Ausbildungn®inem Stu-
dium (15 %), 14 (42 %) berufstStig, und 5 (15 %htioder nicht
mehr berufstStig. 18 von 27 Antwortenden arbeitetévollzeit
(40 Wochenstunden oder mehr). 1 Teilnehmer (3 %}teanoch
keinen Schulabschluss, 14% (42%) einen Haupt- odeeal-
schulabschluss, 11 (33 %) Abitur, 9 (27 %) einencBalor oder
eine abgeschlossene Berufsausbildung und 5 Patient€l5 %)
einen Hochschulabschluss. 22 Patienten (66 %) habemen
Schwerbehindertenausweis. Nur gut die HSIfte der tuorten-
den (17, 53%) gab an, die Diagnose CF habe dieuBmarahl in
irgendeiner Weise beeinf3usst. 23 Antwortende (72 9%pben
an, sie hStten keine CF-speziPsche Berufsberatudgr¢h Am-
bulanzteam, Berufsberater oder Selbsthilfe) erhalte In einer

tungsfragebogen gibt Auskunft Yber Verstimmungspriame
und AuffSlligkeiten in der Altersstufe 3D 12 Jahbée so gewon-
nenen differenzierteren Befunde erleichtern das Eilen der
FSlle in ein dreigeteiltes Interventionsschema.

Ergebnisse: 50 % unauffSllig, je 25 % mit mittlerer bzw. hoher

BeeintrSchtigung. In FSllen mit mittlerer und hoheBeein-
trSchtigung und/oder nicht mehr ausreichendem Kpmnsa-
tionsvermsgen schlie§en sich psychologische Beratgs- und
RYckmeldegesprSche an.

Das erweiterte Screening ermsglicht dem PatienteredZusam-
menhSnge zwischen seiner Bebndlichkeit und dem eiga
Verhalten deutlich schneller zu erkennen und eigendand-
lungsnotwendigkeiten aus den Ergebnissen abzuleiteBeson-
ders in FSllen hoher BeeintrSchtigung ergeben sahhilfreiche
Voraussetzungen fYr die Akzeptanz von psychotherapie
schem/medikament$sem UnterstYtzungsbedarf.

multidimensionalen Wichtung wurden als wichtigsteaktoren
bei der Berufswahl in absteigender Reihenfolge &pénliche
Interessen/ VerwirklichungO (Wertung 5,64), ein &glichst
hohes erwartetes EinkommenO (4,17) gefolgt von &iebarkeit
der TStigkeit mit der Diagnose / Therapie der CF@ @Sicher-
heit/soziale Absicherung im Falle einer gemindert Erwerbs-
fShigkeitO angegeben. Hygienische Kriterien am Atbglatz
wurden als weniger ausschlaggebend angesehen (3,47h
Freitexteingaben und der Erhebung von Traum- undgef-
fenen Berufen zeigte sich neben einer Vielfalt varlichter
BerufswYnsche eine gro8e Zufriedenheit mit Berufshlaund
beruRicher Situation.

Zusammenfassend zeigen sich unsere Patienten Ybegéand
zufrieden mit Berufschancen und beruficher Situatio Eine
strukturierte, CF-spezibsche Berufsberatung Pndeathmt statt
oder wird nicht als solche wahrgenommen. Die Diag® CF
wird offenbar Yberraschend hSubg als nicht aussajdebend
fYr die Berufswahl angegeben.
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Den Wald vor lauter BSumen nicht sehen B CF-aBrogménlandschaftO in Deutschland

S. Palluch-Ziemann, J. Gardecke, O. Eickmeier,n@acgny

Der Bedarf an guter Laien-Information Yber Mukovidase ist
gro§. Hierbei sind an erster Stelle die Erkrankteselbst, wie
auch die Eltern/Betreuer zu erwShnen. Bei dies&ruppen
ist in der Regel das Behandler-Team, zunSchst intgimlichen
GesprSch aktiv. ErgSnzend wird jedoch gerne aufrifchiches
Material zurYckgegriffen. Nicht zu vergessen sindch andere
Zielgruppen wie z.B. Geschwister, Freunde, LehrArpeitge-
ber, Krankenkassen- oder BehSrdenmitarbeiter, Spamren und
viele andere. Abgesehen von den &donlineO verfYgmatuel-
len, stellen gut verstSndliche Print-Laienbrosch¥renit einem
fundierten Wissenshintergrund eine gro8e Hilfe ined Versor-
gung von Mukoviszidose-Patienten dar. Die gro§e Auft von
inzwischen erschienenen BroschYren zu unterschietién
CF-bezogenen Themen lassen den tberblick verlier&me sor-
tierte Tbersicht fehit.

Das Poster setzt sich mit folgenden Fragen auseidan:

E Zu welchen Themen gibt es bereits Informationseréal?

E Gibt es Themen, die vernachlSssigt wurden?

E Welche Zielgruppen wurden angesprochen?

E Ist der Inhalt Zielgruppen-adSquat?

E Gibt es weitere Zielgruppen, die bislang nichhgesprochen
wurden?

E Wer sind die Herausgeber der PatientenbroschYzen

E Wie aktuell sind die BroschYren?

E Welche Themen benstigen ein regelmS8iges Update?

Unser Poster msSchte einen tberblick geben, welcheFC

BroschYren es gibt, um eine bestm3gliche InformatioYber

Mukoviszidose zu gewShrleisten und eventuelle LYokin der

Versorgung mit Informationsmaterial aufzeigen.

TransformCF B Evaluation einer mobilen App fYr Jadkche und junge Erwachsene mit Cystischer Fibrog€F)

K. Pieper,I. Rudolf, A.-M. Dittrich




Register/Epidemiologie

Die stationSre Versorgung junger Mukoviszidose-Pathten in Deutschland

M. Janisch, J.Hammermann

Screening

Die Zahl der stationSr behandelten ICD-E84-Diagni&ike stieg
zwischen den Jahren 2005 und 2013 um 8% auf 4.8h8 Der
Anteil weiblicher Patienten wurde in diesem Zeitfeter margi-
nal gr§8er (2005: 49 %, 2013: 54 %). Ab der Altersgpe der
10D 14jShrigen steigen die Behandlungszahlen ard wstag-
nieren in der Gruppe der 15 24jShrigen auf hohlimeau von
ca. 9.000 BehandlungsfSllen pro Jahr. Die Altersgpe der
30D 34jShrigen weist hingegen im Mittelwert nur cto 127 Be-
handlungsfSlle pro Jahr auf.

Patienten werden in fast allen FSllen in Krankenfs&m in
stSdtischen Regionen (60%) bzw. Regionen mit V&ute-
rungsansStzen (28 %) behandelt, auch wenn sie indenen Re-
gionstypen wohnen (44 % stSdtische Region, 33 % Regn mit
VerstSdterungsansStzen, 22 % ISndliche Region).

Die PSdiatrie (inkl. PSdiatrie mit Schwerpunkt Lwerg und
Bronchialheilkunde) stellt mit ca. 2/3 der Diagnog8lle die hSu-
bgste Fachabteilung dar und die Fachabteilung mérdiSngsten
Verweildauer auf.

Neugeborenenscreening auf Mukoviszidose D Das erslahr B Erfahrungen aus Sachsen, Sachsen-Anhalt uFtdYringen

J. Hammermann
Diesen Abstrakt bnden Sie b&eminar 6(Seite 29)

Der SchweiStest als potentieller Fallstrick des Negeborenen-Screenings
J. Hentschel, I. Adams, J. Hammermann, U. Iss&oBse, J. Mainz, J. Meister, F. Prenzel, D. ShikeThoss, C. Henn

Hintergrund: Die EinfYhrung des deutschlandweiten Neugebo-

renen-Screenings auf Mukoviszidose im September B0dtellt
einen wichtigen Meilenstein dar. Kinder, welche dem dreistu-
bgen Screeningprotokoll aus IRT-PAP-DNA (+IRT $&f#¢ ein
auffSlliges Ergebnis zeigen, sollten zeitnah in eim zertibzier-
ten CF-Zentrum zu einem SchweiStest nach Pilocarpomto-
phorese vorgestellt werden. Die Chloridbestimmungus dem
Schwei§ ist bei Neugeborenen aufgrund der hSubg ipegen
Schwei8menge eine echte Herausforderung. Auch dichni-
sche Umsetzung der eigentlichen Messung ist nichiivial. Oft
Ybernehmen Schwestern oder €rztinnen, welche abezlten
richtig geschult sind im Umgang mit Messinstrumennd Pipet-
te, diese Aufgabe. Eine BSchendeckende QualitSthsiung fYr
den Schwei§test gibt es in Deutschland derzeit nich
Methoden und ErgebnisseDie mitteldeutschen CF-Ambulanzen
Aue, Dresden, Greiz, Erfurt, Halle, Jena, Leipklggdeburg und
Zwickau untersuchten zur Evaluation der QualitStén Schwei§-
tests 3 Proben einer NaCl-LSsung. Es zeigte sicass die Mess-
werte zwar im Mittel den zu erwartenden entsprachgjedoch
bei einzelnen Messpunkten deutliche Abweichungen moSoll
von -5 bis +19,7 mmol gemessen wurden. Weiterhinrde eine
recht gro§e Streubreite in der Dreifachbestimmungbbachtet
(STABW 0B 20 mmol/l). In einer anschlie§enden \(efssreihe
wurden hSubge Pipettierfehler simuliert. Zu besongegravie-
renden Abweichungen fYhrten erwartungsgemS§ allehfes,
die eine VolumenSnderung der pipettierten Lsung Ztolge

hatten. Diese Ergebnisse wurden mit den CF-Ambulamzlisku-
tiert, potentielle Fehlerquellen wurden behoben. IlAnschluss
wurde der Ringversuch wiederholt. Erfreulicherweiseduzier-
te sich die maximale STABW auf 9,2. Die Anzahl Abweichun-
gen vom Soll konnte von 14 auf 6 verringert werden.
ZusammenfassungGerade im Rahmen des NG-Screenings sind
Patienten und wir auf valide Daten des SchweiStestangewie-
sen. Unsere Ergebnisse verdeutlichen, dass fehlesd&now
how oder unpassende Materialien zu teils nicht urtegblichen
Fehlern fYhren k3nnen. Eine konsequente SchulungealMitar-
beiter sowie eine adSquate Ausstattung ist daher afitig, um
reproduzierbar verlSssliche SchweiStest-Ergebnissezielen zu
ksnnen. Weiterhin empbehlt sich das MitfYhren einBrobe mit
bekanntem Chloridgehalt (idealerweise 60 mmol/l) slinterne
Kontrolle. Wir plSdieren fYr die EinfYhrung eineurtlesweiten
QualitStssicherung fYr den Schweistest.
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Sport

Leistungsdiagnostik: Modibziertes Gehprotokoll mitLaktatdiagnostik zur optimalen Trainningssteuerung fYr Patienten mit CF

B. Hillen, D. PPrrmann, K. Poplawska, P. Simon

Hintergrund/Ziel: CF-Patienten probtieren von regelmS8iger
kSrperlicher AktivitSt im Hinblick auf die V4max, die FEV
die gesundheitsbezogene LebensqualitSt und das p&ysche
Wohlbebnden. Vor allem ein extensives Intervalltaig reprS-
sentiert eine effektive und sichere TrainingsmethedYr CF-Pa-
tienten mit unterschiedlichem Leistungsniveau. Clpexzibsche
Limitationen lassen sich durch eine kardiopulmonaleeistungs-
diagnostik (LD) gut abschStzen. Das Ziel dieser ehsuchung
ist, ein modibziertes Geh-Protokoll, mit einem serifSrmigen
Anstieg der Belastung, inklusive Laktatdiagnostikauf dem
Laufband durchzufYhren und die tbertragbarkeit detaraus
gewonnenen Ergebnisse auf die Dosierung eines exdaren
Intervalltrainings zu YberprYfen.

Methode: 7 CF-Patienten mit unterschiedlichem Leistungs-
zustand, Geschlecht und Alter absolvierten eine LiRach jeder
Belastungsstufe wurden die Herzfrequenz, die Sauss&auf-
nahme, die SauerstoffsSttigung, die subjektive EiclsStzung
der Belastung fYr Muskeln und Atmung (Borg) und dtutlaktat-
konzentration erhoben. Die Geschwindigkeit und dteigung
des Laufbandes wurden dabei alle drei Minuten stuf&Srmig
erh3ht, bis die Patienten subjektiv maximal ausbedtet waren
oder es zu einem objektiven Abbruchkriterium kamuZProben-
entnahme war zwischen den Stufen eine 30-sekYndiBause.

Daraufhin erhielten die Patienten eine auf den Tnémgsbe-
reichen der Laktatdiagnostik, sowie den Verlauf d8auerstoff-
sSttigung basierte Trainingsempfehlung, welche Ybeinen
12-wschigen Zeitraum regelmS8ig YberprYft wurde.
Ergebnisse: Alle 7 Patienten absolvierten mindestens vier
Stufen, sodass eine Laktatdiagnostik umgesetzt undine
Trainingsempfehlung ausgesprochen werden konnte. kten
Pausen der LD konnte jeweils beobachtet werden, dasich
ein belastungsinduzierter Abfall der Sauerstoffs$gung wie-
der normalisiert. Die Testwiederholung nach 12 Wechzeigte
positive VerSnderungen der LeistungsfShigkeit.
Schlussfolgerungen: Das modibzierte Geh-Protokoll in Kombi-
nation mit einer Laktatdiagnostik ist ein geeignegeMittel zur
tberprYfung der kardiopulmonalen LeistungsfShigkeitind
einer adSquaten, sowie sicheren Trainingsempfehlun@as
extensive Intervalltraining eignet sich fYr Menschemit CF be-
sonders aufgrund des positiven EinBusses auf die u@astoff-
sSttigung wShrend der Pausenphasen.

EinRuss einer 12-wSchigen webbasierten Trainingsbe¢uung bei Patienten mit zystischer Fibrose (cf) duwie 6-Minuten-Gehtest

(6MWT) Distanz
D. Pbrrmann, B. Hillen, P. Simon, K. Poplawska

Therapie

Nasale Inhalation mit LevoRRoxacin bei Mukovisziosenit chronischer Sinusitis Maxillaris  ein Case Rert

D. Dieninghoff, W. Windisch

Durch die einmalige 28-tSgige nasale Inhalation niitAmpulle
LevoRoxacin 240 mg plus 1,25 ml NaCl 0,9% zweinglich
mit dem Pari Sinus bei Beibehaltung der Routine Blhtion
mit NaCl 3% 2 x tSglich und 1 x tSglich Dornagghalebenfalls
Yber den Pari-Sinus, konnte die LebensqualitSt eir3-jShri-
gen spStdiagnostizierten Mukoviszidose Patientin kjektiv

sehr verbessert werden. Objektiv waren nach dies28-tSgigen
Behandlung 9 Wochen lang, keine schmerzhaften Halasen-
OhrenenSrztlichen AusrSumungen der Nebenhshlen edfer-
lich.



POL6014, ein hochpotenter inhalativer Inhibitor dehumanen Neutrophilen Elastase mit vielversprechergh ersten Studienergeb-

nissen in Mukoviszidose-Patienten

D. Kappeler, I. Heimbeck, P. Bruijnzeel, E. Ch&ralA. Wach, J. Zimmermann, P. Barth,

Retrospektive Analyse klinischer Daten bei Patiente mit Cystischer Fibrose unter inhalativer LevoRoxa@n-Therapie

S. Kaufmann, N. Barthel, C. Brandt, F. Holz, D.a®teC. Schwarz

Einleitung: Pulmonale Infektionen durch bakterielle Erreger be
Patienten mit cystischer Fibrose (CF) sind aus Idther Pers-
pektive hoch relevant und stellen einen wesentlichekernpunkt
der klinischen Behandlungsstrategie dar. Im ApriD26 wurde
mit LevoRoxacin eine Substanz aus der Wirkstoffgpsder Flu-
orchinolone zur inhalativen Antibiotikatherapie fYerwachsene
Patienten mit CF zugelassen und somit das Spektruaier be-
reits etablierten inhalativ verabreichten Substanze(Tobramy-
cin, Aztreonam und Colistin) erweitert.

Die EffektivitSt und die VertrSglichkeit einer inkaiven Thera-
pie mit LevoRoxacin bei Patienten mit CF sind daleédtuell von
hohem Interesse.

Ziel: Die vorliegende retrospektive, monozentrische Beabh-
tungsstudie am Christiane Herzog Zentrum Berlin kel Auf-
schluss Yber die VertrSglichkeit und die BehandlugrlSufe
einer Therapie mit LevoRBoxacin geben.

Dabei sollte untersucht werden, ob die inhalativeh&rapie mit
LevoRRoxacin EinBuss auf Lungenfunktion, body magsdex
(BMI), die Anzahl der Exazerbationen, Besiedlungt BBakteri-
en/Pilzen hat.

Es wurden alle erwachsenen Patienten mit CF, diedeitraum
April 2016 bis April 2017 fYr mindestens einen MdohavoRoxa-
cin inhalativ erhalten haben, eingeschlossen.

Ergebnis: Es wurden 56 Patienten mit einem Altersmedian von
34.3 Jahren eingeschlossen, 32 der 56 Patienten .(5%) wa-
ren weiblich. Der mittlere body-mass-index lag b&b.5 kg/n?
(Bereich von 16 bis 28 kg/A). Der Vergleich der Lungenfunkti-
onswerte von vor Therapiebeginn und dem ZeitpunkiMochen
nach Therapiebeginn zeigte eine signibkante Zunahnuer
mittleren FEVvon 50.5 auf 51.6 % (£0.0113). Hinsichtlich der
bakteriellen Besiedlung wurde 4 Wochen nach Therapéeginn
eine Abnahme der Nachweise voRseudomonas aeruginosa
und Staphylococcus aureuserzeichnet. Nur ein Patient hat auf-
grund einer BeeintrSchtigung des GeschmackemppPndedie
Therapie beendet.

Schlussfolgerung: Zur inhalativen Antibiotikatherapie gegen
Pseudomonas aeruginosawurde mit Levof3oxacin nun auch
eine Therapiealternative aus der Gruppe der Fluoncblone
zugelassen. In der vorliegenden Studie konnte eimgpite Ver-
trSglichkeit und eine Besserung in den BehandlungsiSufen
hinsichtlich einer Zunahme der Lungenfunktion undoAahme
der bakteriellen Erreger unter einer inhalativen €hapie mit
LevolRoxacin gezeigt werden.

Patchie APP D Feasability Testung einer Spiele-Appr Verbesserung der TherapieadhSrenz

C. Lehmann, M. Kamps, M. GYltzow, D. Staab
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Industriesymposien

11 B Vertex Pharmaceuticals (Germany) GmbH

Update CF-Therapie bei Kindern

Das Krankheitsbild der zystischen Fibrose manifesti sich bei
den Betroffenen hSubg frYh mit unterschiedlichen Bytoma-
tiken, wie beispielsweise Meconium ileus, PankreasifPzienz
oder erhhten Schwei§chloridkonzentrationeh?3 Auch die
Lunge ist bereits noch vor dem 1. Lebensjahr befief. Atem-
wegsentzYndungen und -infektionen, Air Trapping urron-
chialwandverdickungen k3nnen bereits sehr frYh b&indern
mit Mukoviszidose beobachtet werdeh Selbst irreversible
strukturelle VerSnderungen der Lunge wie Bronchiaken sind
nachweisbaP.

Um msglichst frYh mit einer optimierten Behandlungon Kin-
dern mit zystischer Fibrose beginnen zu kSnnen usd den Pro-
gressionsverlauf der Erkrankung zu verlangsament, ie fr¥he
Diagnose bei Kindern besonders wichtig. Deshalb korhdem
im letzten Jahr in Deutschland eingefYhrten Neugeboen-
screening eine gro8e Bedeutung zu.

Durch die sensitive, nichtinvasive Messmethode dédultiple
Breath Washout k3nnen BeeintrSchtigungen der Lundeank-
tion fr¥her als mit der Spirometrie detektiert undonitoriert
werden. Dabei zeigte der Lung Clearance Index (L&lhe Kor-
relation zu VerSnderungen, die durch Magnetic Resmce
Imaging (MRI) nachgewiesen werden konnten und zvsawohl
bei Kleinkindern als auch bei Slteren Kindétn

Seit November 2015 steht fYr die Behandlung von iaten
mit zystischer Fibrose ab 12 Jahren, die homozyd¥r die

Im Vortrag &Lungenerkrankung bei Kindern mit CF:sBads-
aufnahme und PerspektivenO wird Herr Prof. Dr. Mer@. Mall
die aktuelle Situation von Kindern mit zystischeriifose, die
Bedeutung einer frYhen Diagnose (Neugeborenenscraes),
der damit verbundenen Chance zum frYhen Behandlubgginn
und somit langfristig verbesserter Perspektive ertarn. Zur
Beurteilung der Lungenfunktion bei Kindern gewindte Metho-
de des Multiple Breath Washout an Bedeutung. Diekerreliert
auch mit der Magnetresoanztomographie zur Darstetig fr¥her
struktureller VerSnderungen. Wie insgesamt diese iwerlauf
gewonnenen Erkenntnisse Entscheidungen zur frYhatehven-
tion beeinBussen wird in diesem Vortrag diskutiert.

Der Vortrag von Prof. Dr. Felix Ratjen dNeues zETR-Modu-
lation bei KindernO befasst sich mit der Kombinai&iherapie
Lumacaftor/lvacaftor bei Kindern im Alter von 68 Jahren. Herr
Prof. Ratjen hatte die M3glichkeit, Erfahrungen iRahmen der
klinischen Zulassungsstudie sowie zusStzlich bergiim prakti-
schen Behandlungsalltag (real-life) zu sammeln, vatenen er
aus erster Hand berichtet. Dabei wird Herr Prof. tRa sowohl
die Sicherheit und VertrSglichkeit als auch die \W#amkeit von
Lumacaftor/lvacaftor bei Kindern ab 6 Jahren bethten.

Referenzen:
1Carlyle BE et al. J Pediatr Surg. 2012 Aug;47(3:B1
2 06sullivan BP, Freedman SD. Lancet. 2009 May7309%78):

F508delMutation im CFTR-Gen sind, der CFTR-Modulator 1891-1904

Lumacaftor/Ivacaftor (Orkambi) zur VerfYgung. éken beiden
24-w&chigen Phase-3-Studien TRAFFIC und TRANSPORT f
te die Kombinationstherapie zu signiPkanten Verbessingen
hinsichtlich Lungenfunktion, Gewichtszunahme und hgen-

3 Rowe SM et al. Proc Am Thorac Soc. 2007 Aug 1;384)98
4VvanDevanter DR et al. J Cyst Fibros. 2016 Mar)154Z-57.
5 Stick SM et al. J Pediatr. 2009 Nov;155(5):623-8

6 Stahl M et al. AJRCCM. 2017 Feb 1;195(3):349-359

Exazerbationed. In der 96-wichigen PROGRESS-VerlSnge? Wainwright CE et al. N Engl J Med. 2015 Jul 1§37320-31

rungsstudie zu TRAFFIC/TRAFFIC wurden die Lan§idier-
heit und VertrSglichkeit der Therapie mit Lumacaftdvacaftor
untersucht. Das Nutzen-Risiko-Probl blieb posifivMit 400 mg
LUM g12h und 250 mg IVA g12h (Orkambi-Dosierung)dredel-
te Patienten wurden dann mit einer propensity-scogematch-
ten CFTR-Modulator-unbehandelten Kontrollkohortergéichen,
um langfristig den Abfall des Lungenfunktionsverltss zu
vergleichen (Rate-of-Decline). Dabei war die Behdunag mit
Lumacaftor/Ivacaftor mit einem geringeren Lunganfktions-
verlust assoziiert als die Kontrollgruppee

In den USA fYhrten die positiven Ergebnisse der aimigen
Zulassungsstudie VX-809-011B bereits im Septemb€l@ zu
einer Zulassungserweiterung von Lumacaftor/lvacaftofYr
Kinder ab 6 Jahreh'C. In Europa wurde fYr die Einreichung der
Zulassung darYber hinaus eine doppelblinde, randasigrte
Phase-3-Studie (VX-809-109) durchgefYhrt, um dierk&¥am-
keit und Sicherheit bei Patienten im Alter von 61 Jahren mit
zystischer Fibrose, die homozygot fYr diE508delMutation
sind, zu untersuchen. Insgesamt erhielten 206 Stuediteil-
nehmer entweder 200 mg Lum g12h und 250 mg lva qhzter
Placebo Yber einen Zeitraum von 24 WocHért? Die VerSn-
derung des Lung Clearance Index (k@) betrug von Baseline
zu Woche 24 gegenYber Placebo -1,09 und war stagish sig-
nibkant (primSrer Studienendpunkt). Auch im Schwel§orid
zeigte sich eine signibkante Verbesserung um -20n8mol/l
gegenYber der Placebo-Gruppé Das Sicherheitspropl von
Lumacaftor/Ivacaftor war vergleichbar mit den Eggnissen
aus anderen StudieA!2

8 Konstan MW et al. Lancet Respir Med. 2017 Feb;3(@j-118

9 Clinicaltrials.gov NCT01897233 (last accessed N28y 2017)

10vertex Press Release http:/investors.vrtx.com/teasede-
tail.cfm?ReleaselD=991350

LiClinicaltrials.gov NCT02514473 (last accessed N8y 2017)

12yertex Data on File (VXMA-HQ-20-00081).



12 B Chiesi GmbH*****
Inhalationstherapie gestern und heute

Inhalationstherapie im Wandel der Zeit
B. TYmmler

Herausforderung der Inhalationstherapie im CF-Alltg heute B aus der Sicht des Pneumologen
C. Schwarz

Herausforderung der Inhalationstherapie im CF-Alltg heute D aus der Sicht des Physio-/Atemtherapesn
T. Hillmann
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I3 B Chiesi GmbH*****

Lunge gut D alles gut? B Zwischen Wissenschaft und Praxis

Pseudomonas aeruginosam sino-nasalen Kompartiment, Henne, oder Ei?

J. G. Mainz

Inzwischen wird weitgehend anerkannt, dass auch dideren
Atemwege (OAW) und die Nasennebenhshlen (NNH) eirt O
der Erst- und Dauerbesiedlung von Mukoviszidosepatiten
mit Problemkeimen wieP. aeruginosasind. Dies ist von gro-
§er Relevanz, weil weiterhin Yber 80% der CF Paté® an
Lungendestruktion durchP. eruginosa vorzeitig versterben.
Dabei postulierte u.a. Niels Hoiby aus dem CF Zemt Kopen-
hagen, dass der physiologische Weg der KolonisieguiYber
das gestSrte sinonasale Filtersystem der oberen Atevege
erfolgt. Sein Team stellte dar, da®. aeruginosasich in den
NNH an das Immunsystem des Wirts adaptieren kanithsdort
diversipziert und von hieraus die Lunge besiedelrarkn. In
eigenen Studien zeigten wir, das®. aeruginosaisoliert pri-
mSr die OAW besiedeln kann und im Verlauf bei Paten, die
den Keim in beiden Atemwegsetagen aufweisen diese 26 %
genotypisch identisch sind. Au§erdem sind die OAWhavich-
tiges Reservoir, aus demP. aeruginosafreie Transplantat-
lungen mit dem Keim besiedelt werden und dies steig das
Risiko einer Absto§ung.

Die Frage nach Henne und Ei bei der Erstbesiedluat fYr
die alltSgliche Versorgung unserer CF Patienten sefichtig:
MYssen wir bei unbesiedelten Patienten bei jeder nétel-
lung auch die Kolonisierung des sinonasalen Kompianents
bestimmen?

In den letzten 10 Jahren haben wir in Jena routiriSig bei
allen CF Patienten neben den unteren Atemwegen autie
sinonasale Besiedlung untersucht. Wenn mSglich etdde
dies aus diagnostischen NasenspYlungen mit 2 x 1i0isotoner
KochsalzlSsung. Wenn diese nach unseren Untersuchen
sensitivste Methode nicht erfolgen konnte, nahmenimtiefe
Nasenabstriche (in Richtung der Ostien der Sinus xiléares).
Im Rahmen des Symposiums werden Ergebnisse diesesjék-
tes prSsentiert.

Grundlegend ist die primSre rein sinonasale Besiady mit
P. aeruginosaseltener, als von Hoiby und anderen erwartet.
Wenn der Keim aber jemals im Atemwegssystem gefunde
wurde, besteht ein hSheres Risiko, dass er in denaden-
nebenhshlen persistiert. Daher ist v.a. die konsegnte Un-
tersuchung der OAW-Besiedlung bei Patienten mit mS$rer
und intermitterender Kolonisierung entscheidend, wa die
Chance zur Eradikation der Problemkeime aus den rte
wegen besteht. Hier haben wir auch nach wiederhatteNach-
weis mit Hilfe der vibrierenden sinonasalen Inhalan von
Antibiotika in die NNH Pseudomonaden aus den Atenuyes
eradiziert.

Inhalatives LevoBoxacin B Was kSnnen wir nach 12Naten Therapie erwarten?

C. Schwarz

Hintergrund: Die pulmonale Manifestation der CF steht nach wie Ergebnisse:66 Patienten mit CF inhalierten im Untersuchungs-

vor im Vordergrund der Therapie. Hierbei spielenedpulmona-
len Exacerbationen und die InBammation die grsgtelke.

FYr die Suppressionstherapie standen bis jetzt dr&ubs-
tanzgruppen zur VerfYgung mit Aminoglykosiden, mginem
Polymyxin und einem Monobactam. Dieses Trio hat neme
Erweiterung um ein Chinolon erfahren, das inhalatil.evo3oxa-
cin. In einer Zentrumsanalyse wurde die Wirkung dés neuen
Substanz im dReal-Life-SettingO evaluiert.

Methode: Alle Patienten, die die Inhalation mit inhalativem
LevoRRoxacin begonnen haben, wurden in die Studienge-
schlossen. PrimSrer Endpunkt war die EE\BekundSre End-
punkte waren die Anzahl der Nebenwirkungen, die zvkbbruch
der Therapie fYhrten und die mikrobiologischen Efggsse der
respiratorischen Proben.

zeitraum von April 2016 bis April 2017 LevoRoxaa@weimal
tSglich 240 mg. Ein Vergleich der Lungenfunktionswe (FEY)
von d0 und d28 erfolgte bei 56 Patienten und ergane signi-
bkante Verbesserung (g 0.05).Aufgrund von bronchialer Enge
hatte kein Patient die Therapie abbrechen mYssen.
Zusammenfassung:Inhalatives Levofl3oxacin ist ein sehr gut
vertrSgliches Antibiotikum und kann zu einer sigribnten Lun-
genfunktionsverbesserung fYhren.

*xxk Aufgrund der Tbertragung der Vertriebsrechte vo@uinsair an die Chiesi GmbH nach der thernahme der Horizon Pharmadixth
Chiesi Farmaceutici S.p.A. Ybernimmt die Chiesi GmbB ai@prYngliche Hauptsponsoring Programm der Horizon Bhaceuticals Germany
GmbH. Daher ist die Chiesi GmbH fYr dieses Jahr berecitigei Industriesymposien durchzufYhren und zwei Anzeigm Abstraktband zu

schalten.



48

Referenten / Moderatoren /

Posteraussteller

A

Catalina Abel
Physiotherapeutin

Physiotherapie

Bluhm & Windecker
Friedrich-Ebert-Str. 16
334119 Kassel
catalina.abel@t-online.de

Dr. Gernot Adolph Fachklinik SatteldYne

Arzt Rehabilitation fYr Kinder
und Jugendliche
Tanenwai 32
25946 Nebel
gernot.adolph@drv-nord.de

Nicole Albrecht CharitZ Christiane Herzog-

Kinderkrankenschwester ~ Zentrum Berlin
Klinik fYr PSdiatrie m. S.
PSdiatrische Pneumologie
und Immunologie
Augustenburger Platz 1
13353 Berlin
nicole.albrecht@charite.de

Fachklinik SatteldYne
Rehabilitation fYr Kinder
und Jugendliche
Tanenwai 32

25946 Nebel
evita.ausner@drv-nord.de

Evita Ausner
...kotrophologin

B

Manuel Burkhart
Wissenschaftlicher
Referent

D

Mukoviszidose Institut gGmbH
In den Dauen 6

53117 Bonn
mburkhart@muko.info

Robert Bosch Krankenhaus
Klinik Schillerhshe
Abteilung Physiotherapie
Solitudestr. 18

70839 Gerlingen
thomas.becher@
klinik-schillerhoehe.de

Thomas Becher
Physiotherapeut

UniversitStsklinikum Essen
Zentrum fYr Kinder- und
Jugendmedizin
PSdiatrische Pulmologie
Hufelandstr. 55

45147 Essen

Gabriele Becker
SozialpSdagogin

gabriele.becker@uk-essen.de

Dr. Jutta Bend

Biologin In den Dauen 6
53117 Bonn
jbend@muko.info

Claudia Brandt 52477 Alsdorf

Patientin

Christina BrYck
Medizinproduktberaterin

VitalAire GmbH

Pierstr. 1

50997 KSIn
christina.brueck@vitalaire.de

Mukoviszidose Institut gGmbH

Dr. Nico Derichs
Arzt

Dr. Stefan Dewey
Arzt

Dr. Doris Dieninghoff
€rztin

PD Dr. Anna Maria
Dittrich
€rztin

Dr. Susanne Dittrich
€rztin

Dr. Ulrich Dorsch
Arzt

E

CharitZ Christiane Herzog-
Zentrum Berlin

Klinik fYr PSdiatrie m. S.
PSdiatrische Pneumologie und
Immunologie

Augustenburger Platz 1

13353 Berlin
nico.derichs@charite.de

Strandklinik St. Peter Ording
GmbH und Co. KG
Fritz-Wischer-Str. 3

25826 Sankt Peter-Ording
s.dewey@strandklinik-spo.de

Kliniken der Stadt KSIn
Lungenklinik Merheim
Ostmerheimer Str. 200

51109 KSIn
dieninghoffd@kliniken-koeln.de

Medizinische Hochschule
Hannover

Klinik fYr PSdiatrische
Pneumologie, Allergologie und
Neonatologie
Carl-Neuberg-Str. 1

30625 Hannover
annadittrich@hotmail.com

UniversitStsklinikum Heidelberg
Zentrum fYr Translationale
Lungenforschung

Im Neuenheimer Feld 156
69120 Heidelberg
susanne.dittrich@med.
uni-heidelberg.de

CJD Asthmazentrum Berchtesgaden
BuchenhShe 46

83471 Berchtesgaden
ulrich.dorsch@cjd.de

c.brandt@anwaltskanzlei-brandt.de

Prof. Dr. Ernst Eber
Arzt/Wissenschaftler

Medizinische UniversitSt Graz
UniversitStsklinkikum Graz
Klinische Abteilung fYr
PSdiatrische Pulmologie und
Allergologie
Auenbruggerplatz 34/2
A-8036 Graz
ernst.eber@medunigraz.at



H

Dr. Jutta Hammermann UniversitStsklinikum

€rztin

Dr. Alexandra
Hebestreit
€rztin

Prof. Dr. Helge
Hebestreit
Arzt

Dr. Andreas Hector
Arzt

Dr. Julia Hentschel
Biologin

Carl Gustav Carus

Klinik und Poliklink fYr Kinder-
und Jugendmedizin
Mukoviszidose-Centrum
AChristiane HerzogO
Fetscherstr. 74

01307 Dresden
jutta.hammermann@
uniklinikum-dresden.de

UniversitSts-Kinderklinik
WYrzburg
Christiane-Herzog-Ambulanz
fYr Mukoviszidose
Josef-Schneider-Str. 2
97080 WYrzburg
hebestreit_a@ukw.de

UniversitSts-Kinderklinik
WYrzburg
Christiane-Herzog-Ambulanz
fYr Mukoviszidose
Josef-Schneider-Str. 2
97080 WYrzburg
hebestreit_h@ukw.de

UniversitStsklinik TYbingen
Klinik fYr Kinder- und
Jugendmedizin
Mukoviszidose-Ambulanz
Hoppe-Seyler-Str. 1

72076 TYbingen
andreas.hector@med.
uni-tuebingen.de

Institut fYr Humangenetik
Liebigstr. 18

04103 Leipzig
julia.hentschel@
med.medizin-leipzig.de
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K

Prof. Dr. Barbara Kahl
€rztin

Dr. Christina Kaiser
€rztin

UniversitStsklinikum
MYnster - UKM
Domagkstr. 10

48149 MYnster
kahl@uni-muenster.de

Klinikum Stuttgart
Katharinenhospital

Sektion Pneumologie
Kriegsbergstr. 62

70174 Stuttgart
kaiser.christina@googlemail.com



19]|21SSNkIS)S0d / USI01RISPON / USlUIa)ay




19||91SSNEBI3)1S0d / USIOJRISPO|A / Usludiajay




19]|21SSNkIS)S0d / USI01RISPON / USlUIa)ay




| -
Q
Q
e
n
%2)
>
©
| -
Q
+—
7))
@)
ol
~~
C
(D)
-
@)
+—
©
-
)
©
@)
=
~
(e
Q
=
(e
(¢D)
p -
(D)
Y
()
o

T

Prof. Dr. Dr. Medizinische Hochschule
Burkhard TYmmler Hannover
Arzt Klinik fYr PSdiatrische
Pneumologie
Allergologie und Neonatologie
Carl-Neuberg-Str. 1
30625 Hannover
tuemmler.burkhard@mh-hannover.de
U
Karin Ulbrich UniversitStsklinikum
€rztin Carl Gustav Carus
Klinik und Poliklink fYr
Kinder- und Jugendmedizin
Mukoviszidose-Centrum
&Christiane HerzogO
Fetscherstr. 74
01307 Dresden
karin.ulbrich@cosybe.de
\%
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Aussteller

A E
ABF Apothekerin Rudolf-Breitscheid-Str. 39-41 ECO Physics GmbH Schlei§heimer Stra§e 270B
Eva Schneider e.K. 90762 FYrth Umwelt- und Prozess- 80809 MYnchen
Messtechnik
aktion luftsprung Am Kasernbach 19
Stiftung fYr chronisch 65719 Hofheim
Schwerstkranke F
APOSAN GmbH Gottfried-Hagen-Str. 40
51105 Ksln Fachklinik SatteldYne Tanenwai 32
Rehabilitation fYr Kinder 25946 Nebel
und Jugendliche
B
Baxter Deutschland GmbH  Edisonstr. 4 G

85716 Unterschlei8heim

GHD GesundHeits GmbH Fritz-Reuter-Strage 2

Berg Apotheke GildestraSe 75 Deutschland 22926 Ahrensburg

49479 IbbenbYren

Birds and Trees UG Schlo&8mYhlendamm 11 |
21073 Hamburg

InfectoPharm Arzneimittel Von-Humboldt-Strage 16

C GmbH 4646 Heppenheim
INQUA GmbH Moosdorfstrage 1
Chiesi GmbH Gasstrage 6 82229 Seefeld

22761 Hamburg

CJD Berchtesgaden Buchenhshe 46 K
Gesundheit - Bildung - Beruf 83471 Berchtesgaden

Kreienbaum Neoscience Heinrich-von-Stephan-Str. 9
conbdo Care GmbH Siemensstrage 59 GmbH 40764 Langenfeld

48153 MYnster

D
DEKAsvitamins.com Platolaan 71
3707 GD Zeist/NL
Destro Medizinische Moselbrunnenweg 28
GerSte GmbH 69118 Heidelberg
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R

Medipolis Intensiv
Care & Service GmbH

metaX Institut fYr
DiStetik GmbH

Mukoviszidose e.V.
Arbeitskreis PRege

Mukoviszidose e.V.
ArGe Selbsthilfe/
Projekt 60

Mylan Healthcare GmbH

N

Nollendorfer Str. 5 R. Cegla GmbH & Co. KG

07743 Jena

Am Stra8bach 5 Roche Pharma AG

61169 Friedberg

Horesser Berg 1
56410 Montabaur

Emil-Barell-Strage 1
79639 Grenzach-Wyhlen

In den Dauen 6 T

53117 Bonn

In den Dauen 6 Teva GmbH
53117 Bonn

Freundallee 9a \

Charlottenstrage 59
10117 Berlin

30173 Hannover

Vertex Pharmaceuticals
(Germany) GmbH

Nachsorgeklinik
Tannheim gGmbH

ndd Medizintechnik AG

Nutricia GmbH

Nutricia GmbH
Nutricia Metabolics

O

Gemeindewaldstrage 75
78052 Villingen-
Schwenningen

Technoparkstr. 1
CH-8005 ZYrich

Allee am RSthelheimpark 11
91502 Erlangen

Allee am R&thelheimpark 11
91502 Erlangen

OxyCare GmbH
Intelligent Aerosol Medicine

P

Holzweide 6
28857 Bremen

Pari Pharma GmbH

Lochhamer Schlag 21
82166 GrSfelbng

Sonnenstr. 19
80331 MYnchen
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21. Deutsche Mukoviszidose Tagung

Wir w¥rden uns freuen, Sie anlSsslich der 21. Detisn Mukoviszidose Tagung
wieder begrY8en zu dYrfen.

Datum: 22. B 24. November 2018

Tagungsleitung:

Prof. Dr. Ernst Eber (A-Graz)
PD Dr. Michael Hogardt (Frankfurt/Main)
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Mukoviszidose e.V.

In den Dauen 6 | 53117 Bonn
www.muko.info

Bank fYr Sozialwirtschaft AG, K3In
IBAN: DE 59 3702 0500 0007 0888 00
BIC: BFSWDE33XXX

i

MUKOVISZIDOSE.

Helfen. Forschen. Heilen.



