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Sehr geehrte Damen und Herren,
CF-Behandlerinnen und -Behandler,

herzlich Willkommen zur 16. Deutschen Mukoviszidose-Tagung in Wiirzburg.

Die Themen reichen von der Grundlagenforschung zur Infektion und Immunitit mit ihrem enormen
Anwendungspotential iiber das wichtige Kapitel Pankreas und Erndhrung bis hin zu praktischen Fragen
im Umgang mit Schwangerschaft bei CE Das deutsche Projekt Benchmarking wird sich mit den aktuellen

Arbeitsergebnissen und den neuesten Projekten vorstellen.

Viele weitere aktuelle Aspekte der CF-Diagnostik, -Therapie und -Versorgung in Deutschland, Osterreich

und der Schweiz werden in Plenarsitzungen, Seminaren und Workshops behandelt.

Wir freuen uns iiber Ihr Kommen und wiinschen Ihnen eine interessante und gewinnbringende Tagung

sowie viele erfreuliche und niitzliche Begegnungen.

Thre Tagungsleiter
"
~—__
Dominik Hartl, Tiibingen Martin Stern, Ttibingen

T ————

T




Die 16. Deutsche Mukoviszidose-Tagung ist als FortbildungsmaSnahme der Kategorie A von der Bayerischen

Landesirztekammer wie folgt anerkannt:

Donnerstag, 14. November 2013 7 Punkte
Freitag, 15. November 2013 6 Punkte
Samstag, 16. November 2013 4 Punkte

Die Bayerische Landeskammer der Psychologischen Psychotherapeuten und der Kinder- und Jugendlichen-

Psychotherapeuten erkennt die Zertifizierung der Bayerischen Landesdrztekammer an.

Die Deutsche Gesellschaft der qualifizierten Ernidhrungstherapeuten und Ernihrungsberater - QUETHEB e.V. — erkennt die
16. Deutsche Mukoviszidose-Tagung mit 2 Punkten (1,5 Punkte Modul F und 0,5 Punkte Modul P) an.

Der Schweizerische Verband diplomierter Erndhrungsberater/innen (SVDE ASDD) zertifiziert die Veranstaltung mit
4 Punkten.
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Seminare
S1,,CF Kompakt fiir Arzte

S2,,CF Kompakt“ fiir nichtérztliche Therapeuten

$3 Funktionelle CF Diagnostik

$3.4 CFTR-Analytik: nPD: Prinzip und Klinische Anwendung
§3.5 ICM: Prinzip und klinische Anwendung

§3.6 CFTR-Analytik: Proteinanalytik

§3.7 CFTR-Diagnostik-Kostenerstattung

Fortbildung der Arbeitskreise
F1 AGAM

F1.2 Antiinflammatorische therapeutische Ansitze

Industriesymposien

I1 Chiesi GmbH

Die CF-Lunge — in allen Lebensabschnitten ein Ziel: Die Verbesserung der Lungenfunktion
12 Gilead Sciences GmbH

12.1 Kommunikation und Arzt-Patient-Beziehung bei CF:

Eine Frage von (Gesprichs-) Technik und (drztlicher) Kunst

AGAM Forum-/ Mitglieder Versammlung
1 AG Vorstellung Benchmarking: Transition, Seltene Erreger,

Diabetes mellitus, chonische Infektion P.a., Erstdiagnoseprozess

2 Soziovkonomischer Einfluss auf die Compliance

33-47 Abstrakts Hauptprogramm

33

Industriesymposien
I3 Vertex Pharmaceuticals (Germany) GmbH

Ein Jahr Kalydeco® — Erfahrungen und Ausblick in der kausalen Therapie der zystischen Fibrose
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I4 Pharmaxis Pharmaceuticals
Ansitze der sekretolytischen Therapie bei Mukoviszidose — Bronchitol® eine weitere Option

4.1 Sputum- Eigenschaften -Rheologie und Mukozilidre Clearence (MCC)- Wirkprinzip inhalatives Mannitol
14.2 Sekretmobilisation mit Hilfe einer modernen mukokinetischen Therapie
14.3 Friihe Effekte einer mukolytischen Therapie

I5 Novartis Pharma GmbH
Umsetzung der Therapie im Alltag: Die schwierige Balance zwischen gesundheitlichen und

»sonstigen Anforderungen und Verpflichtungen

16 Forest Laboratories Deutschland GmbH
Atemwegsinfektionen vom ,,Labor bis zur Klinik

16.1 New Pharmacokinetics data after inhaled/intravenous colistimethate in patients with pneumonia or cystic fibrosis
16.2 Hochresistente Erreger in der Intensivmedizin-Therapiemoglichkeiten®
16.3 Antibiotikatherapie bei CF Exazerbationen

Plenum 2

1 Benchmarking Mukoviszidose: Geschichte, Einfithrung, Grundmethodik

2 Das deutsche Benchmarking-Projekt stellt sich vor - Arbeitsweise und Ergebnisse
3 AG-CFRD im Benchmarking

4 Vorstellung der Benchmarking-Arbeitsgruppe Transition

Posterwalk Diagnostik

1. Kompressor-gestiitzte nasale Lavage bei CF-Kindern ab einem Jahr - ein diagnostisches und therapeutisches Pilotprojekt -

2. S2-Konsensus-Leitlinie ,Diagnose der Mukoviszidose*
3. EMG Untersuchung der Skelettmuskelfunktion in mukoviszidosekranken Jugendlichen

4. Multiple Breath Washout ist im klinischen Alltag durchfithrbar und erméglicht die Erkennung friither

Veranderungen der Lungenfunktion bei Sduglingen und Kleinkindern mit Zystischer Fibrose

Posterwalk Ernihrung
5. Chancen und Grenzen eines Netzwerkes —Informationsaustausch unter Erndhrungsfachkriften zwischen

Heimambulanz und Rehabilitation zur Optimierung der Ernidhrungstherapie von CF- Patienten

Posterwalk Folgeerkrankungen/Komorbidititen

6. Notfallméiflige Verwandtenleberspende bei einem Teenager mit CF

7. Hypertrophie der Bronchialarterien bei Mukoviszidose — Ursachen und Folgen
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8. Privalenz von Neoplasien bei CF - Zentrums-Evaluation

9. Hohe Privalenz von Anti-Saccharomyces Cerevisiae Antikérpern (ASCA) bei Cystischer Fibrose nach Lungentransplantation

10. Leberveridnderungen sind hiufig bei erwachsenen CF-Patienten nach Lungentransplantation

Posterwalk Medikamentose Therapie

11. Langzeitsicherheit und — wirksamkeit von Ivacaftor bei Patienten mit CF und einer G551D Mutation

12. Einfluss der exokrinen Pankreasinsuffizienz und der Enzymsubstitution mit Kreon auf die Knochendichte

— Einsatz von pankreasgangligierten Ferkeln als Modelltiere fiir Kinder mit exokriner Pankreasinsuffizienz

13. Untersuchungen zur physikalisch-chemischen Kompatibilitit von Colistin und Tobramycin in

Inhalationsmischungen zur Verneblung

14. Seltene Keime in der Untersuchung von Sputum und Rachenabstrich bei Patienten mit Mukoviszidose in Deutschland.

Ergebnisse der Arbeitsgruppe ,,Seltene Keime* des Projekts Benchmarking

Posterwalk Sonstige

15. Patienteninformation als Bestandteil der ersten S3 Leitlinie fiir die Mukoviszidose
16. Welches Infektionsrisiko birgt das Haustier fiir Patienten mit CF?

17. Muko.fit — ein Angebot des Mukoviszidose e.V. fiir CF-Patienten mit kritischen Verlaufen und/oder mit besonderen

psychosozialen Herausforderungen

18. ,Da beantragen wir eben eine Pflegestufe!“ Pflegeversicherung bei mukoviszidoseerkrankten Kindern, Jugendlichen und

Erwachsenen
19. Qualifizierung in der Pflege: Curriculum fiir die Fortbildung zum CF-Experten
20. Statistischer Zusammenhang von finanziellem Einkommen und Gesundheitszustand bei erwachsenen CF Patienten

21. Weiterfithrende Schulungsmafinahmen bei Reinigungs- und Desinfektionsfehlern bei Inhalationsgeriten von

Zystischen Fibrose Patienten
22. Pflege aufwerten — vom Stiefkind zum anerkannten Standbein der Medizin

23. Effektivitit des Schulunterrichtes in der stationdren medizinischen Rehabilitation von Kindern und

Jugendlichen mit Mukoviszidose

Workshops der Arbeitskreise
W1 FGM
W1.4 Die bakterielle Dichte unterscheidet eine Staphylococcus aureus Infektion von einer Kolonisation bei Mukoviszidose

Patienten, die Sputum expektorieren

W1.6 Interleukin-17-assoziierte Atemwegsinflammation bei CF: Ein Th17- und Th2-dominiertes Zytokinprofil in CF

Atemwegen stellt einen Risikofaktor fiir eine Infektion mit P. aeruginosa dar
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W1.7 Gene des Immunsystems modifizieren die Auspragung des Basisdefektes der Mukoviszidose

W2 AK Ernéhrung

W2.2 Wechselwirkungen Lebensmittel und Antibiotika, Arzneimittel (allgemein), Medikamente nach LTx

W3 AK Pflege
W3.1 Palliativpflege bei CF

W4 AK Physiotherapie
W4.1 Anwendung von Thoraxgurten bei der AD/ACT und der Inhalation

W4.2 Uberlegungen zur Anwendung des elastischen Therapiebandes in der Atemphysiotherapie

W6 AK Reha

W6.1 Transition: Was kann die Reha beitragen?
W6.2 Transition: Was kann die Rehabilitation beitragen?

Friihstiicksrunden

R1 Blick tiber den Tellerrand - CF Versorgung in Schweden. Ein Erfahrungsbericht

R5 CF-Neugeborenenscreening — Vor- und Nachteile unterschiedlicher Screeningprotokolle
R7 ,,Sport bei CF - Hype oder echte Chance ? Ein Erfahrungsaustausch®

R8 Inhalative Antibiotikatherapie - feucht oder trocken?

Seminare
$4 Freie Vortrage
S4.1 Geschwister mit der Mutation 1717-1G>A/ R117H_7T - Liegt eine Cystische Fibrose vor oder eine CFRD, oder gar

keine CFTR assoziierte Erkrankung?

$4.2 Kunsttherapie — Wenn innere Bilder sichtbar werden

S4.3 Welcher CF Patient braucht eine diagnostische oder eine therapeutische nasale Lavage
S4.4 Atypische Mykobakterien bei CF — 2 Fallberichte

S5 Klinische Visite Kinder/Jugendliche

$5.1 CFDM-Diagnose und OGTT-Variabilitit im Diabetesscreening bei CF-Patienten

S§5.2 Flexibles Diabetesmanagement bei CF-Diabetes? Ein multizentrischer Vergleich von Insulinpumpentherapie
und Blutzuckerselbstmessungen zwischen CF-Diabetes und Typ 1 Diabetes basierend auf der deutsch/

osterreichischen DPV-Datenbank

§5.3. Stenotrophomonas maltophilia Antikorper bei CF-Patienten



47 S5.4 Das Ansprechen von mit Ivacftor behandelten CF-Patienten mit einer G551D Mutation in Bezug auf Lungen-

funktion, Gewicht und Schweisschlorid — eine Sekundire Datenanalyse

S6 Klinische Visite Erwachsene
47 S6.1 S3-Leitlinie ,,Lungenerkrankung bei Mukoviszidose®, Modul 1: Diagnostik und Therapie nach dem ersten

Nachweis von Pseudomonas aeruginosa

47 $6.2 Immunologisches Testverfahren zum Nachweis von Mycobakterium abscessus Infektionen bei Patienten

mit cystischer Fibrose

48 S6.3 Arthropathien bei Patienten mit Mukoviszidose

48 S7 Psychologische Online-Beratung fiir Eltern: das kognitiv-behaviorale Interventionsprogramm Muko-WEP
Plenum 3

48 1 Pankreasenzymsubstitution bei CF

48 3 Erndhrung bei Pankreasinsuffizienz und CF
Plenum 4

49 1 Erndhrungstherapie in der Schwangerschaft bei CF

49 2 Schwangerschaft bei CF aus érztlicher Sicht

50-54 Referenten
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DONNERSTAG, 14. NOVEMBER 2013

: 9 0

09:00 —13:00

10:00 - 10:30

11:30 - 12:00

,»CF kompakt* fiir Arzte*/**

Moderation: Jutta Hammermann (Dresden)

Diagnosestellung

Jutta Hammermann (Dresden), Karin Ulbrich (Dresden), Antje Bohm (Elstra)
@ Pause

Kindheit und Jugend

Thomas Niifllein (Koblenz), Jiirgen Pollok (Bochum)

@ Pause

Erwachsenenalter

Christina Smaczny (Frankfurt), Gabriele Becker (Essen)

09:25 -09:50

11:30 - 11:45

16.

S1

»
Moderation: Holger Koster (Oldenburg)

Medizin Teil 1: Krankheitsgrundlagen und Diagnosestellung
Holger Koster (Oldenburg)

Psychosoziale Aspekte Teil 1: Der erste Kontakt nach Diagnose
Gudrun Hausmann (Wittdiin)

Medizin Teil 2: Krankheit im Verlauf

Holger Koster (Oldenburg)

Pflege Teil 1: Hygiene

Cornelia Meyer (Dettenhausen)

@ Pause

Medizin Teil 3: Behandlungsgrundlagen

Holger Koster (Oldenburg)

Erndhrung bei CF

Barbel Palm (Homburg)

Physiotherapie und Sport

Andrea Ernsting (Schmallenberg)

Medizin Teil 4: Spezielle Therapien, CF-Notfille

Doris Dieninghoff (Kéln)

@ Pause

Pflege Teil 2: Spezielle Pflege, Aufgaben der CF-Schwester
Cornelia Meyer (Dettenhausen)

Psychosoziale Aspekte Teil 2: Psychosoziale Aspekte im Verlauf Reha
Gudrun Hausmann (Wittdiin)

Medizin Teil 5: Besonderheiten im Erwachsenenalter Neues

Doris Dieninghoff (Kéln)

*Begrenzte Teilnehmerzahl; die Zuordnung erfolgt nach der Reihenfolge der eingegangenen Anmeldungen
**Dieses Seminar richtet sich an Neu- und Wiedereinsteiger, die einen Uberblick iiber die Mukoviszidose bekommen wollen.

X



DONNERSTAG, 14. NOVEMBER 2013

09:50 — 10:05

11:25-11:50

Moderation: Dominik Hartl (Ttbingen), Olaf Eickmeier (Frankfurt)
Multiple Breath Washout

Lungenfunktion bei CF: mehr als nur FEV,

Susanne Fuchs (Wesel)

Multiple-Breath Washout bei CF: mehr als nur LCI

Philipp Latzin (Bern)

@ Pause

CFTR-Analytik

Moderation: Burkhard Timmler (Hannover), Silke van Koningsbruggen-Rietschel (Koln)
Diagnostische Algorithmen

Silke van Koningsbruggen-Rietschel (Koln)

nPD: Prinzip und Klinische Anwendung

Burkhard Tiimmler (Hannover)

ICM: Prinzip und klinische Anwendung

Nico Derichs (Berlin), Simon Graber (Heidelberg)

Proteinanalytik

Burkhard Tiimmler (Hannover)

Kostenerstattung

Manfred Ballmann (Bochum)

@ Pause

Erfahrungen aus Sicht eines geschulten Zentrums zur Einfithrung einer neuen Methode
Olaf Eickmeier (Frankfurt)

Fallvorstellungen aus den verschiedenen Zentren zum Thema,,Ist das CF?“

13:00 — 14:00

== Mittagspause

W

14:00 - 16:30

AGAM F1
Moderation: Carsten Schwarz (Berlin)

Vitaminstoffwechsel

Gudrun Giinther (Darmstadt)

Antiinflammatorische therapeutische Ansitze

Olaf Eickmeier (Frankfurt)

Podiumsdiskussion: Listung zur Lungen-Tx. Wann und Wer?

Moderation: Christina Smaczny (Frankfurt),

Referenten: Rudolf Hatz (Miinchen), Jens Gottlieb (Hannover),

Carsten Schwarz (Berlin), Konstantin Mayer (Gief3en)

17.



DONNERSTAG, 14. NOVEMBER 2013

i AK Sport und AK Physiotherapi :

Sport und Physiotherapie, ein individuelles Konzept
Moderation: Alexandra Hebestreit (Wiirzburg), Ute Diivelius (Hamburg)
Pro Sport/Contra Physiotherapie
Stephan Kruip (Zorneding)
Pro Physiotherapie/Contra Sport
Birgit Dembski (Berlin)
Effekte von Sport und kérperlicher Aktivitit
Wolfgang Gruber (Stahnsdorf)
Effekte von Physiotherapie
Stefanie Rosenberger-Scheuber (Gerlingen)
Voraussetzungen (Belastungsuntersuchung, Risikoabklirung etc.) fiir die Teilnahme an sportlichen
Aktivititen aus der Sicht des Sports und der Medizin
Helge Hebestreit (Wiirzburg), Katharina Ruf (Wiirzburg)
Voraussetzungen fiir die Teilnahme an sportlichen Aktivititen aus der Sicht der Physiotherapie
Ute Diivelius (Hamburg)
Diskussion und Fazit: Schnittmenge Sport/Physiotherapie
Alexandra Hebestreit (Wiirzburg), Ute Diivelius (Hamburg)

———————14:00=16:30—Interdisziplintire Fallvorstetlung: Was braucht der Patient?

14:00 — 16:30

Moderation: Susanne Posselt (Villingen-Schwenningen) Stefan Dewey (St. Peter-Ording)

Psychosoziales Forum

Moderation: Maria Schon (Osnabriick), Christine Lehmann (Berlin)
Das sozialrechtliche und psychosoziale Beratungsangebot des Mukoviszidose e.V.
Annabell Karatzas (Bonn), Nathalie Pichler (Bonn)

Moglichkeiten und Grenzen telefonischer Beratung

Julia Funk (Bonn)

muko.fit

Sven Hoffmann (Bonn)

Unterstiitzungsfonds/Klimamainahmen

Annabell Karatzas (Bonn), Nathalie Pichler (Bonn)

Projekt 60

Annabell Karatzas (Bonn)

o

F4

16:30 - 17:00

@ Pause

18.



DONNERSTAG, 14. NOVEMBER 2013

Industriesymposien

17:00 — 18:00 Chiesi GmbH I1
&Chiesi Die CF-Lunge - in allen Lebensabschnitten ein Ziel: die Verbesserung der Lungenfunktion

People and ideas for innovation in healthcare.

Moderation: Ernst Rietschel (Koln)

Evidenzbasierte Therapie beim ersten Nachweis von Pseudomonas aeruginosa

Ernst Rietschel (Ké6ln)

Therapieintensivierung mit Tobramycin und Colistin — Ergebnisse der KOBRA-Studie
Joachim Riethmiiller (Tiibingen)

Antibiotische Therapie vor und nach LTx?

Carsten Schwarz (Berlin)

17:00 — 18:00 Gilead Sciences GmbH 12
w GILEAD Kommunikation und Arzt-Patient-Beziehung bei CF: Eine Frage von (Gesprichs-)Technik

und (drztlicher) Kunst

Moderation: Gerald Ullrich (Schwerin)

Kommunikation und Interaktion in der CF-Literatur

Gerald Ullrich (Schwerin)

Verianderungen in Gesprichsfithrung und Beratung durch ,Motivational Interviewing

Matthias Griese (Miinchen)

Kommunikation und Interaktion im Spiegel der Umfrage zur Patientenzufriedenheit

Gratiana Steinkamp (Schwerin)

18:00 - 18:15 Pause

18:15 — 19:45 AGAM Forum und Mitgliederversammlung
Moderation: Carsten Schwarz (Berlin)
AG Vorstellung Benchmarking:
Transition, Seltene Erreger, Diabetes mellitus, Chronische Infektion durch PSA, Erstdiagnostikprozesse
Volker Melichar (Erlangen)
Projekt 60

Janine Fink (Bonn)

muko.fit
Carsten Schwarz (Berlin), Jochen Mainz (Jena)
Wahlen

) NOVARTIS mit Abendessen von der Novartis Pharma GmbH

Wie Pseudomonas die Inmunabwehr unterliuft

Dominik Hartl
* Anmeldung erforderlich, begrenzte Teilnehmerzahl 1 9 .



FREITAG, 15. NOVEMBER 2013

Industriesymposien

07:30 — 08:30 Vertex Pharmaceuticals (GERMANY) GmbH I3
Ein Jahr Kalydeco® - Erfahrungen und Ausblick in der kausalen Therapie der zystischen Fibrose
[ ——— Moderation: Ernst Rietschel (Kln)

Mit Genotypisierung zum individualisierten Therapieansatz

Lutz Nihrlich (Giefien)

Therapietreue bei Mukoviszidose Patienten — worin liegen die Herausforderungen

Jochen Mainz (Jena)

Ubersicht der Ivacaftor Studiendaten und deren Bedeutung fiir den klinischen Alltag

Rainald Fischer (Miinchen)

08:30 — 08:45 Pause

07:30 — 08:30 Pharmaxis Pharmaceuticals Ltd. I4
pharmaxis Ansitze der sekretolytischen Therapie bei Mukoviszidose — Bronchitol® eine weitere Option

Moderation: Manfred Ballmann (Bochum)

Sputumeigenschaften und Interventionsméoglichkeiten

Manfred Ballmann (Bochum)

Mukolytisch wirksame Substanzen in der physiotherapeutischen Therapie

Ulrike Ollig (Flonheim)

Erfahrungen mit der Wirksamkeit von Bronchitol®

Krystyna Poplawska (Mainz)
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Industriesymposien

08:45 — 09:45 Novartis Pharma GmbH I5
U ) NOVARTIS Umsetzung der Therapie im Alltag: Die schwierige Balance zwischen gesundheitlichen
und ,,sonstigen“ Anforderungen
Moderation: Barry Plant (Cork)
Therapielast und Alltag mit CF: In beiden Bereichen gilt es heute hohere Anforderungen zu bewiltigen
Gerald Ullrich (Schwerin)

Can the ease of handling improve patient adherence to inhaled antibiotics? A prospective real world

study
Barry Plant (Cork)
09:45 — 10:00 Pause
08:45 — 09:45 Forest Laboratories Deutschland GmbH 16

A& Forest Atemwegsinfektionen vom ,,Labor* bis zur Klinik
Moderation: Rainald Fischer (Miinchen)
New Pharmacokinetics data after inhaled/intravenous colistimethate in patients with pneumonia or
cystic fibrosis
William Couet (Poitiers)
Hochresistente Erreger in der Intensivimedizin — Therapieméglichkeiten
Maria Deja (Berlin)
Antibiotikatherapie bei CF Infektexazerbationen

Thomas Biedermann (Berlin)

9:45 —10:00 Pause
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Horst Mehl (1. Vorsitzender des Mukoviszidose e.V.), Tagungsleitung

Verleihung des Christiane Herzog-Preises

. toms-szas Plemma
Infektion, Entziindung und Lungenerkrankung bei CF
Moderation: Dominik Hartl (Tiibingen)
Mutationsspezifische Therapie nur fiir G551D?
Marcus Mall (Heidelberg)
Exazerbationen bei CF — Bakterien, BAL und Biomarker
Alexander Moller (Ziirich)
Lungenfunktion bei CF — Es gibt mehr als FEV !
Philipp Latzin (Bern)
Antibiotische Therapie bei CF — Wer? Was? Wann? Wie?
Thomas Niif8lein (Koblenz)

12:15-13:15 == Mittagspause

Das deutsche Benchmarking-Projekt stellt sich vor

Moderation: Martin Stern (Tiibingen), Nadja Niemann (Hannover)
Geschichte, Einfiihrung, Grundmethodik
Martin Stern (Ttbingen)

Arbeitsweise, Ergebnisse

Nadja Niemann (Hannover)

AG Pseudomonas-Therapie

Ernst Rietschel (K6ln)

AG CFRD

Manfred Ballmann (Bochum)

AG Transition

Susanne Heyder (Gerlingen)

AG Seltene Keime

Carsten Schwarz (Berlin)

AG Diagnostikprozess

Thomas Niif8lein (Koblenz)

15:15—15:45 @ Pause
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14:30 — 15:15

Posterwalk

(Verfasser stehen vor ihren Postern Rede und Antwort)

Diagnostik

1. Kompressor-gestiitzte nasale Lavage bei CF-Kindern ab einem Jahr - ein diagnostisches und thera-
peutisches Pilotprojekt

Julia Hentschel (Jena)

2. S2-Konsensus-Leitlinie ,,Diagnose der Mukoviszidose*

Lutz Nihrlich (Gie3en)

3. EMG Untersuchung der Skelettmuskelfunktion in mukoviszidosekranken Jugendlichen

Vladimir Shushakov (Hannover)

4. Multiple Breath Washout ist im klinischen Alltag durchfiihrbar und erméglicht die Erkennung frii-
her Verinderungen der Lungenfunktion bei Sduglingen und Kleinkindern mit Zystischer Fibrose

Mirjam Stahl (Heidelberg)

Ernihrung
5. Chancen und Grenzen eines Netzwerkes —Informationsaustausch unter Ernidhrungsfachkriften zwi-
schen Heimambulanz und Rehabilitation zur Optimierung der Erndhrungstherapie von CF- Patienten

Evita Ausner (Nebel)

Folgeerkrankungen/Komorbidititen

6. Notfallmiflige Verwandtenleberspende bei einem Teenager mit CF

Andrea Gerber (Jena)

7. Hypertrophie der Bronchialarterien bei Mukoviszidose — Ursachen und Folgen

Michael Montag (Essen)

8. Priavalenz von Neoplasien bei CF - Zentrums-Evaluation

Carsten Schwarz (Berlin)

9. Hohe Privalenz von Anti-Saccharomyces Cerevisiae Antikorpern (ASCA) bei Cystischer Fibrose
nach Lungentransplantation

Katharina Staufer (Wien)

10. Leberverinderungen sind hiufig bei erwachsenen CF-Patienten nach Lungentransplantation

Katharina Staufer (Wien)

Medikamentose Therapie
11. Langzeitsicherheit und — wirksamkeit von Ivacaftor bei Patienten mit CF und einer G551D Mutation

Helge Hebestreit (Wiirzburg)
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12. Einfluss der exokrinen Pankreasinsuffizienz der Enzymsubstitution mit Kreon auf die Knochendichte
— Einsatz von pankreasgangligierten Ferkeln als Modelltiere fiir Kinder mit exokriner Pankreasinsuffizienz
Anne Mofieler (Hannover)

13. Untersuchungen zur physikalisch-chemischen Kompatibilitit von Colistin und Tobramycin in
Inhalationsmischungen zur Verneblung

Hannah Walz-Jung (Mainz)

Mikrobiologie
14. Seltene Keime in der Untersuchung von Sputum und Rachenabstrich bei Patienten mit Mukoviszi-
dose in Deutschland. Ergebnisse der Arbeitsgruppe ,,Seltene Keime“ des Projekts Benchmarking

Volker Melichar (Erlangen)

Sonstige

15. Patienteninformation als Bestandteil der ersten S3 Leitlinie fiir die Mukoviszidose

Wilhelm Bremer (Osnabriick)

16. Welches Infektionsrisiko birgt das Haustier fiir Patienten mit CF?

Nikola Heger (Berlin)

17. Muko.fit — ein Angebot des Mukoviszidose e.V. fiir CF-Patienten mit kritischen Verldufen und/oder
mit besonderen psychosozialen Herausforderungen

Sven Hoffmann (Bonn)

18.,,Dann beantragen wir eben eine Pflegestufe!“ Pflegeversicherung bei mukoviszidoseerkrankten
Kindern, Jugendlichen und Erwachsenen

Maria Janisch (Dresden)

19. Qualifizierung in der Pflege: Curriculum fiir die Fortbildung zum CF-Experten

Cornelia Meyer (Dettenhausen)

20. Statistischer Zusammenhang von finanziellem Einkommen und Gesundheitszustand bei erwachse-
nen CF Patienten

Katrin Renger (Dresden)

21. Weiterfiihrende Schulungsmafinahmen bei Reinigungs- und Desinfektionsfehlern bei Inhalations-
geriten von Zystischen Fibrose Patienten

Kinga Rigler-Hohenwarter (Wels)

22. Pflege aufwerten — vom Stiefkind zum anerkannten Standbein der Medizin

Jana Streller (Leipzig)

23. Effektivitit des Schulunterrichtes in der stationidren medizinischen Rehabilitation von Kindern und
Jugendlichen mit Mukoviszidose

Hans Peter Traulsen (Nebel)
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WOIKSNOopS der AroeltsKrelse

Maglichkeiten der Forschungsforderung in Deutschland und Europa sowie aktuelle Ergebnisse aus
Forschungsprojekten

Moderation: Dominik Hartl (Tiibingen)

Europiische Forschungsforderung durch das Kowi

Ingo Trempeck (Bonn)

Nationale Férdermoglichkeiten

Dominik Hartl (Tibingen)

CO/NO-Diffusionskapazitit bei CF-Patienten

Rainald Fischer (Miinchen)

Ergebnisse einer prospektiven multizentrischen Studie zur Unterscheidung einer Infektion von einer
Kolonisation bei Staphylococcus aureus Nachweis aus den Atemwegen von Mukoviszidose Patienten
Barbara Kahl (Miinster)

Erstellung eines CFTR-Knockout Modells im Schwein

Nikolai Klymiuk (Miinchen)

Interleukin-17-assoziierte Atemwegsinflammation bei CF

Andreas Jung (Ziirich)

Gene des Immunsystems modifizieren die Ausprigung des Basisdefektes der Mukoviszidose

Frauke Stanke (Hannover)

Moderation: Birbel Palm (Homburg)
Wechselwirkungen Lebensmittel und
- Antibiotika

- Arzneimittel (allgemein)

- Medikamente nach LTx

Helmut Ellemunter (Innsbruck)

Marina Bayer (Mainz)
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15:45 — 17:15

AK Pflege w3
Palliativpflege bei CF

Moderation: Carsten Schwarz (Berlin)

Referenten: Carsten Schwarz (Berlin), Nicole Albrecht (Berlin)

Tobias Reindl (Berlin), Karin Vater (Berlin)

Maglichkeiten des Einsatzes von Thoraxgurten bei der Physiotherapie

Moderation: Annemarie Dautzenroth (Rostock)

Anwendung von Thoraxgurten bei der AD/ACT und der Inhalation

Peter Suter (Basel)

Uberlegungen zur Anwendung des elastischen Therapiebandes in der Atemphysiotherapie
Judith Prophet (Ahaus)

Fallbesprechung erwachsener Patient/schwerkranker Patient

Moderation: Christa Weiss (Berlin), Maria Schon (Osnabriick)

Transition: Was kann die Reha beitragen?
Moderation: N.N.

Referenten: Thomas Spindler (Wangen)
Susanne Heyder (Gerlingen)

Thomas Malenke (Bonn)

17:15-17:30

Pause

ab 20:00

26.

Gesellschaftsabend**

*Mitgliederversammlung des AK Erndhrung und AK Physiotherapie mit Vorstandswahlen.
**Anmeldung erforderlich, begrenzte Teilnehmerzahl



07:30 —08.30 Friihstiicksrunden

R1 CF Versorgung in Schweden (Stockholm) — Blick iiber den Tellerrand?
Melanie Koller (Nebel)
R2 Qualitdtsmanagement bei CF - Muko.dok in der Ambulanz
Lutz Nihrlich (Giefien)
R3 Problemkeime und deren Management
Matthias Griese (Miinchen)
R4 Leber und CF
Matthias Kappler (Miinchen)
Rs CF-Neugeborenenscreening — Vor- und Nachteile unterschiedlicher Screeningprotokolle
Olaf Sommerburg (Heidelberg)
R6 Welche Rolle spielt die broncho-alveoldre Lavage im Management von CF Patienten?
Alexander Moller (Ziirich)
R7 Sport bei CF - Hype oder echte Chance ? Ein Erfahrungsaustausch
Michael Rau (Ravensburg)
R8 Inhalative Antibiotikatherapie - feucht oder trocken?

Joachim Riethmiiller (Ttbingen)

08:30 — 08:45 Pause

—————Seminare
. o84s.o945  FreieVortige 5
Moderation: Dominik Hartl (Ttibingen)
Geschwister mit der Mutation 1717-1G>A/ R117H_7T - Liegt eine Cystische Fibrose vor oder eine
CFRD, oder gar keine CFTR assoziierte Erkrankung?
Isabel Heesen (Bochum)
Kunsttherapie - wie innere Bilder sichtbar werden
Susann Lewin (Kiel)
Welcher CF Patient braucht eine diagnostische oder eine therapeutische nasale Lavage?
Jochen Mainz (Jena)
Atypische Mykobakterien bei CF - 2 Fallberichte

Martin Rosewich (Frankfurt)
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08:45- 09:45

08:45- 09:45

08:45- 09:45

28.

Klinische Visite Kinder/Jungendliche S5
Moderation: Andreas Hector (Ttibingen)

CFDM-Diagnose und OGTT-Variabilitit im Diabetesscreening bei CF-Patienten

Julia M. Hermann (Ulm)

Flexibles Diabetesmanagement bei CF-Diabetes? Ein multizentrischer Vergleich von
Insulinpumpentherapie und Blutzuckerselbstmessungen zwischen CF-Diabetes und Typ 1

Diabetes basierend auf der deutsch/osterreichischen DPV-Datenbank

Nicole Scheuing (Ulm)

Stenotrophomonas maltophilia Antikorper bei CF-Patienten

Jorg Steinmann (Essen)

Das Ansprechen von mit Ivacftor behandelten CF-Patienten mit einer G551D Mutation in Bezug auf
Lungenfunktion, Gewicht und Schweif3chlorid — eine sekundire Datenanalyse

Theodor Zimmermann (Erlangen)

Klinische Visite Erwachsene S6
Moderation: Rainald Fischer (Miinchen)

S3-Leitlinie ,,Lungenerkrankung bei Mukoviszidose

Modul 1: Diagnostik und Therapie nach dem ersten Nachweis von Pseudomonas aeruginosa
Frank-Michael Miiller (Itzehoe)

Immunologisches Testverfahren zum Nachweis von Mycobakterium abscessus Infektionen bei
Patienten mit cystischer Fibrose

Dirk Schramm (Diisseldorf)

Arthropathien bei Patienten mit Mukoviszidose

Carsten Schwarz (Berlin)

Altern mit CF

Susanne Nihrig (Miinchen)

Psychologische Online-Beratung S7
fiir Eltern: das kognitiv-behaviorale Interventionsprogramm MukoWEP

Moderation: Maria Schon (Osnabriick), Christa Weiss (Berlin)

Referent: Lutz Goldbeck (Ulm)

Christian Falkenberg (Nebel)
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08:45- 09:45

Christian Falkenberg (Nebel)

Patientenschulung S9

Doris Staab (Berlin) , Christine Lehmann (Berlin)

09:45—10:15

@ Pause

Pankreas bei CF und Erndhrung
Moderation: Martin Stern (Tiibingen)
Pankreasenzymsubstitution bei CF

Helmut Ellemunter (Innsbruck)
Pankreatitis bei CF

Heiko Witt (Miinchen)

Ernihrung bei Pankreasinsuffizienz und CF
Barbel Palm (Homburg)

11:30 - 12:00

@ Pause

13:00 - 13:15

Schwangerschaft bei CF: Praktisches Vorgehen

Moderation: Joachim Bargon (Frankfurt), Christiane Binder (Berlin)
- aus Sicht der Erndhrungsberatung

Christiane Binder (Berlin)

- aus drztlicher Sicht

Joachim Bargon (Frankfurt)

- aus Sicht einer Betroffenen

Birgit Kolbl (Eschenlohe)

Verleihung der Posterpreise

Verabschiedung
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S1,,CF Kompakt* fiir Arzte

J. Hammermann, K. Ulbrich, A. Bohm, T. Niisslein, J. Pollock, C. Smaczny,

G. Becker

CF-Kompakt soll Basiswissen rund um die Diagnosestellung, Diagnostik, Therapie
und sozialrechtliche Fragen von Patienten mit Mukoviszidose in allen Altersklassen
vermitteln. Angesprochen sind vor allem Arzte und Arztinnen, die dabei sind, in die
Betreuung neu oder wieder einsteigen.

Gegliedert in drei Lebensphasen (Kindheit, Jugend, Erwachsenenalter) werden zen-
trale Aspekte aus der Perspektive verschiedener Berufsgruppen (Arzte, Physiothera-
peut, Kinderkrankenschwester, Sozialarbeiterin) und von Patienten vorgestellt. Durch
interaktive Falldiskussionen mit den Seminarteilnehmern, sollen spezielle Punkte
hervorgehoben und auf Fallstricke in der Betreuung aufmerksam gemacht werden.
Fragen und Fallvorstellungen von Seiten der Seminarteilnehmer sind erwiinscht.

~ S2,CFKompakt* fiir nichtérztliche Therapeuten

H. Késter

Mukoviszidose ist eine Herausforderung fiir das gesamte Behandlungsteam.
Insbesondere den nicht-drztlichen Therapeuten, die sich auf dem Gebiet dieser
schweren chronisch-fortschreitenden Erbkrankheit einarbeiten, fehlen anfangs
oft notwendige Basisinformationen, die neben medizinischen Grundlagen auch
Aspekte der anderen mit Mukoviszidose betrauten Fachdisziplinen betreffen. Das
Seminar ,,CF kompakt fiir nicht-arztliche Therapeuten soll die weitere Arbeit im
interdisziplindren CF-Team vorbereiten und erleichtern.

Was erzahlt man Eltern eines frisch diagnostizierten Kindes zur Prognose dieser
Krankheit?

Welches sind die wichtigsten medizinischen Probleme, die den Alltag der Patienten
bestimmen?

Welche Sonderprobleme muss man beriicksichtigen, mit welchen Komplikationen
muss man rechnen?

Wie lasst sich der Krankheitsverdacht sichern?

Wie konnte eine optimale Begleitung und Behandlung der Patienten und ihrer
Familien aussehen?

Warum spielt die Hygiene eine grofle Rolle?

Welche Medikamente stehen fiir die Behandlung zur Verfiigung?

Wie sind Betroffene und ihre Familien beziiglich der Ernihrung zu beraten?

Wie kann man einer Gedeihstorung oder Mangelerscheinungen entgegenwirken?
Wie konnen wir die Atemwegsreinigung verbessern? Welche Méglichkeiten bieten
Physiotherapie und Sport?

Wie kann man den Patienten und seine Familie in Krisensituationen unterstiitzen?
Inwieweit spielen soziale Faktoren eine Rolle? Welche Losungen konnen wir
bieten?

Diese und weitere Themen werden angesprochen und konnen mit den ,, Einsteigern*
auch in grofler Runde diskutiert werden. Die interdisziplindre Zusammensetzung
der Referentengruppe spiegelt dabei den Charakter der spiteren Teamarbeit wieder.

30.

B. Tiimmler, A. Schulz

Die nasale transepitheliale Potentialdifferenzmessung (NPD) ist ein validiertes
Verfahren zur Bestimmung der CFTR Aktivitdt im respiratorischen Epithel der
oberen Atemwege in vivo. Uber Superfusion mit Ringerpuffer wird an der elek-
tronegativsten Stelle in der unteren Nasenmuschel das Gouy-Chapman Potential
als Maf der Ionenleitfihigkeit des respiratorischen Epithels als Differenz zu einer
subcutanen Referenzelektrode gemessen. Mit Amilorid-haltigem Ringerpuffer wird
die durch die Blockade des epithelialen Natriumkanals ENaC induzierte Hyper-
polarisation bestimmt. Die anschlieende Superfusion mit Gluconat und Isopro-
tenerol misst die Blockade der CFTR-vermittelten Anionenleitfahigkeit anhand des
Depolarisationspotentials. Mit abschlieender Zugabe von ATP wird die Aktivitit
von purinerg stimulierter Chloridleitfahigkeit gepriift. PI CF und PS CF zeichnen
sich im Vergleich zu non-CF durch ein elektronegativeres Basispotential, eine hohe
Hyperpolarisation auf Amilorid und die fehlende oder sehr geringe Depolarisation
auf Zugabe von Gluconat und Isoprotenerol aus. Die ATP Antwort gilt bei CF Pati-
enten als Positivkontrolle, dass eine regelrechte NPD Messung erfolgt ist, da die bei
CF tiblichen Infekte der oberen Atemwege, Polypen und operative Eingriffe an der
Nase bei vielen CF Patienten keine verldssliche NPD Messung zulassen.

Sofern keine akuten oder chronischen Verinderungen an der Nasenschleimhaut
vorliegen, kann mit der NPD mit hoher Sensitivitdt und Spezifitit CFTR Aktivitit
identifiziert und zwischen CF und CFTR-related disorder (CFRD) einerseits und
non-CF andererseits unterschieden werden. Kriterien fiir die Beurteilung sind Ba-
sispotential und die kumulative Antwort auf Gluconat und Isoprotenerol und die
empirischen Scores von Wilschanski und Sermet, wobei die Scores nach Erfahrung
des Autors sensitiver sind als die absoluten Potentiale. Standard Operation Proce-
dures (SOPs) fiir die NPD wurden von der CFFT TDN und von der ECFS (DNWG
und CTN) erarbeitet. Dank dieser optimierten standardisierten Protokolle und der
mittlerweile elektronischen Datenerfassung sind genaue und reproduzierbare NPD
Messungen moglich. Wir konnten daher in den letzten Jahren eine neue Gruppe
von Patienten entdecken, die klinisch milde CF-dhnliche Symptome und in der
NPD eine CFTR Minderfunktion im Graubereich zwischen CF und non-CF zeigen,
aber weder an (einer milden) CF noch an einer der bekannten CFRD Entititen wie
Bronchiektasen, CBAVD oder Pankreatitis erkrankt sind.

N. Derichs

Mit Hilfe von Schweisstest und genetischer Analyse (Standarddiagnostik) gelingt es
bei einer zunehmenden Anzahl von Patienten mit Verdacht auf eine milde (in der
Regel Pankreas-suffizienten) Form der Cystischen Fibrose (CF) nicht, eine klare
Diagnose zu stellen und somit eine friihe zielgerichtete praventive Therapie einzu-
leiten. Daher wurden neue Methoden zur Analyse der CFTR-Funktion entwickelt,
die erginzend zum Schweisstest eine hohe Sensitivitit/Spezifitit bei Patienten mit
grenzwertiger CFTR-Funktion haben und eine umfassendere diagnostische Beur-
teilung erlauben (Intestinale Kurzschlulstrom-Messung, ICM; Nasale Potentialdif-
ferenz, NPD). ICM und NPD gehéren inzwischen zu international anerkannten
Methoden im Bereich erweiterter CF-Diagnostik (De Boeck et al. 2006; Dequeker et
al. 2009; Mayell et al. 2009; Derichs et al. 2010; De Boeck et al. 2011). Indikationen
fiir diese CFTR-Funktionstests sind z.B. auch monosymptomatische Erkrankungen
wie disseminierte Bronchiektasen, chronische Pankreatitis und ménnliche Inferti-
litat (CBAVD, CUAVD), die ebenfalls Folgen einer CFTR Dysfunktion sein konnen,
als CFTR-related disorders bezeichnet werden (Bombieri et al. 2011) aber von CF
abzugrenzen sind. Bei der ICM erfolgen ex vivo Messungen der CFTR Funktion
an humanen Rektumbiopsien. Die ICM kann (im Gegensatz zur NPD) perspekti-
visch auch nach positivem CF-Neugeborenenscreening und nachfolgend grenz-
wertigem Schweisstest eingesetzt werden, um die Diagnose CF friih zu sichern oder
auszuschliessen. Der Mukoviszidose e.V. hat im Rahmen der Strukturférderung
deutsche Referenzzentren fiir CFTR-Analytik gefordert. International wurde die
Standardisierung und Validierung der Methodik innerhalb der Diagnostic Network
Working Group der European Cystic Fibrosis Society (ECFS DNWG) koordiniert
(www.ecfs.eu/ecfs_dnwg). Nachdem zahlreiche single center Erfahrungen mit gros-
sen methodischen Unterschieden und Ergebnissen vorliegen und z.T. diagnostische
Referenzwerte mit ICM entwickelt wurden (u.a. Derichs et al. Thorax 2010), hat
die ECFS DNWG seit 2010 erstmals eine europaweite standard operating procedure
(ECFS SOPs) fiir die multizentrische Vergleichbarkeit von ICM erstellt und in einer
3-Zentren-Studie (Berlin, Giessen, Utrecht) validiert. Die aktuellen Ergebnisse und
das empfohlene Vorgehen fiir eine international standardisierte ICM im Rahmen
der erweiterten CF-Diagnostik werden zusammenfassend prisentiert.



B. Tiimmler

Die molekulare Pathologie von CFTR ist beim CF Patienten eingehend fiir Gen und
Transkript untersucht worden, aber unsere Kenntnisse tiber die Eigenschaften von
mutantem CFTR Protein im Patientengewebe fuflen auf Einzelbeobachtungen aus
wenigen Laboren. Dieser Mangel an Information beruht auf den analytisch ungiin-
stigen Eigenschaften des CFTR Proteins: Auf dem humanen CFTR Protein wurden
nur wenige immunogene Epitope identifiziert. Diese Epitope sind zudem thermo-
labil. Sowohl die Langzeitlagerung bei tiefer Temperatur in einer Biobank, der Ver-
sand der Proben auf Trockeneis als auch die gingige Hitzebehandlung von Proben
in der Proteinanalytik fithren zur Minderung oder zum Verlust immunchemischer
CFTR Signale, insbesondere von CFTR Mutanten. Die kommerziell erhiltlichen
CFTR Antikorper haben eine niedrige Sensitivitidt und Spezifitit und lassen sich
nur fiir die immunchemische CFTR Analytik an CFTR tiberexprimierenden Zell-
linien einsetzen. Aufgrund multipler Kreuzreaktivititen ist keine aussagekriftige
Proteinanalytik an mutantem CFTR von CF Patienten moglich. Das Labor von
John R. Riordan, dem Entdecker des CFTR Gens, hat mehrere hochspezifische
monoklonale Antikorper (mABs)gegen CFTR entwickelt, mit denen sich Wildtyp
CFTR in menschlichen Zellen und Geweben immunzytochemisch und im Immu-
noblot verlasslich nachweisen lisst. Zum Nachweis von Proteinmutanten aus Pati-
entenproben reicht die Sensitivitit dieser monoklonalen Antikorper in der Regel
allerdings nicht aus. Das hannoversche Labor hat daher ein mehrstufiges Protokoll
fiir die CFTR Proteinanalytik aufgebaut. Gewebeproben oder Biopsien werden
lysiert, CFTR Protein wird mit einem Mix an polyklonalen anti-CFTR Antiseren
hoher Aviditit immunprizipitiert, die Proteine im Prizipitat elektrophoretisch
separiert und die CFTR Isoformen im Immunoblot mit mABs aus dem Riordan
Labor detektiert. Zielgréf3en im Immunoblot sind die absoluten und relativen Sig-
nale an mannosereicher Isoform aus dem endoplasmatischen Retikulum (Bande
B) und an komplex glykosylierter post-Golgi Isoform (Bande C) im Vergleich zu
einer Standardzelllinie (T84). Die CFTR Proteinanalytik wird in der patientenna-
hen Diagnostik zur Phinotypisierung mutanten CFTR Proteins in Gewebeproben
oder Biopsien (z.B. aus der Rektumschleimhaut) eingesetzt, insbesondere von Typ
1I (z.B. F508del) und Typ V Mutationen. Zudem ldsst sich priifen, ob die Behan-
dlung von Typ II Mutanten wie F508del CFTR mit CFTR Korrektoren zu einer
vermehrten Bildung an Bande C CFTR fiihrt.

M. Ballmann

Der Mukoviszidose e.V. hat im Rahmen einer Strukturféorderung zunichst Han-
nover (MHH) und Heidelberg und in einer Erweiterung Berlin und Bochum mit
einer Strukturférderung fiir die Bereitstellung und Durchfiihrung spezieller CFTR-
Funktionsdiagnostik und CFTR-Proteinbiochemie (nur MHH und Heidelberg)
finanziell unterstiitzt. Ziel der Unterstiitzung war, allen Patienten in Deutschland
eine weitest mogliche diagnostische Sicherheit beziiglich der Diagnose/Ausschluss
der CF zu geben. Dazu sollten als Methoden nasale Potentialdifferenzmessung
(nPD) und intestinale Kurzschlussstrommessung (ICM) an den Zentren vorge-
halten werden. Der Bedarf an der CFTR-Proteinanalytik zu diagnostischen Zwecken,
wurde von Herrn Prof Ttiimmler auf 1-2 Untersuchungen pro Jahr veranschlagt.
Da es klar ist, dass diese Forderung nicht zeitlich unbegrenzt sein kann wurde
die Suche nach Moglichkeiten einer Aufnahme in die Leistungen der gesetzlichen
Krankenkassen angestrebt. Was soll finanziert werden? Dies war die erste Frage. Es
soll die Diagnostik (nPD/ICM) als eine ambulante Leistung abrechenbar sein. Das
Problem besteht u.a. darin, dass diese Leistung nicht im Leistungsangebot der GKK
enthalten ist. Wann kann eine Leistung aufgenommen werden? Allgemein gilt, dass
ein zusitzlicher Patientennutzen darstellbar und belegt (z.B. durch mehrere RCT)
sein sollte. Die verschiedenen Wege z.B. iiber den Gemeinsamen Bundes Ausschuss
(GBA) hier voranzukommen und die verschiedenen sonstigen moglichen Vorge-
hensweisen werden kurz angerissen.

1. § 135 SGB Einfiithrung dieser Methoden als neue Methodik

Damit wire sie im ambulanten Bereich tiber EBM abrechenbar. Wichtige Vorausset-
zung ist hierfiir, dass ein patientenbezogener Nutzen nachgewiesen werden kann
und die Evidenz dafiir eindeutig ist. Das zu belegen scheint ein schwieriger und sehr
zeitintensiver Weg zu sein.

2. Zugang iiber den Bewertungsausschuss

Auch hieriiber ist es moglich ambulante Leistungen in den EBM einzufithren. Dazu
braucht man einen antragsberechtigten Partner. In unserem Falle konnte es im Ide-
alfall die KBV sein.

3. Konkretisierung von § 116 b und 137 c.

Hier werden geringe Aussichten angenommen.

4. Als Besonderheit kann parallel zu den obigen Mafinahmen ein NUB Antrag ge-
stellt werden. Nachteil: Dieses gilt nur fiir stationire (allerdings auch fiir tagessta-
tiondre) Aufenthalte. Hier sind Einzelverhandlungen der jeweiligen Hauser notwen-
dig. Der aktuelle Stand dieser recht komplexen Diskussion mit unterschiedlichen
Partnern aus dem Gesundheitswesen zur Kostenerstattung der CFTR-Diagnostik
wird dargestellt.

AGAM F1
F1.2 Antiinflammatorische therapeutische Ansétze

0. Eickmeier

Unkontrollierte Entziindung spielt eine wichtige Rolle in der Pathogenese vieler
Erkrankungen. Die chronische Entziindung der Atemwege bei Patienten mit CF
ist von einem komplexen Netzwerk von Entziindungsmediatoren, einschlieflich
Interleukinen, Adhisionsmolekiilen, entziindlichen Enzymen und Lipidmedia-
toren charakterisiert. Dieses Netzwerk moduliert die Entziindung der Atemwege
und trigt ganz wesentlich zum Verlauf der Erkrankung bei. So ist die Identifikation
endogener Kontrollmechanismen als Reaktion auf einen entziindlichen Stimulus
von entscheidender Bedeutung. Bei der CF wird die entziindliche Immunantwort
hauptsichlich durch bakterielle Infektionen bestimmt, besonders durch Keime wie
Pseudomonas, die zu Gewebsuntergang und schwerem Lungenschaden fiihren.
Beziiglich der Diagnostik des Grads der Inflammation konnten in den letzten 10
Jahren neue Erkenntnisse gewonnen werden. Neben der invasiven Gewinnung von
bronchoalveolirer Lavage (BAL), die vornehmlich die Inflammation in den kleinen
Atemwegen und auch Alveolen widerspiegelt, kann durch die Gewinnung von in-
duziertem Sputum eine Aussage iiber die bronchiale Entziindung gemacht werden.
So zeigen viele Arbeiten durch die Analyse von Biomarkern im induzierten Spu-
tum bei CF Patienten eine enorme Erhohung verschiedener pro-inflammatorischer
Mediatoren mit individuellen Unterschieden. Die inflammatorische Antwort bei
CF ist neutrophil dominiert. Offensichtlich ist es durch die frithzeitige Charakteri-
sierung der inflammatorischen Antwort maglich, eine Vorhersage fiir den pul-
monalen Verlauf der Erkrankung zu treffen. Suffiziente anti-entziindliche Thera-
piekonzepte fehlen aber, oder sind mit diversen Nebenwirkungen behaftet. Die
alleinige Suppression pro-inflammatorischer Signale erscheint auch vor dem
Hintergrund, dass einige Entziindungsmediatoren durchaus auch wichtige, die
Entziindung limitierende Aufgaben (z. Bsp. Stickstoffmonoxid (NO)) wahrnehmen,
nicht immer sinnvoll. Neue Erkenntnisse, dass Riickbildung (Resolution) der
Entziindung kein passives Abwandern pro- inflammatorischer Signale vom Ort der
Entziindung, sondern vielmehr ein aktiver Prozess ist, der durch eigene Mediatoren
gesteuert wird, sind vielversprechend.
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Chiesi GmbH 11

CF-Lunge - in allen Lebensabschnitten ein Zi
Verbesserung der Lungenfunktion

Zu diesem Symposium liegt uns leider kein Abstrakt vor.

Gilead Sciences GmbH

Kommunikation und Arzt-Patient-Beziehung bei CF:
Eine Frage von (Ges Technik und (&rztlicher) Kunst

Als die Medizin noch recht wenig gegen das Voranschreiten der CF aufzubieten ver-
mochte, war die Begleitung des Kranken und das érztliche Gesprich von zentraler
Bedeutung. Heute erscheinen diese Dimensionen des érztlichen Tuns gelegentlich
marginalisiert. Gleichwohl haben sie de facto nicht an Wichtigkeit eingebtifit. Die-
ses Symposium soll dem Rechnung tragen.

Den Auftakt der Veranstaltung wird ein Ubersichtsreferat bilden, das aufzeigt, fiir
welche Konstellationen und Herausforderungen der klinischen Arbeit die CF-
Fachliteratur Hinweise zur Gesprichsfithrung und zur Arzt-Patient-Beziehung
anbietet. Auch wird auf Konzepte hingewiesen, die fiir die Betreuung von CF-Kran-
ken und ihren Angehoérigen aus anderen Bereichen iibernommen beziehungsweise
adaptiert werden konnen.

Ein weiterer Beitrag wird aus der Perspektive des Klinikers eben diese Frage der
Ubertragung von Konzepten der Gesprichsfithrung auf den Alltag der CF-
Versorgung thematisieren. Damit soll der Impuls fiir eine hoffentlich lebhafte
Diskussion vergleichbarer (oder abweichender) Erfahrungen der Symposiumsteil-
nehmer gesetzt werden.

Den Abschluss bilden Daten aus der bundesweiten Umfrage zur Patientenzufrie-
denheit bei CF, hier mit dem Fokus auf jene Items, die Aspekte der Kommunikation
und Beziehung explizit aufgreifen.
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1 AG Vorstellung Benchmarking: Transition, Seltene Erreger,
Diabetes mellitus, chonische Infektion P.a., Erstdiagnoseprozess

V. Melichar, S. Heyder, C. Schwarz, M. Ballmann, E. Rietschel, T. Niif3lein,
M. Stern

29 Ambulanzen und Verbiinde arbeiten im Projekt ,Benchmarking® zusammen
und dokumentieren und vergleichen Verlaufsparameter wie Gewicht und BMI,
Lungenfunktionsparameter, Haufigkeit von Exazerbationen, Besiedlung mit ver-
schiedenen Keimen etc. Zum effektiven Bearbeiten von bestimmten Themenbe-
reichen wurde vor einem Jahr die Aufteilung in Arbeitsgruppen vorgenommen.
Im Rahmen der AG Transition findet gegenwirtig eine Befragung zur aktuellen
Modalitit statt. Ziel ist eine moglichst strukturierte Ubergabe an die Erwachsen-
enambulanz mit wenig Zeit- und Informationsverlust zu gewihrleisten.

Die AG Seltene Erreger wihlte aus den potentiell pathogenen Erregern Achromo-
bakter xylosoxidans, Burkholderia ssp. und Scedosporium apiospermum aus, die
einer niheren statistischen Auswertung unterzogen werden.

Die AG Diabetes erstellt einen Standard zur Durchfithrung des OGT spitestens ab
dem 10. L] und erarbeitet Moglichkeiten einer spezifischen Schulung bei CFRD.
Die Moglichkeit der Zusammenfiihrung von Daten aus den ebenfalls in DPV do-
kumentierenden Diabetesambulanzen wird diskutiert.

Die Befragung zur Nutzung und Methodik der Bestimmung von Pseudomonas-AK
ist durch die Arbeitsgruppe chronische P.a. Infektion erfolgt. Desweiteren erfolgt
die aktualisierte Definition der chronischen Besiedlung mit P.a. und Moglichkeiten
der genaueren Dokumentation in Muko.dok

Die AG Diagnoseprozess diskutiert und sucht getrennt fiir gescreente Sauglinge,
Kinder und Erwachsene Parameter zur Qualititsbestimmung von Diagnostik und
Erstgesprich(e). Die Wichtigkeit einer zeitnahen Mitteilung der Diagnose und
eines empathischen Aufklirungsgesprichs zur Vermeidung von Unsicherheiten
wird hervorgehoben.

2 Soziookonomischer Einfluss auf die Compliance

J. Fink

Einfithrung: Die Therapie von CF Patienten ist gekennzeichnet durch ein kom-
plexes Medikamentenregime, welches von einer Compliance der Betroffenen aus-
geht. Der Begriff der Compliance erfasst dabei aber kaum das Ausmafd der Selbst-
disziplin, die von Néten ist, um tiglich die zeitintensive Therapie durchzufiihren.
Handlungsmaxime der Betroffenen ist es, den Alltag so ,normal“ wie maéglich zu
gestalten. Dennoch kann Non-Compliance verschiedene Ursachen haben. Griinde,
die im soziookonomischen Bereich liegen, wurden bisher eher weniger beriick-
sichtigt. Obwohl seit langem der Zusammenhang zwischen finanzieller Ab-
sicherung und Gesundheitszustand bekannt ist.

Methode: Die explorative Studie (Koczor und Schoffing) wertete einen anonymi-
sierten, quantitativen Fragebogen aus, der an alle erwachsenen CF Patienten aus
der Mitgliederliste des Mukoviszidose e.V. 2011 versendet wurde. Abgefragt wurden
okonomische und soziale Aspekte der Patienten. Diese empirische Primérerhebung
liefert dazu die erste deutschlandweite Datenlage beziiglich erwachsener CF Pati-
enten. Um die Validitit der gewonnen Daten zu iiberpriifen erfolgte ein punktueller
Abgleich mit Daten aus dem QS-Berichtsband.

Ergebnisse: 502 Fragebogen erwachsener CF Patienten (Riicklaufquote 25%, 212
Minner, 290 Frauen) wurden evaluiert. Der hochste krankheitsbedingte Mehrbe-
darf entsteht durch die kostenaufwendige Ernihrung (42,8% benétigen mehr als
50,- Euro/Monat zusitzlich). Dazu kommen noch nichtverschreibungspflichtige
Medikamente (94,2% bendtigen bis zu 100,- Euro/Monat), Zuzahlung zu ver-
schreibungspflichtigen Medikamenten (36,5% benétigen mehr als 50,- Euro/
Monat) und Kosten fiir Mobilitdt (95,5% bendotigen bis 87,- Euro/Monat fiir
Fahrten zur Therapie). Durchschnittlich miissen monatlich mehr als 250,- Euro fiir
die Gesundheit aufgebracht werden. Von diesen Patienten sind 48,4% (243/502)
von Sozialleistungen abhingig. Subjektiv empfinden etwa 20% der CF Patienten
ihre finanzielle Situation im Zusammenhang mit ihrer Gesundheit als schlecht. Bei
dieser Patientengruppe korrelieren die gesundheitlichen Belastungen stark.

Fazit: Das finanzielle Einkommen beeinflusst die gesundheitliche Situation er-
wachsener CF Patienten. Mangelnde Compliance ist nicht immer in der Person des
Betroffenen begriindet, sondern den mangelnden finanziellen Ressourcen. Hinzu
kommt die emotionale Belastung, die eine solche Situation mit sich bringt. Thera-
piemafinahmen sollten daher immer im Hinblick auf den soziookonomischen
Hintergrund des Einzelnen achten. Als Konsequenz aus Studie erarbeitet der Ar-
beitsschwerpunkt des Muko e.V. ,,Projekt 60“ Losungsvorschlidge sowohl mit psy-
chosozial beratenden als auch mit politischen Ansatzpunkten.
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Ansitze der sekretolytischen Therapie bei Mukoviszidose —

Ein Jahr Kalydeco® - Erfahrungen und Ausblick in der
kausalen Therapie der zystischen Fibrose

G. Tyler-Weisshaupt

Vor mehr als 20 Jahren wurde das fiir die zystische Fibrose (CF) verantwortliche
Gen, das das ,,Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator Protein
(CFTR) kodiert, identifiziert'?. Dieser Meilenstein der Forschung hat mehrere
potenziell bedeutsame neue Therapieansitze zur Behandlung von Patienten mit
CF hervorgebracht. Ansitze einer personalisierten Medizin zielen auf den der CF
zugrunde liegenden Defekt am CFTR-Protein.

Die auf das CFTR-Protein wirkenden Medikamente werden in Potentiatoren und
Korrektoren unterschieden. Ein Potentiator wirkt auf die Funktion der CFTR-
Proteine an der Zelloberfliche und korrigiert diese, ein Korrektor beeinflusst die
Menge der funktionellen CFTR-Proteine, die die Zell-Oberfliche erreichen.
Ivacaftor (KalydecoTM, Vertex Pharmaceuticals) ist ein CFTR-Potentiator, der die
Kanaloffnungswahrscheinlichkeit der an der Oberfliche von Epithelzellen loka-
lisierten CFTR-Proteine erhoht. In den doppelblinden, placebokontrollierten und
randomisierten Zulassungsstudien (48 Wochen) verbesserte Ivacaftor die durch-
schnittliche Lungenfunktion, gemessen als FEV %, um 10,6 bzw. 12,5 Prozent ab-
solut gegeniiber Placebo. Diese Wirkung war unabhingig von Alter, Geschlecht und
Schweregrad der Erkrankung *°.

Die Europiische Kommission hat am 23. Juli 20126 erstmals Ivacaftor als CFTR-
Potentiator zugelassen. Ivacaftor erhoht die Offnungswahrscheinlichkeit des
CFTR-Kanals und korrigiert die Auswirkungen des zugrunde liegenden Gendefekts
G551D der Mukoviszidose. Der CFTR-Potentiator Ivacaftor (KalydecoTM) ist fiir
schitzungsweise 1.500 Patienten in Europa und tiber 150 Patienten in Deutschland
ab 6 Jahren zugelassen, bei denen eine G551D-Mutation vorliegt. In Deutschland
steht Ivacaftor (Kalydeco TM) seit dem 15. August 2012 zur Behandlung von Pa-
tienten ab 6 Jahren mit einer G551D-Mutation zur Verfiigung. Bei Patienten mit
der F508del-Mutation ist Ivacaftor allein klinisch nicht wirksam und daher nicht
zugelassen’.

Da mit Ivacaftor erstmals eine Therapie zur Verfiigung steht, die den genetischen
Defekt ausgleicht und weitere personalisierte Therapieansitze in Vorbereitung sind,
ist es notwendig, die Bedeutung der Bestimmung der genetischen Informationen
der Patienten und die Integration in den Behandlungsansatz aufzuzeigen.

Im Rahmen dieses Symposiums werden mégliche Vorteile von personalisierten
Therapieansitzen bei CF erortert. Informationen tiber die klinische Entwicklung,
den Wirkmechanismus sowie bisherige Erfahrungsberichte von iiber einem Jahr
Therapie mit Ivacaftor (KalydecoTM) werden die Sicherheit und Effektivitit einer
CFTR-Modulation als therapeutischen Ansatz zur Therapie bei CF untermauern.
Zudem wird die kiinftig therapieentscheidende Bedeutung der Bestimmung des
CFTR-Genotyps auf beiden Allelen zur optimalen Ausnutzung des Potenzials ex-
istierender und in der Entwicklung befindlicher, personalisierter Therapieansitze
hervorgehoben. Auch fiir die haufigste Mutation, die F508del-Mutation, ist die
Kenntnis der vorliegenden Mutationen auf beiden Allelen fiir einen personalisi-
erten Therapieansatz essentiell, da derzeit u.a. Studien mit Korrektoren bei homo-
zygoten Patienten durchgefithrt werden *°.

Referenzen

1. Kerem B, Rommens JM, Buchanan JA, et al. Identification of the cystic fibrosis
gene: genetic analysis. Science. Sep 8 1989;245(4922):1073-1080.

2. Riordan JR, Rommens JM, Kerem B, et al. Identification of the cystic fibro-
sis gene: cloning and characterization of complementary DNA. Science. Sep 8
1989;245(4922):1066-1073.

3. Rommens JM, lannuzzi MC, Kerem B, et al. Identification of the cystic fibrosis
gene: chromosome walking and jumping. Science. Sep 8 1989;245(4922):1059-
1065.

4. Ramsey BW et al. A CFTR potentiator in patients with cystic fibrosis and the
G551D mutation. N Engl J Med. 2011 Nov 3;365(18):1663-72.

5. Davies JC et al. Efficacy and safety of ivacaftor in patients aged 6 to 11 years
with cystic fibrosis with a G551D mutation. Am J Respir Crit Care Med. 2013 Jun
1;187(11):1219-25.

6. http://www.ema.europa.eu/ema/index.jsp?curl=pages/medicines/human/medi-
cines/002494/human_med_001575.jsp&mid=WC0b01ac058001d124

7. Flume PA, et al. Ivacaftor in subjects with cystic fibrosis who are homozygous for
the F508del-CFTR mutation. Chest. 2012 Sep;142(3):718-24.

8. Vertex Press release 26. Februar 2013: Vertex Announces Initiation of Pivotal
Phase 3 Program of VX-809 in Combination with Ivacaftor for the Treatment of
People with Cystic Fibrosis Who Have Two Copies of the F508del Mutation

9. http://clinicaltrials.gov/ct2/results?term=vx+809

Bronchitol® eine weitere Option

lg.1 Sputum- Eigenschaften -Rheologie und Mukozilidre
Clearence (MCC)- Wirkprinzip inhalatives Mannitol

M. Ballmann

Neben allen Behandlungsforschritten bei CF ist auch weiterhin der zihe Schleim
in den Lungen ein wichtiges Behandlungsziel. Dabei gibt es zwei sich erginzende
Ansitze. Zum einen muss der Schleim mobiler, d.h. fliissiger werden und zum an-
deren muss der fliissige Schleim aus der Lunge entfernt werden. Um die méglichen
Angriffspunkte einer Schleim lésenden Therapie zu verstehen wird zunéchst ein
Uberblick iiber die Sputumeigenschaften und die damit verbundenen Handlung-
soptionen gegeben. Dabei wird insbesondere auf die Rheologie und die mukoziliire
Clearance(MCC) eingegangen. Die MCC ist ein wichtiger Reinigungsmechanismus
der Lunge, dessen positive Beeinflussung klinisch in vielerlei Hinsicht bei verschie-
denen Erkrankungen auch jenseits der CF von besonderer Relevanz ist.

Im Rahmen dieser Darstellung wird das Wirkprinzip von inhalativem Manitol er-
ldutert und mit der Wirkweise anderer mukolytisch wirksamer Medikamente ver-
glichen. Wihrend beispielsweise rhDNase den Mukus verfliissigt, indem DNA in
kleine Ketten gespalten wird, wirken osmolytische Substanzen durch eine Erh6hung
der Solschicht. Als weiter Beispiele seien ionische oder nicht-ionische Osmolytika,
die unterschiedliche Auswirkungen auf Wirkdauer, Zilienschlag-Frequenz und die
rheologischen Eigenschaften des Schleims haben, genannt. Um am Patienten lang-
fristig erfolgreich eingesetzt zu werden sind neben vielen weiteren Faktoren auch die
Applikationsformen und damit z.B. verbundene Therapiedauer von Bedeutung.
Zusammenfassend werden die verschiedenen Wirkmechanismen und auch die ver-
fiigbaren Applikationsformen miteinander verglichen.

l4.2 Sekretmobilisation mit Hilfe einer modernen

mukokinetischen Therapie

U. Ollig

Die rheologischen Eigenschaften des Mukus beeinflussen die physiologischen
Prozesse der mukozilidren Clearance. Mukokinetisch wirkende Substanzen werden
gezielt zur Unterstiitzung physiotherapeutischer Mafnahmen eingesetzt.

Es wird aufgezeigt welche mukolytisch wirksamen Substanzen in der physiothera-
peutischen Therapie eingesetzt werden und wo die Unterschiede zwischen diesen
sind. Insbesondere wird auf die Unterstiitzung physiotherapeutischer Mafinahmen
durch Mukolyse eingegangen und auch die Alltagstauglichkeit von Inhalations-
therapien und ihre Relevanz fiir die tigliche Bronchialtoilette aus physiotherapeu-
tischer Sicht dargestellt werden.

14.3 Friihe Effekte einer mukolytischen Therapie

K. Poplawska

Es werden Erfahrungen tiber die Wirksamkeit von Bronchitol® anhand von Fall-
beispielen dargestellt. Der Fokus dieser Darstellung wird auf dem frithen Effekt
von Bronchitol® gerade an den kleinen Atemwegen liegen. Hier wird auch die
Messbarkeit der frithen Veranderungen (z.B. durch LCI Messung) besprochen. Die
Multiple Breath Washout Methode und deren Verwendbarkeit in der Praxis sowie
die bisherige Datenlage zu der Verinderung des Lung Clearance Indexs unter mu-
kolytischer Therapie werden geschildert. Einschlieflich, mit Hilfe der Fallbeispie-
le werden die individuellen Verldufe mit der Beriicksichtigung der verschiedenen
Parameter (Lungenfunktionsparametren und der Lung Clearance Index) vor und
wihrend der Therapie mit Bronchitol® prisentiert.

Die anschlieBende Diskussion bietet den Rahmen zur Bewertung der klinischen
Bedeutsamkeit.
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Novartis Pharma GmbH

Umsetzung der Therapie im Alltag: Die schwierige Balance
zwischen gesundheitlichen und ,,sonstigen*
Anforderungen und Verpflichtungen

CF-Patienten sind einer hohen Therapielast ausgesetzt. Diese in den Alltag zu inte-
grieren und dennoch ein normales Leben zu fiithren, stellt die Patienten vor grofle
Herausforderungen, unter denen auch die Therapie-Adhirenz leiden kann. Umso
schwerer wird es fiir Patienten, die sich noch zusitzlichen privaten oder beruflichen
Herausforderungen stellen miissen. Um diese Herausforderungen zu minimieren,
wird nach neuen Wegen gesucht, den CF-Patienten die Therapie zu erleichtern.
Eine Moglichkeit stellt die Entwicklung neuer Darreichungsformen dar, z.B. Tro-
ckenpulver bei der inhalativen Antibiotikatherapie, die schneller und einfacher
anzuwenden ist.

Im ersten Vortrag wird Dr. G. Ullrich empirische Ergebnisse zur ,, Therapielast®
bei CF vorstellen und exemplarisch aufzeigen, wie (erwachsene) CF-Patienten in
schwierigen privaten oder beruflichen Situationen widerstreitende Anforderungen
der Therapie und des Alltagslebens ausbalancieren.

Bisher gab es keine Studie, die zeigte, dass die veridnderte Darreichungsform auch
die Therapie-Adhidrenz beeinflusst. Daher stellt Dr. Barry Plant im zweiten Vortrag
eine prospektive Beobachtungsstudie aus Irland vor, in der die Therapieadhirenz,
Vertriglichkeit und Effektivitit des Tobramycin Trockenpulvers mit vernebeltem
Tobramycin verglichen wurde.

Forest Laboratories Deutschland GmbH 16

Atemwegsinfektionen vom ,,Labor“ bis zur Klinik

W. Couet

After being abandoned in the early 1980s because of reported nephrotoxicity and
neurotoxicity, colistin is having a second life as a “salvage” treatment against mul-
tiresistant gram-negative bacteria such as Pseudomonas and Acinetobacter spp in
critically ill patients, in particular for the treatment of lung infections.

In the last decade aerosol administration of antibiotics has gained increasing atten-
tion for the treatment of pulmonary infections. The main advantage with this route
of administration is that high local concentrations and therefore efficient antibac-
terial killing can be obtained while minimizing systemic exposure and therefore
toxicity, which would be of particular interest with colistin.

However colistin is composed of at least 30 different polymyxin compounds, main-
ly colistin A and B and it is administered, both intravenously or as an aerosol, as a
complex mix of colistin methanesulfonate (CMS) derivatives with no antimicrobial
activity. It is therefore important that a relatively large fraction of the nebulized
CMS dose may be converted into the active moiety pre-systematically.

Our group has been conducted a series of experiments both in animals and pati-
ents in order to precisely investigate these issues and demonstrate the much greater
advantage of nebulization for low permeability antibiotics such as colistin by com-
parison with high permeability compounds such as fluroroquinolones. Results of
these studies are now being presented.
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16.2 Hochresistente Erreger in der Intensivmedizin-
Therapiemoglichkeiten*

Die zunehmende Privalenz von resistenten Erregern auch in Deutschland und die
zunehmende Rate von Infektionen mit hochresistenten Erregern in der Intensiv-
medizin in Kombination mit der fehlenden Entwicklung neuer Antibiotika lasst fiir
die kommenden Jahre die Befiirchtung einer postantibiotischen Ara aufkommen.
Der Einsatz alt bekannter Substanzen und die Anwendung von PK/PD beim Einsatz
der tiblicherweise heute in der Intensivmedizin eingesetzten Substanzen kénnen
zum Erhalt einer effektiven Therapie auch fiir diese Patientengruppe genutzt wer-
den. Ein therapeutisches Drug-Monitoring kann besonders zur Behandlung von
Patienten mit Organversagen zur Therapiesteuerung genutzt werden und sollte zur
Vermeidung neuer Resistenzentwicklungen beitragen konnen.

16.3 Antibiotikatherapie bei CF Exazerbationen

T. Biedermann

CF-Exazerbationen sind gekennzeichnet durch Zunahme des Hustens, vermehrte
Sputumproduktion, Verinderung der Sputumfarbe, zunehmende Atemnot (ver-
minderte Belastbarkeit), Verschlechterung des Allgemeinzustandes (Fieber, Mii-
digkeit, Appetitlosigkeit) und Hamoptysen (neu oder vermehrt). Korrelierende
Befunde sind die Abnahme der FEV, (-10%), eine Zunahme der Infiltrate (R6.-
Thorax), Leukozytose (Blutbild) sowie CrP-Anstieg (seltener) und Abnahme der
pO,-Sittigung. Klinisch korreliert dies mit einer Zunahme der Atemarbeit / Atem-
frequenz und vermehrten Rasselgerduschen sowie Gewichtsabnahme. Jede Exazer-
bation sollte konsequent antibiotisch behandelt werden, um einen weiteren Verlust
an Lungengewebe zu vermeiden. Vor Therapiebeginn ist eine frische Sputumprobe
beziiglich des aktuellen (ggf. verinderten) Keimspektrums hilfreich, um die initiale
antibiotische Therapie (nach letztem vorliegendem Sputum-Befund) anpassen zu
konnen. Infektionen durch Pilze wie Aspergillus (auch ABPA) sowie Scedospo-
rien und atypische Mykobakterien sind differentialdiagnostisch zu beachten. Je
nach vorherrschender Keimbesiedlung und klinischem Verlauf miissen friihzeiti-
ge intensivere inhalative Antibiotikagaben evtl. mit oralen Antibiotika kombiniert
werden. Bei schwereren klinischen Verliufen und ungiinstiger Resistenzlage sind
kombinierte, hochdosierte i.v.-antibiotische Therapien erginzt mit antimykoti-
scher - und antiinflammatorischer Therapie (Cortikosteroide, Cave Diabetes !) er-
forderlich. Die Intensivierung der Physiotherapie, eine kontinuierliche Versorgung
mit Sauerstoff und/oder Atemunterstiitzung sowie ggf. eine (partielle) parenterale
Erndhrung erginzen das Prozedere. Eine stationire Behandlung ist dann einer
Heimtherapie vorzuziehen. Die Therapiedauer sollte in Abhingigkeit vom klini-
schen Verlauf 10-14 Tage nicht unterschreiten. Bei einer erstmaligen Pseudomonas-
infektion wird die Therapie i.S. einer Eradikationstherapie fortgesetzt.



M. Stern, N. Niemann

Das deutsche Projekt Benchmarking Mukoviszidose entstand als Pilotprojekt der
Qualitdtssicherung auf Initiative der deutschen Mukoviszidose-Einrichtungen und
des Zentrums fiir Qualitit und Management im Gesundheitswesen. Es wurde von
2004 bis 2007 vom Bundesministerium fiir Gesundheit und soziale Sicherung ge-
fordert und vom DLR-Projekttrager Gesundheitsforschung betreut. Ziele waren
ein Leistungsvergleich zwischen den teilnehmenden Mukoviszidose-Einrichtungen
anhand gingiger Outcome-Parameter (Benchmarks) und die Umsetzung des ,,Ler-
nens von den Besten“. Anfangs waren 12 Einrichtungen mit allen ihren 1200 Pati-
enten aller Altersgruppen beteiligt, inzwischen ist das Benchmarking-Projekt auf 32
Einrichtungen mit 3200 Patienten angewachsen.

Mittels definierter Benchmarks (Zielwerte fiir BMI, BMI-Perzentilen, FEV1, Frei-
heit von Pseudomonas aeruginosa) wurden bei den extern moderierten, bundes-
weiten Sitzungen Einzelschritte im Rahmen der Deming-Zyklen (Plan/Do/Check/
Act) geplant und durchgefiihrt. Harmonisierung von Definitionen und Referenz-
werten, Verbesserung der Messstandards, der Datenqualitit, Auffiillung fehlender
Daten sowie die Unterstiitzung frither aggressiver antibiotischer Behandlung und
individueller Anpassung der Ernihrungsberatung standen im Mittelpunkt der Ar-
beit in den ersten Jahren. Inzwischen kam die bundesweite Gruppenarbeit zu spe-
zifischen zentralen Themen hinzu.

Die Heterogenitit der Teilnehmer (Einrichtungsgrofle, Alterszusammensetzung)
wurde akzeptiert. Es konnte gezeigt werden, dass ein Lernen von den Besten prak-
tisch moglich war (M. Stern et al. Int ] Qual Health-Care 2011; 23: 349 — 356).
Prinzip war die intern offene, nach auflen aber geschiitzte Diskussion und Durch-
fithrung von Mafnahmen zur Qualititsverbesserung.

Inzwischen wurden zahlreiche Ergebnisse fiir alle zuginglich auf der Homepage
publiziert (10 goldene Regeln, Empfehlungen zur Erndhrung, Ablaufbeschreibung,
Vorgehen bei FEV, -Verschlechterung, SOP-Spirometrie, Liste und Erfassung selte-
ner Keime, Checkliste Hospitation, Geschiftsregeln und Arbeitsweise Benchmar-
king). Weitere werden folgen. Ein lebhafter Wissenstransfer wurde eingeleitet.

Das Benchmarking Mukoviszidose ist ein Motor der Qualititssicherung in
Deutschland geworden und hat international Mafistibe gesetzt. Es wird seit 2008
fortlaufend durch den Mukoviszidose e. V. unterstiitzt.

N. Niemann, M. Stern

Einfithrung: In der deutschen Mukoviszidose-Versorgung hat sich mit der Manage-
ment-Methodik des ,Lernen von den Besten“ eine neue Art der Qualititsentwick-
lung seit dem Jahr 2004 entwickelt und etabliert. Ausgewihlte Qualititsindikato-
ren, die aus dem Qualititssicherungsverfahren Mukoviszidose generiert werden,
werden unter dem Motto ,,Zahlen zum Sprechen bringen® lebendig. Sie werden
nicht mehr nur retrospektiv angesehen, sondern durch gezielte Diskussion in pro-
spektiv planbare Verbesserungsmafinahmen iibersetzt und iibertragen. Durch die
Orientierung an bestmoglicher Qualitidt der beteiligten Ambulanzen konnen alle
betroffenen Patienten direkt oder indirekt von diesen Erfahrungen und dem Wis-
senstransfer profitieren.

Arbeitsweise: Das Benchmarking-Projekt hat in einer Geschiftsordnung neben der
Formulierung der Ziele, die Struktur, die Teilnahmevoraussetzung, die Arbeitswei-
se und Rahmenbedingungen zusammengestellt. Jedes Jahr findet ein Rankingtref-
fen und ein Arbeitsgruppentreffen statt. Derzeit gibt es fiinf Arbeitsgruppen. Die
Benchmarking-Methodik wird mittels des PlanDoCheckAct-Zyklus gesteuert. Der
Umgang mit den Ergebnissen erfolgt innerhalb der Gruppe offen, wihrend nach
extern ausschlieSlich die Verbesserungsmafinahmen und entwickelten Materialien
weitergegeben werden. ,,Jeder muss im Rahmen des Benchmarking-Projektes etwas
schaffen und umsetzen.“

Ergebnisse: Auf der Ebene der klinischen Ergebnisse ist fiir den Indikator FEV,
eine Steigerung des Mittelwertes fiir Patienten im Alter zwischen 6-18 Jahren von
x = 87 in 2004 auf x = 93 in 2011 zu verzeichnen. Fiir die erwachsenen Patienten
von x = 59 auf x = 64. Fiir die BMI-Perzentile ist eine Steigerung des Mittelwertes
von x = 42 in 2004 auf x = 45 in 2011 und fiir die erwachsenen Patienten beim
BMI eine Verbesserung von x = 20,7 in 2004 auf x = 21,3 in 2011 zu erkennen.
Auf der Ebene der Verbesserungsmafnahmen wurden als Ergebnisse diverse
Materialien und Unterlagen erstellt, wie z.B. eine ,Empfehlung zur CF-Ernahrung®,
»Wasist bei einer FEV -Verschlechterung zu tun?“ oder der , Arbeitsbeschreibung zur
Spirometrie®

Diskussion/Schlussfolgerung: Mit dem kontinuierlichen Benchmarking-Prozess
lassen sich nicht nur Behandlungsleistungen anhand ausgewihlter Qualititsin-
dikatoren messen, um ,den Besten“ zu identifizieren, es konnen insgesamt Ver-
besserungspotentiale entdeckt und alltagsunterstiitzende und adaptationsfihige
Materialien entwickelt werden. Es wird langfristig eine Herausforderung sein, mit
der steigenden Anzahl der Teilnehmer und der Themen den motivationalen und
konstruktiven Aspekten gerecht zu werden.

M. Ballmann, B. Palm, H. Ellemunter, K. Konrad , S. Biising, U. Mellies,

E. Lilienthal, R. Holl

Die Arbeitsgruppe CFRD (Cystic Fibrosis related Diabetes) hat mehrmals im Rah-
men von Telefonkonferenzen getagt.

Ziel der Treffen war es, Benchmarking relevante Themen aus dem Bereich des
CFRD zu identifizieren und zu bearbeiten.

1) Oraler Glukose Toleranz Test

2) Erndhrung bei CFRD

3) Schulung fiir CFRD

4) Datenbank (Dokumentationsaufwand und Details)

Explizit nicht wurde die medikamentdse Therapie des CFRD in den Focus der Be-
trachtung geriickt.

Ad 1)Es wurde eine detaillierte Durchfiihrungsanleitung fiir den OGTT erarbeitet

Ad 2) Gemeinsam mit Teilnehmern aus der der AG-Ernihrung wird an der Be-
schreibung von Erndhrungsgrundsitzen mit alltagstauglichen Beispielen gearbeitet
Ad 3) Die Schulung von Patienten mit CFRD ist nicht wie iiblich eine Gemein-
schaftsschulung (Keimproblematik bei CF). Diese und andere Unterschiede sind
zum Einen im Schulungskonzept zu beachten, zum anderen gibt es z. B. bei der
Injektionstechnik Gemeinsamkeiten

Ad 4) Hier ist eine Liste der zu erhebenden und zu dokumentierenden Items erar-
beitet worden. Sie ist deutlich, auch in ihrem Umfang, an die tibliche Diabetes Typ I
Dokumentation angelehnt. Dies hat auch den Vorteil, zukiinftig Datenvergleiche
mit dem Diabetes-Register realisieren zu kénnen

Die Arbeit der Gruppe ist noch nicht abgeschlossen und die Ergebnisse werden
auch noch im Plenum vorgestellt werden. Die Therapie wird sich nach Diagnose,
Schulung und Datenerfassung als letztes Modul anschlieSen.
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4 Vorstellung der Benchmarking-Arbeitsgruppe Transition

S. Heyder, I. Bobis, A.-M. Dittrich, C. Jost, N. Merkel, L. Ndhrlich, N. Niemann,
T. Schroeter, C. Smaczny, D. Staab
In bisher drei Arbeitsgruppentreffen wurde folgendes erarbeitet:
Ausgangssituation zum Thema Transition/ Transfer in die Erwachsenenversorgung:
1. kein einheitliches, validiertes Modell vorhanden
2. uneinheitliches Vorgehen in den Ambulanzen
Variablen sind:
+ Organisationsform (unter einem Dach, verschiedene Kliniken)
+ Artund Zeitraum der Vorbereitung der Betroffenen auf die Ubergabe
+ Zeitpunkt und Modalitit des Kennenlernens des ,,Erwachsenen“-Teams durch
den zum Transfer anstehenden Patienten
Zeitpunkt der Ubergabe )
Praktisches Vorgehen beim Transfer (z.B. Ubergabesprechstunden)
. Sorge der Pddiater, Angehorigen und Betroffenen iiber ,Kompetenz“ der Er
wachsenen-Ambulanz
4. Sorge der Pidiater iiber Konsequenzen der Transition fiir die eigene Ambulanz
(weniger Patienten mit evtl. konsekutivem Personalabbau)
5. Fehlende Kompetenz oder/ und kein Vorhalten von leitliniengerechten Betreu-
ungsstrukturen
Zielformulierung:
+ Betreuungsliicken zwischen letzter pidiatrischer und erster internistischer
Vorstellung minimieren (Ziel: Zeitraum nicht > 3 Monate)
+ Kennenlernprozess zwischen Patient und zukiinftig betreuendem Team optimieren
+ uneinheitliche Versorgungsstandards der padiatrischen und Erwachsenen-
Ambulanz vereinheitlichen/standardisieren
Vorgehensweise / Arbeitsweise:
+ Erfassung des Ist-Zustandes beziiglich Transition / Transfer in die Erwachsenen-
einrichtungen in den Ambulanzen.
Hierzu Durchfithrung einer Befragung nach Erstellung von entsprechenden
Fragebogen:
+ Befragung der 20-25-jihrigen Betroffenen in den Benchmarkingambulanzen
(Geburtsjahrginge 1988-1993 = 476 Patienten) zu deren kiirzlich erlebter, bzw.
auch nicht erfolgter Transition.
Befragung der Ambulanzleiter zu den derzeitig praktizierten Transitionskonzepten
Erstellung von Ubergabematerialien wie
o Ubergabebogen
o Tools incl. Einwilligungsbogen fiir einen Muko.doc-Datentransfer
Erheben des Einflusses der Transition auf den Krankheitsverlauf der CF
Hierzu Muko.dok-Abfrage der Verlaufsparameter (z.B. BMI, FEV 1) bei jungen
Erwachsenen mit bzw. ohne Transition
+ Langfristig anhand der Ist-Zustandserhebung Herausarbeiten von gemeinsamen
Handlungsmaf3stiben der Benchmarkingambulanzen
Aktueller Stand (08/13):
+ Die Fragebogen fiir Betroffene und Ambulanzleiter sind fertiggestellt und gehen
in Umlauf
+ Vorstellung erster Zwischen-Ergebnisse zur Deutschen Mukoviszidosetagung
angestrebt.

.
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Posterwalk Diagnostik

1. Kompressor-gestiitzte nasale Lavage bei CF-Kindern ab einem
Jahr - ein diagnostisches und therapeutisches Pilotprojekt -

J. Hentschel, A. Gerber, K. Schadlich, M. Jager, W. Pfister, ). G. Mainz,

Die Besiedlung mit pathogenen Keimen wie S. aureus und P. aeruginosa ist der
héufigste Grund fiir Lungenschidigung und damit fiir das vorzeitige Versterben
von Mukoviszidose-Patienten. Der frithe Nachweis dieser Keime spielt daher eine
entscheidende Rolle bei der Behandlung von Mukoviszidose. Rechtzeitig erkannt,
kann eine Eradikation mittels aggressiver Antibiotika-Behandlung eine Schidigung
und eine Dauerbesiedlung verhindern. Die oberen Atemwege sind eine Eintritts-
pforte und ein Ort des Erstnachweises verschiedener Keime. Daher haben wir in
Jena seit iiber 5 Jahren eine nasale Lavage (NL) mit 10 ml isotoner Kochsalzlosung
pro Nasenseite in die CF-Routinediagnostik integriert. Diese einfache und nicht-
invasive Technik ldsst sich in aller Regel bei Patienten ab 5 Jahren anwenden und
wird gut toleriert. Bei Kindern im Vorschulalter ist eine NL auf konventionelle Art
nicht moglich.

Wir untersuchen daher Moglichkeiten der Kompressor (Large particle nebulizer)-
gestiitzten nasalen Lavage (k-NL) fiir die Detektion von Keimen in den oberen
Atemwegen bei Kindern ab dem 2ten Lebensjahr. Erste Ergebnisse konnten zeigen,
dass die k-NL von den Kindern gut toleriert wird und die Handhabung gut in den
praktischen Alltag integrierbar ist. Mehr als 50 der bei uns betreuten Kinder nut-
zen die k-NL therapeutisch bei nasalen Sekretproblemen. In der durchgefiihrten
Pilotstudie konnte bei 7 von 12 teilnehmenden Kindern im Alter von 4-9 Jahren
ein Riickfluss erzielt werden, der fiir weiterfithrende Analysen verwendbar war. In
der mikrobiologischen Analyse zeigte sich bei 5 der 7 Kinder eine Besiedelung mit
S. aureus, bei einem Kind wurde ein mukoid wachsender P. aeruginosa nachgewie-
sen. Weiterhin konnten Pneumokokken, Corynebakterien, Moraxella und Haemo-
philus influenzae gefunden werden.

Durch eine gezielte Schulung unserer kleinen Patienten und ihren Eltern streben
wir grof8ere Riickflussvolumina an, mit deren Hilfe in Zukunft auch zytologische
und immunologische Untersuchungen méglich sein werden. Diese Untersuchun-
gen konnen wertvolle Hinweise auf die frithe CF-spezifische Pathogenese der obe-
ren Atemwege geben, lassen sich aber auch auf andere chronische Erkrankungen
der oberen Atemwege transferieren.
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2. S2-Konsensus-Leitlinie ,,Diagnose der Mukoviszidose*

L. Nahrlich, M. Stuhrmann-Spangenberg, ). Barben, ). Bargon, O. Blankenstein,
W. Bremer, F. Brunsmannn, T. Buchholz, H. Ellemunter, C. Fusch, U. Gembruch,
). Hammermann, J. Jacobeit, A. Jung, V. Keim, S. Loff, S. Mayr,

S. Pfeiffer-Auler, R. Rossi, H. Sitter, M. Stern, C. Strassburg, N. Derichs

Eine friihzeitige Diagnose ist fiir die Therapie und eine optimalen Prognose der
Mukoviszidose von Bedeutung. Unterschiedliche klinische Symptome, aber auch
die Moglichkeiten und Grenzen der diagnostischen Methoden stellen eine Heraus-
forderung dar.

Unter Federfithrung der GPP (Gesellschaft fiir Padiatrische Pneumologie) in Zu-
sammenarbeit mit der AGAM (Arbeitsgemeinschaft der Arzte im Mukoviszidose
e.V.) wurde die Leitlinie 2009 initiiert und im Sommer 2013 abgeschlossen. Die
Entwicklung wurde zusammen mit zahlreichen Fachgesellschaften (GPP, DGA,
DGKCH, DGK]J, Deutsche Gesellschaft fiir Hals-Nasen-Ohrenheilkunde, GfH,
DGGG, DGNS, DGP, DGRM, DGVS, GNPI, GPGE, SGPP) und Patientenvertre-
tern des Mukoviszidose e.V. erarbeitet und vom Mukoviszidose Institut organisa-
torisch unterstiitzt. Die Leitlinie ist bei der AWMF (AWMF 026-023) und unter
www.muko.info/leitlinien veréffentlicht.

Die Leitlinie definiert klinische Hinweise auf die Mukoviszidose, Moglichkeiten,
Grenzen und Qualititsvorgaben der einzelnen diagnostischen Verfahren (insbeson-
dere des Schweif3tests), einen Algorithmus zur Diagnosestellung und nimmt Stel-
lung zum Vorgehen nach Diagnosestellung in insgesamt 19 Statements. Zentrale
Kernaussage ist die Definition der Mukoviszidose:

Fiir die Diagnose Mukoviszidose muss mindestens ein diagnostischer Hinweis vor-
liegen und eine CFTR-Funktionsstérung nachgewiesen sein.

Diagnostische Hinweise sind ein positives Neugeborenenscreening oder Geschwis-
ter mit Diagnose einer Mukoviszidose oder mindestens ein klinischer Hinweis auf
eine Mukoviszidose.

Der Nachweis einer CFTR-Funktionsstérung erfolgt durch erhohte Schweifichlo-
ridwerte (= 60 mmol/l) bei mindestens zwei unabhingigen Messungen oder Nach-
weis zweier Mukoviszidose-verursachenden CFTR-Mutationen (in trans) oder
Nachweis einer charakteristischen Abnormalitit der CFTR-Funktion mittels nasa-
ler Potentialdifferenzmessung (NPD) oder Intestinaler Kurzschlussstrommessung
(ICM).

Die Leitlinie méchte auch im Hinblick auf ein Neugeborenenscreening zu einer
Verbesserung der Qualitit der diagnostischen Verfahren und einer einheitlichen
Diagnosestellung unter Beriicksichtigung der Diagnoseverfahren beitragen.

3. EMG Untersuchung der Skelettmuskelfunktion in
mukoviszidosekranken Jugendlichen

V. Shushakov, C. Pacht, T. Wittke, N. Maassen, T. Kaeding, S. Junge, L. Stein
Hintergrund: Durch eine Mutation des CFTR Proteins kommt es zu einer Alte-
ration des Chloridtransports durch die Zellmembran unterschiedlicher Organe.
Anscheinend kann dieser Defekt auch im Skelettmuskel eine Stérung der normalen
Funktion hervorrufen. Eine Einschrankung der Muskelfunktion kann zu weiterer
Beeintrichtigung des Atems fiihren. In dieser Studie untersuchten wir die Skelett-
muskelfunktion in mukoviszidosekranken Jugendlichen.

Methoden: 20 minnliche Probanden (10 — Kontrolle (KON), 10 — MUK) im Alter
von 16,8+0,6 Jahren wurden geworben fiir die Studie. Beide Gruppen unterschie-
den sich nicht in ihrer physischen Aktivitit und laut Bioelektrischer Impedanzana-
lyse in der Kérperzusammensetzung. Wiahrend der Untersuchung wiederholten die
Probanden sieben Mal drei maximale willentliche Kontraktionen (MVC): vor und
nach der Aufwirmung, nach 1,5-miniitiger Ganzkérpervibration, vor und nach
dem Ermiidungstest (1,5-miniitige isometrische Kontraktion mit 50% der MVC),
5 und 10 min nach dem Ermiidungstest. Die EMG wurde abgeleitet von m. vastus
lateralis (VL) and m. vastus medialis (VM). Summenaktionspotentiale (M-Wellen)
wurden abgeleitet vor und nach den MVC-Sitzen.

Resultate: Obwohl die Kraft in der MUK insgesamt kleiner war(561,1+25,2 vs.
622,4+25,0 N), war dieser Unterschied nur im ersten Satz signifikant (565,4+12,2
vs. 678,5£12,2 N, p<0,008). In der MUK war die Dauer der M-Welle kiirzer im VL
(18,6%0,5 vs. 20,3£0,5 ms, p<0,028), diesen Trend kann man auch im VM sehen
(20,1£0,6 vs. 21,3£0,6 ms, p=0,192). Im VM waren die Amplitude der M-Welle
(4,96£0,61 vs. 7,97+0,60 mV) und der EMG (0,29+0,04 vs. 0,47+0,04 mV) beide
kleiner in der MUK. Ermiidungserscheinungen waren in beiden Gruppen nicht
unterschiedlich.

Zusammenfassung: Bereits in Jugendlichen mit Mukoviszidose fanden wir Anzei-
chen der Kraftreduzierung im Vergleich mit Gesunden. Auch in der elektrischen
Muskelaktivitit fanden wir Unterschiede zwischen den Gesunden und Kranken. Ob
diese Unterschiede eine wichtige Rolle fiir die Kraftabnahme in der MUK spielen
und welche Bedeutung fiir die verinderte elektrische Aktivitit der Defekt des CFTR
hat, muss weiter untersucht werden.

Literatur: Divangahi M et al. (2009). PLoS Genet.;5(7):e1000586



M. Stahl, C. Joachim, K. Blessing, S. Himmerling, O. Sommerburg, P. Latzin,
M. Mall

Hintergrund: Die Lungenerkrankung bei Zystischer Fibrose (CF) beginnt in den
ersten Lebensmonaten oft vor dem Beginn klinischer Symptome. Mit dem Gasaus-
waschverfahren (Multiple Breath Washout, MBW) ist es unter Studienbedingungen
in spezialisierten Lungenfunktionslaboratorien méglich, frithe Verdnderungen der
Lungenfunktion bei Siduglingen und Kleinkindern mit CF festzustellen. Ziel dieses
Projekts war die Bestimmung der Durchfiihrbarkeit des MBW bei 0-4 jahrigen Kin-
dern mit CF und nicht-CF Kontrollen im klinischen Alltag eines CF-Zentrums, das
nicht spezialisiert war auf die Durchfithrung von MBW.

Methode: Bei 14 Kindern mit CF (mittleres Alter 1.3 + 1.0 Jahre) und 26 alters-
gematchten nicht-CF Kontrollen wurde in Chloralhydratsedierung das MBW mit
Schwefelhexafluorid durchgefiihrt.

Ergebnisse: Die MBW-Messungen konnten bei 67.5 % aller Kinder erfolgreich
durchgefiihrt werden. Der mittlere Lung Clearance Index (LCI) war bei Kindern
mit CF im Vergleich zu den nicht-CF Kontrollen signifikant erhoht (P=0.006).
Schlussfolgerung: MBW ist im klinischen Alltag eines CF-Zentrums bei Siuglingen
und Kleinkindern durchfiihrbar und erméglicht die Erkennung frither Verinde-
rungen der Lungenfunktion bei CE

Gefordert durch: Bundesministerium fiir Bildung und Forschung (82DZL00401)
und Dietmar Hopp Stiftung

E. Ausner, C. Falkenberg, F. Hellmond, T. Spindler

Eine Rehabilitationsmafinahme wird definiert als Einsatz und Wirkung von Maf3-
nahmen, die darauf zielen, die korperlichen, psychischen und sozialen Folgen ei-
ner Behinderung bzw. Aktivititseinschrinkung und Stérung der Teilhabe auf ein
Minimum zu beschrinken. Ubergeordnetes Ziel ist immer eine hochstmogliche
Akzeptanz der individuellen Erndhrungssituation und das Bewusstsein, mit der
Erndhrung eigenverantwortlich Einfluss auf das Wohlbefinden nehmen zu kénnen.
Die Erndhrungssituation sollte, wenn notig, unter Einbeziehung medizinischer,
psychosozialer und padagogischer Aspekte verbessert werden.

Somit stellt die Erndhrungstherapie wihrend einer Reha eine wichtige Erginzung
zu der Arbeit der Erndhrungsfachkraft in der Heimatambulanz dar.

Uber das Netzwerk des Arbeitskreises Erndhrung (Muko e.V.) hinaus, soll eine Da-
tenerhebung in Kooperation der Fachkliniken Satteldiine (Amrum) und Wangen
(Allgdu) Aufschluss dariiber geben, wie umfangreich die Zusammenarbeit von Re-
hakliniken und CF- Ambulanzen ist. Wo sehen wir noch Potential im bestehenden
Netzwerk, wo stoflen wir auf Grenzen? Und was halten die Patienten von unserem
Wunsch nach mehr Informationsaustausch?

In der Datenerhebung 2013 haben die Patienten ein Altersspektrum von 1 — 49
Jahren, die Anzahl der durchgefiihrten Rehamafinahmen liegt zwischen 0 und >10.
Neben der Erfassung des Ernidhrungszustandes der Patienten und ihrem Wissen zu
ernahrungsrelevanten Themen stehen vor allem diese Fragen im Fokus: wie viele
Ernahrungsfachkrifte haben sich nach unserem Anschreiben mit uns in Verbin-
dung gesetzt, wie schnell war die Riickmeldung und wie hilfreich war diese Maf3-
nahme fiir die Erreichung der Rehaziele/ den Alltag zu Hause?

A. Gerber, R. Michl, M. Lorenz, C. Malessa, U. Settmacher, ). Mainz
Organlebendspenden stellen bei der in Deutschland herrschenden Organknappheit
eine wichtige Alternative zu Kadaverspenden dar, wobei Hoch-Risiko-Konstellati-
onen in der Regel als Kontraindikation bewertet werden. In dem vorliegenden Fall
war die Leberlebendspende von der Mutter lebensrettend und fiihrte zur erhebli-
chen Verbesserung der kérperlichen und vor allem psychischen Situation des jun-
gen Patienten.

Bei dem russlanddeutschen Jungen wurde im Sauglingsalter wegen Mekonium-
pfropf-Syndrom und Gedeihstérung eine CF diagnostiziert und durch Schweiftest
und Nachweis einer homozygoten DeltaF508-Mutation gesichert. Die Lungenfunk-
tion blieb unter Therapie mit DNAse und hypertoner Saline relativ stabil. Bei Erst-
vorstellung in unserem deutschen CF-Zentrum im Alter von 5 Jahren lag bereits
eine schwere Leberzirrhose vor. Die Therapieadhirenz, vor allem beziiglich Erndh-
rung, Enzymsubstitution und CF-Diabetes war sehr schlecht.

Im Alter von 12 Jahren begann sich die Leberfunktion dramatisch zu verschlech-
tern. Eine Listung zur LTX wurde diskutiert, erfolgte bei noch stabiler Situation
und fraglichen Erfolgsaussichten wegen der mangelnden Compliance jedoch noch
nicht. Ein Jahr spdter kam es zu zwei fulminanten Oesophagusvarizenblutungen
mit begleitendem Leberversagen. In einem eiligen Ethikvotum wurde der Leber-
lebendspende durch die Mutter zugestimmt und diese kurzfristig an dem duflerst
instabilen Patienten durchgefiihrt. Das Transplantat nahm sofort eine gute Funk-
tion auf. Zusitzlich zur Immunsuppression mit Tacrolimus, Mycophenolatmofetil,
Basiliximab und Prednisolon erhielt der Junge eine extensive perioperative Anti-
biotikatherapie um pulmonale Infektionen zu vermeiden.

Die Lungenfunktion verschlechterte sich initial, stabilisierte sich jedoch nach kur-
zer Zeit wieder auf normalem Niveau. Mit der Herstellung einer regelrechten Le-
berfunktion hat sich der zuvor abweisende und mifllaunige Charakter des Patienten
auffillig verwandelt, er zeigt sich jetzt frohlich und zugewandt. Auch die Compli-
ance hat sich trotz inzwischen eingetretener Pubertit wesentlich verbessert, so dass
die Prognose aktuell als gut bewertet werden kann.

Die positive Entwicklung des Patienten nach Transplantation, trotz schwerwie-
gender Complianceprobleme im Vorfeld, zeigt unter anderem wie ausgeprigt die
Wechselwirkung zwischen korperlichem Befinden und Therapieadhirenz sein
kann, und wie schwer es sein kann diese abzuschitzen.

M. Montag

Ziel: Aus Angiografien der Bronchialarterien (BA) und strémungsmechanischen
Betrachtungen (*) werden pathophysiologische Eigenschaften der systemischen
Perfusion der Lunge bei Mukoviszidose (cF) abgeleitet. Daraus ergeben sich Ge-
sichtspunkte zur Indikation der interventionellen Okklusion der BA, wie sie als
symptomatische Mafnahme bei Himoptysen etabliert ist.

Material und Methoden: 60 BA-Angiographien von CF-Patienten mit Himopty-
sen werden retrospektiv untersucht. Zudem wird ein nicht CF-Kollektiv von iiber
1350 Angiografien der nutritiven und der funktionellen Lungengefifie kasuistisch
ausgewertet.

Ergebnisse: Die Hypertrophie der Bronchialarterien ist zunichst Folge der chro-
nischen Infekte bei der cF Sie wird weiter verstirkt durch den thrombogenen
Effekt systemisch-pulmonaler arterieller Shunts (SPAS), welche regelmifig an-
giographisch nachgewiesen werden. Die durch die SPAS verursachten Thromben
verschlielen periphere Pulmonalarterieniste und bewirken damit ihrerseits eine
weitere Verstidrkung der bronchialarteriellen Perfusion im Sinne eines circulus vi-
tiosus. Als Folge findet sich eine weitere Schwichung der Lungenfunktion durch
erheblichen rechts-links Shunt und durch embolischen Verschlufl peripherer Pul-
monalarteriendste.

Schlussfolgerung: Es ist zu priifen, ob die angiografisch-interventionelle Okklusion
der Bronchialarterien als prophylaktische Behandlung angezeigt ist.

* Vennemann P, Montag M, et. al. Computer Aided Quantification of Flow Rate
Through Systemic-Pulmonary Arterial Shunts (SPAS). Biomedical Engineering
20125 57/2: 89-96
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8. Prévalenz von Neoplasien bei CF - Zentrums-Evaluation

C. Schwarz, D. Staab

Hintergrund: Derzeit leben in Deutschland ca. 8000 Menschen mit Mukoviszidose.
Durch den medizinischen Fortschritt hat sich die Lebenserwartung der Patienten
mit Mukoviszidose deutlich erhéht und liegt im Mittel bei ca. 40 Jahren in Indus-
trielindern. Erstmals leben auch seit ca. 2 Jahren mehr erwachsene Patienten als
Kinder mit CF in Deutschland. Dies hat zur Folge, dass die Patienten mit hoherem
Alter auch von Erkrankungen des mittleren Lebensalters betroffen sind. So sind
derzeit mehrere Patienten der Mukoviszidoseambulanz in Berlin an verschiedenen
malignen Neubildungen erkrankt. Es stellt sich die Frage, ob es einen Zusammen-
hang zwischen Mukoviszidose und den Krebserkrankung gibt oder ob die Patienten
ebenso hiufig an bosartigen Neubildungen erkranken, wie die Normalbevélkerung.
Methode: Fiir diese Arbeit wurden die Daten der an Tumoren erkrankten Patienten
prospektiv dokumentiert und retrospektiv ausgewertet. Daraus wurde der prozen-
tuale Anteil an der Gruppe der Ambulanzpatienten des Zentrums ermittelt.
Ergebnisse: In der Ambulanz des Christiane Herzog Zentrums Berlin werden der-
zeit ca. 290 an Mukoviszidose erkrankte Patienten betreut. Von denen sind in den
letzten 5 Jahren (seit 2008) zwei Minner und neun Frauen an Krebs erkrankt. Es
handelt sich bei den betroffenen Organen um 7 unterschiedliche Organmanifes-
tationen. Insgesamt erkrankten 5.7% (11 von 193) der erwachsenen Patienten an
einem Tumor in den letzten 5 Jahren. Im Vergleich zur Normalbevélkerung er-
krankten die Patienten hdufiger an Krebs. Ein Vergleich der Wahrscheinlichkeiten
der einzelnen Organsysteme ist nicht moglich, da sich bereits bei einem Erkrankten
durch die kleine Patientengruppe eine erhéhte Erkrankungsrate ergibt. Beim Co-
loncarzinom ist zum Beispiel die Erkrankungsrate mit 1,44% deutlich gegentiber
0,2% erhoht. Auffillig ist, dass eine Patientin an einem Speicheldriisentumor er-
krankte, der im Krebsregister aufgrund seiner Seltenheit nicht extra erwihnt ist.
Des Weiteren ist kein Patient an Lungen-, Leber-, Nieren- oder Pankreaskarzino-
men erkrankt, obwohl diese Organe bei der Mukoviszidose besonders stark betrof-
fen sind. Eine Patientin ist an der Krebserkrankung verstorben.
Zusammenfassung: Aufgrund der erhohten Lebenserwartung der Patienten mit
CF steigt auch das Risiko an malignen Erkrankungen zu leiden. In dieser Arbeit
konnte ein Anteil der Tumorerkrankten von fast 6% evaluiert werden. Im Rahmen
eines grofleren Kollektivs sollten diese Daten erneut erhoben werden, um eventuell
gezielt Empfehlungen fiir Vorsorgeuntersuchungen bei erwachsenen Patienten mit
CF abgeben zu kénnen.

9. Hohe Prévalenz von Anti-Saccharomyces Cerevisiae Antikdrpern
(ASCA) bei Cystischer Fibrose nach Lungentransplantation

K. Staufer, E. Halilbasic, S. Harm, A. Nicolescu, P. Jaksch, H.Vogelsang,

W. Klepetko, M. Trauner, L. Kazemi-Shirazi

Hintergrund: Autoimmun-Antikorper (AK) kénnen in bis zu 80% aller CF-Patien-
ten vor Lungentransplantation gefunden werden. Anti-Neutrophile Cytoplasmati-
sche AK (ANCA) sind hierbei mit der Schwere der Lungenerkrankung und Erkran-
kungsprognose vor Transplantation assoziiertl. In dieser Pilotstudie haben wir die
Privalenz von AK bei CF-Patienten nach Lungentransplantation untersucht.
Methodik: In allen Patienten unserer Sprechstunde fiir CF wurden konsekutiv Titer
einer Reihe von AK (ANA, AMA, SMA, EMA, TTG Ab, p-ANCA, c-ANCA, ASCA,
SLA, LC-1 Ab), als auch von Immunglobulinen (IgG, IgA and IgM) bestimmt. Klas-
sische Autoimmunerkrankungen wurden ausgeschlossen.

Resultate: 36 Patienten (medianes Alter 30a, IQR 25-38a; 42% minnlich) wurden
bis dato in die Studie eingeschlossen. Die mediane Zeitdauer seit Lungentransplan-
tation betrug 4.5a (IQR: 2.3-8.3a). IgG-Levels waren in 8% (3/36) der Patienten
erhoht. Die Gesamtprivalenz von Autoantikorpern betrug 83%. In nur 12% (4/34)
konnten erhohte ANAs detektiert werden, nur ein Patient war SMA-positiv. Jedoch
83% (24/29) der Patienten zeigten erhohte Anti-Saccharomyces Cerevisiae AK
(ASCA), welche bis dato als Marker bei Morbus Crohn eine Rolle spielen. In 4 von
24 Patienten waren ASCA IgG-, in 8 von 24 ASCA IgA-, und in 12 von 24 waren
beide positiv. Bei keinem der Patienten konnten AMA, EMA, TTG Ab, SLA, LC-1
Ab, oder ANCA nachgewiesen werden.

Schlussfolgerung: Im Gegensatz zu Patienten vor Lungentransplantationl, konn-
ten in dieser Studie an lungentransplantierten Patienten keine ANCA nachgewiesen
werden, ASCA waren jedoch doppelt so hiufig verglichen zu Patienten vor Lungen-
transplantation. ASCA waren mit 83% mit Abstand die dominierende AK-Fraktion.
1Lachenal et al, Prevalence and clinical significance of autoantibodies in adults with
cystic fibrosis, Europ Resp J, 2009
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10. Leberveranderungen sind hdufig bei erwachsenen
CF-Patienten nach Lungentransplantation

K. Staufer, E. Halilbasic, A. Nicolescu, S. Harm, P. Jaksch, H. Vogelsang,

W. Klepetko, M. Trauner, L. Kazemi-Shirazi

Hintergrund: Die CF-assoziierte Lebererkrankung (CFLD) entwickelt sich vor-
wiegend in der frithen Kindheit und betrifft etwa 30% der Patienten. Sie ist durch
das Auftreten von Steatose, Fibrose/Zirrhose sowie Cholestase gekennzeichnet. Die
CFLD scheint ein unabhingiger Risikofaktor fiir Mortalitit zu sein. Eine klare De-
finition der CFLD fehlt allerdings. Unser Ziel war, Leberveridnderungen bei Erwach-
senen CF-Patienten nach Lungentransplantation zu charakterisieren.

Methodik: Konsekutive Patienten unserer CF-Sprechstunde erhielten sowohl Ul-
traschall und MRT/MRCP, als auch Fibroscan und eine Abklirung von Leberen-
zymverdnderungen, Lipidstatus und Vitamin D-Level. Lebererkrankungen anderer
Ursache wurden ausgeschlossen.

Resultate: 36 Patienten (medianes Alter 30a, IQR 25-38a; 42% mainnlich) wurden
bis dato in die Analyse eingeschlossen. Die mediane Zeitdauer seit Lungentrans-
plantation war 4.5a (IQR: 2.3-8.3a). Erhohte AP/GGT-Werte zeigten sich in 33%,
erhohte ALT/AST-Werte in 28% der Patienten. In 43 % (12/23) der Patienten stell-
te sich im Ultraschall eine Steatosis hepatis, in 18% (4/23) eine Fibrose oder Zir-
rhose dar. In 39% (7/18) der Patienten zeigten sich Gallengangsverinderungen, in
20% (3/15) eine verzogerte Kontrastmittelausscheidung in der MRT/MRCP. Die
Fibroscan-Untersuchung bestitigte eine Zirrhose bei 2 Patienten, wihrend bei al-
len anderen Patienten lediglich eine Fibrose Grad 0-1 detektiert wurde. Es konnte
keine Assoziation zwischen Leberenzymen und den Resultaten der bildgebenden
Verfahren gefunden werden. Die Steatosis hepatis war signifikant (p<0.05) mit Hy-
pertriglyzeriddmie assoziiert, jedoch nicht mit Hypercholesterindmie. Die Vitamin
D-Spiegel waren trotz Substitution generell niedrig. Es zeigte sich jedoch weder ein
Zusammenhang zwischen Leberverianderungen und Vitamin D-Spiegeln, noch mit
Geschlecht oder BMI.

Schlussfolgerung: Leberverdanderungen bei erwachsenen CF-Patienten nach Lun-
gentransplantation sind sehr hiufig. Leberenzyme sind ungeeignete Parameter, um
diese Verdnderungen zu detektieren oder zu kontrollieren.

.
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11. Langzeitsicherheit und — wirksamkeit von Ivacaftor bei
Patienten mit CF und einer G551D Mutation

H. Hebestreit fiir ED McKone1, et al., on behalf of the VX08-770-105

Study Group

Cystische Fibrose (CF) ist eine Multiorganerkrankung, die durch Mutationen im
CF transmembrane conductance regulator (CFTR) Gen hervorgerufen wird. CFTR
kodiert einen epithelialen Ionenkanal, der fiir die Regulation des Natrium und
Chlorid-Ionentransport verantwortlich ist.

Die primire Todesursache fiir die vorzeitige Sterblichkeit bei CF Patienten ist ein
fortschreitender Verlust der Lungenfunktion. Dieser Verlust der Lungenfunkti-
on ist bedingt durch die abnormale Oberflichenhydration der Atemwege, was zur
Bildung von verdicktem, zihen Schleim, chronischen bakteriellen Infektionen und
Entziindungen fiihrt.

Die G551D Mutation tritt in 4-5% der CF Patienten in den USA auf. G551D fiihrt
zu einem Defekt der Kanalleitfahigkeit und ist mit einem schweren CF — Phinotyp
assoziiert.

Ivacaftor (Kalydeco™, frither VX-770) ist ein oral verfiigbarer CFTR Potentiator8
und zur Behandlung von CF bei Patienten, die mindestens 6Jahre alt sind und eine
G551D Mutation tragen, durch die FDA und die EMA zugelassen.

Zwei doppelblind placebokontrollierte randomisierte Phase 3 Studien untersuch-
ten die Sicherheit und Wirksamkeit von Ivacaftor nach 48 Wochen bei Patienten
mit CE die mindestens 6 Jahre alt waren und eine G551D Mutation trugen. In
STRIVE waren Patienten, die mindestens 12 Jahre alt waren eingeschlossen, Pati-
enten in der ENVISION Studie waren zwischen 6 und 11 Jahre alt.

Patienten, die diese beiden Studien STRIVE und ENVISION beendet hatten, konn-
ten in eine offene Verlingerungsstudie (PERSIST) wechseln. Die Placebogruppe
wurde auf Ivacaftor umgestellt.

Aus der Verlingerungsstudie PERSIST werden Daten von bis zu 96 Wochen fiir
Patienten iiber 12 Jahre zu Studienbeginn, und Daten bis zu 72 Wochen fiir Kinder
zwischen 6 und 11 Jahren zu Studienbeginn (eine Interimanalyse) vorgestellt.



12. Einfluss der exokrinen Pankreasinsuffizienz und der
Enzymsubstitution mit Kreon auf die Knochendichte
- Einsatz von pankreasgangligierten Ferkeln als
Modelltiere fiir Kinder mit exokriner Pankreasinsuffizienz

A. Méfleler, A. Liesegang, T. Schwarzmaier, P. C. Gregory, ). Kamphues

Das pankreasgangligierte Schwein ist ein etabliertes Tiermodell fiir Studien zur
exokrinen Pankreasinsuffizienz (EPI) des Menschen. Besonders vorteilhaft ist,
neben der Eignung des Schweins fiir Studien zur Verdauungsphysiologie, die sehr
schnelle Entwicklung junger Ferkel — innerhalb von 6 Monaten wichst das Fer-
kel zum geschlechtsreifen Tier heran, so dass die Jugendentwicklung des Kindes
in diesem Modelltier im ,,Zeitraffer abgebildet werden kann. In der vorliegenden
Studie wurden die Effekte der EPI sowie der Enzymsubstitution auf die Knochen-
dichte junger Schweine untersucht. Diese Studie wurde vor dem Hintergrund
durchgefiihrt, dass zahlreiche CF-Patienten an Osteoporose (,CF-bone disease)
leiden (Lauresen et al. 1999; Aris 2005). Ziel der Studie war daher die Uberpriifung
der Knochendichte am Modelltier pankreasgangligiertes Ferkel unter definierten
Fiitterungsbedingungen (bedarfsdeckende bzw. -iiberschreitende Versorgung mit
Calcium, Phosphor und Vitamin D).

Material und Methoden: Insgesamt wurden 12 junge Ferkel im Versuch eingesetzt.
Die Tiere wurden randomisiert auf die Gruppen verteilt: 4 Tiere wurden einer
Schein-OP unterzogen und dienten mit intakter Pankreasfunktion als Kontroll-
tiere (K-Tiere). Bei 8 Tieren wurde im Alter von 8 Wochen chirurgisch (Ligatur
des Pankreasganges) eine exokrine Pankreasinsuffizienz ausgelost (PL-Tiere). Die
PL-Tiere wurden in 2 Gruppen aufgeteilt (je n=4): die Gruppe PL-0 erhielt keine
Enzymsubstitution, wihrend die Gruppe PL+Enzyme eine Enzymsubstitution er-
hielt (Kreon®; in einer Dosierung von 6300 IE Lipase/g Rohfett). Die Tiere wurden
restriktiv gefittert (ca. 40 g Futter / kg Korpermasse), lediglich in den letzten 3
Wochen erfolgte die Futterzuteilung ad libitum. Das Futter enthielt (pro kg Tro-
ckenmasse) 103 g Rohfett, 10,5 g Ca, 5,68 g P und 1875 IE Vitamin D. Am Tag der
OP und nachfolgend alle 2 Wochen erhielten die Tiere mittels i.m. Injektion 3 ml
Ursovit® (entsprechend. 150 000 IE Retinolpalmitat; 15 000 IE Cholecalciferol, 90
mg Tocopherolacetat und 300 mg Ascorbinsiure) sowie 3 ml Vitamin-B-Komplex
und 3,3 mg Vitamin K1 (Konakion®) zur Sicherung einer ausreichenden Vitamin-
versorgung. In der 19. Lebenswoche wurden die Tiere euthanasiert und die linke Ti-
bia fiir weitergehende Untersuchungen entnommen (Untersuchung mittels pqCT
zur Bestimmung des Rohaschegehaltes (BMC) und der Knochendichte (BMD)
sowie des Rohaschegehalts des Cortex (CMC)). Die Messungen erfolgten an drei
verschiedenen Lokalisationen (proximal (10 % der Linge), in der Mitte (50 % der
Liange = Diaphyse) und distal (90 % der Lange). Die Verdaulichkeit von Fett wurde
durch Kotuntersuchungen (aus dem Rektum wihrend der Sektion entnommene
Kotproben) mittels Marker-Methode (Einsatz von Chromoxid in einer Dosierung
von 2,5 g / kg Futter) ermittelt. Die statistische Uberpriifung erfolgte mittels ANO-
VA (GLM), post-hoc: Scheffe'.

Ergebnisse: Die Knochendichte war bei den Tieren der Gruppe PL-0 am geringsten;
wihrend die Gruppe PL+Enzyme intermediire Werte aufwies (welche sich nicht
von den Kontrolltieren unterschieden). BMC war bei den PL-0 Tieren signifikant
reduziert, wihrend sich die Tiere der Gruppe PL+Enzyme diesbeziiglich weder
von den Kontrolltieren noch von der Gruppe PL-0 unterschieden (aufler BMC an
der Lokalisation 10). Beziiglich CMC ergab sich ein dhnliches Bild (PL-0 geringste
Werte, PL+Enzyme kein signifikanter Unterschied zu den beiden anderen Grup-
pen). Die Gesamtverdaulichkeit des Rohfettes (ermittelt durch Kotanalysen mittels
Marker-Methode) wurde durch die EPT signifikant reduziert (Kontrollgruppe: 80,9
+ 3,96 %; PL-0: 7,55 £ 5,26 %; p<0.005). Durch die Enzymsubstitution kam es
zu einer deutlichen Verbesserung, jedoch keiner vollstindigen Normalisierung der
Fettverdaulichkeit (52,0 + 7.56 %).

Diskussion: Obwohl alle Tiere mit einer hohen Dosis an Vitaminen supplementiert
worden waren und das Futter vergleichsweise hohe Konzentrationen an Calcium,
Phosphor und Vitamin D enthielt (und daher eine nutritive Unterversorgung de-
zidiert ausgeschlossen werden kann) wiesen die PL-0 Tiere eine deutliche Verrin-
gerung der Knochendichte auf (jedoch keinerlei klinische Symptomatik). Neuere
Untersuchungen ergaben, dass es zu keiner Reduktion der Verdaulichkeit bzw.
Absorption von Calcium und Phosphor. bei juvenilen PL-0 Tieren kommt (Ca-
Verdaulichkeit: Kontrolle: 48.6 + 10.7, PL-0: 46.9 £ 9.56a; Phosphorverdaulichkeit:
Kontrolle: 48.7 + 5.11; PL-0: 41.4 + 2.95).

Zum jetzigen Zeitpunkt kann nicht geschlussfolgert werden, ob die beobachteten
Befunde auf Storungen im Vitamin D-Stoffwechsel oder aber auf anderen Mecha-
nismen beruhen. Es liegen Hinweise vor, dass bspw. IGF-1 Spiegel bei PL-0 Tie-
ren deutlich reduziert sind, was auch Auswirkungen auf den Knochenstoffwechsel
erklidren wiirde. Insgesamt verdeutlichen die Ergebnisse die vielfiltigen Auswir-
kungen der EPI auf den wachsenden Organismus — und die positiven Effekte der
Enzymsubstitution, wenngleich die in dieser Studie eingesetzte Dosierung keine
vollstindige Normalisierung bedingte.

13. Untersuchungen zur physikalisch-chemischen
Kompatibilitat von Colistin und Tobramycin in Inhalations-
mischungen zur Verneblung

H. Walz-Jung, W. Kamin, I. Krdmer.

Einleitung: Aufgrund der zunehmenden Resistenz von Infektionserregern bei Mu-
koviszidose Patienten werden Kombinationstherapien der Antibiotika Tobramycin
und Colistin (Colistimethat) zur Feuchtinhalation verordnet. Ob und welche Rei-
henfolge der Inhalation zur Verbesserung der klinischen Wirksamkeit entscheidend
ist, ist nicht ausreichend untersucht. Dennoch mischen Patienten die Inhalations-
arzneimittel und inhalieren die Antibiotika simultan. Eine notwendige Vorausset-
zung fiir dieses Vorgehen ist die Kenntnis der physikalisch-chemischen Kompati-
bilitit der Mischinhalationslésungen. Daher war es Ziel unserer Untersuchungen,
diese zu priifen.

Methoden: Es wurden Mischinhalate der Fertigarzneimittel Colistin CF (Colisti-
methat 1 Mio. I.U./3 ml) mit Bramitob® (300 mg Tobramycin/4 ml), Tobi® (300 mg
Tobramycin/5 ml) oder Gernebcin® (80 mg Tobramycin/2 ml) hergestellt und tiber
24 h bei Raumtemperatur gelagert. Die chemische Kompatibilitit wurde mittels der
mikrobiologischen Wertbestimmung nach Ph. Eu.7.0 (Agardiffusionsmethode mit
BD sensi discs) bestimmt. Als Referenzstamm zur Bestimmung von Colistimethat
wurde Pseudoxanthomonas mexicana ATCC 700993 und als Referenzstamm fiir
Tobramycin Staphylococcus aureus ATCC 29213 gewihlt. Die antibiotische Aktivi-
tit wurde im Vergleich zu Standardlgsungen bekannter Konzentration direkt nach
der Mischung und nach 24 h bestimmt. Dafiir wurde die Groéle der Hemmhofe
auf der Agarplatte nach Inkubation ausgemessen. Die physikalische Kompatibili-
tit wurde auf Basis von pH-Wert-Bestimmungen, der Osmolalitit sowie visueller
Verinderungen beurteilt.

Ergebnisse: Die pH-Werte und die Osmolalitit der Mischinhalationslosungen la-
gen in den fiir die Feuchtinhalation empfohlenen pH-Bereich von 4,5 bis 8,7 und
der Osmolalitit 150-550 mOsmol/kg. Uber den Beobachtungszeitraum von 24 h
zeigten sich keine relevanten Veranderungen. Die visuelle Priifung der Mischinha-
late ergab keine Verinderungen in Farbe oder Klarheit. Die antibiotische Aktivitit
von Tobramycin und Colistimethat in der Mischinhalationslésung entsprach der
antibiotischen Aktivitit der Standardlgsungen in den Nennkonzentrationen. Sie
blieben iiber den Untersuchungszeitraum von 24 h in den gemischten Losungen
und nicht-gemischten Losungen vergleichbar.

Schlussfolgerungen: Gemif3 der Untersuchungsergebnisse sind Mischinhalations-
l6sungen von Colistimethat-Inhalationslésung und Tobramycin-Inhalationslosun-
gen verschiedener Hersteller physikalisch-chemisch stabil. Die antibiotische Akti-
vitit der Wirkstoffe ist in nicht-gemischten und gemischten Inhalationslésungen
iiber 24 h gleich. Weitere Untersuchungen zur Aerosolqualitit der Mischinhalate
und zum Einfluss der Inhalationsreihenfolge bzw. simultanen Inhalation auf die
klinische Wirksamkeit sind notwendig, um den Einfluss auf den Therapieerfolg ab-
schliefend beurteilen zu konnen.

14. Seltene Keime in der Untersuchung von Sputum und
Rachenabstrich bei Patienten mit Mukoviszidose in
Deutschland. Ergebnisse der Arbeitsgruppe ,,Seltene
Keime* des Projekts Benchmarking

V. Melichar, N. Niemann, M. Stern, C. Schwarz

Die Kenntnis der bakteriellen Besiedlung der Patienten mit Mukoviszidose ist es-
sentiell fiir eine zielgerichtete und addquate Therapie. Einerseits existieren die be-
kannten Erreger wie H. influenzae, S. aureus und P. aeruginosa, deren Einfluss auf
die Lungenfunktion bekannt ist und deren Nachweis teilweise spezifische Eradika-
tions- und Therapieschemata nach sich ziehen. Andererseits gibt es, gerade aus dem
gramnegativen Spektrum, eine Fiille von Erregern, deren Dignitit noch weitgehend
unklar ist.

Im letzten Jahr war erstmalig ein Einblick in die nicht-etablierten Erreger iiber das
Dokumentationssystem Muko.dok moglich. Aufgrund dieser Ergebnisse wurden
die Dokumentationsmdglichkeiten in diesem Programm ausgebaut. Durch die
Ausweitung der Dokumentation wird in diesem Jahr eine weiterfithrende Auswer-
tung fiir potentiell relevante Keime vorgenommen.

Als potentiell relevante Keime wurden im Rahmen des Benchmarking-Projektes
unter anderem die Keime Achromobacter xylosoxidans, Mycobacterium abscessus,
Stenotrophomonas maltophilia, Legionellen spp., Burkholderia spp., Nocardien
spp., Chlamydien spp., sowie bei den Pilzen Scedosporium spp. und Aspergillus
spp. ausgewdhlt. Die Korrelation einer Besiedlung dieser Keime mit der FEV, und
dem Korpergewicht/ BMI werden dargestellt.

Wenn bestimmte Erreger z.B. im hoheren Alter oder bei fortgeschrittener Schwere
der Erkrankung vermehrt nachgewiesen werden, erlaubt dies allerdings noch keine
Aussage, ob die Erreger fiir die Verschlechterung verantwortlich sind oder eher als
Besiedler einer bereits schlechten Lunge auftreten. Zusammen mit einer zukiinf-
tigen Auswertung der FEV| werden tiefergehende Aussagen maoglich sein. Auch
der Einfluss von Therapieversuchen wird durch die stringente Dokumentation
der Antibiotika- und Antimykotikatherapien méglich werden. Dabei werden die
Ko-Besiedelung und weitere Storgroflen wie z.B. Erndhrungszustand und Diabetes
mellitus beachtet.
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W. Bremer, J. Bend, F.-M. Miiller, E. Rietschel, F. Brunsmann

Hintergrund: Die Entwicklung des ersten Moduls der S3-Leitlinie ,Lungenerkran-
kung bei Mukoviszidose“ wurde initiiert, um speziell beim ersten Nachweis von
Pseudomonas aeruginosa eine Orientierungshilfe in der Mukoviszidose-Versor-
gung zu schaffen. Da hier neben der Beriicksichtigung des aktuellen medizinisch-
wissenschaftlichen Wissens auch der gelingenden Arzt-Patienten-Kommunikation
eine wesentliche Bedeutung zukommt, wurde eine Informationsstrategie zur Vor-
bereitung und Durchfithrung der Eradikationstherapie als fester Bestandteil der
Leitlinie angestrebt. Hierbei sollten vorliegende Erfahrungen der Patientenorgani-
sation Berticksichtigung finden.

Ergebnisse: Unter Federfiihrung der beteiligten Patientenvertreter wurde eine
Kommunikations- und Informationsstrategie entwickelt, die den spezifischen An-
forderungen Rechnung trigt und die Implementierung der Leitlinie unterstiitzt.
Hierzu wurden 6 Fragen mit entsprechenden Statements erarbeitet und verabschie-
det. Eine Basisinformation iiber Diagnostik- und Behandlungsmoglichkeiten bei
einem ersten Nachweis von P. aeruginosa sollte bereits bei der Diagnosestellung der
CF vermittelt werden. Eine Informationsflut soll vermieden werden, aber in regel-
mifligen Abstinden weitere spezifische Informationen (z.B. zur Infektionsvermei-
dung/Hygienemafinahmen) jeweils in miindlicher und schriftlicher Form gegeben
werden. Da das Thema hiufig angstbesetzt ist, ist auch zu iiberpriifen, ob psycholo-
gische Unterstiitzung oder Intervention sinnvoll erscheint. Bei der Umsetzung von
Erfahrungen der Patientenorganisation im Rahmen dieser Leitlinienentwicklung
haben sich folgende Faktoren als forderlich erwiesen: Friihe Etablierung einer Pa-
tienten-Arbeitsgruppe unter Einbeziehung von erfahrenen CF-Patientenvertretern
sowie eines supportiven Mitglieds mit methodologischem Know-How in Bezug auf
Patientenbeteiligung im Allgemeinen

Identifizierung von Schliisselfaktoren fiir die Verbesserung der Versorgungsqualitit
aus Patientensicht Frithe Vorlage des Patientenkonzepts in der Konsensusgruppe
Die S3-Leitlinie ,,Lungenerkrankung bei Mukoviszidose, Modul 1“ ist inzwischen
unter http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/026-022.html veréffentlicht.
Ausblick: Als weitere Aktivitit ist auf Initiative der Patientenvertretung die Ent-
wicklung einer laienverstidndlichen Version geplant. Bei der Erstellung weiterer
bereits in Planung befindlicher Leitlinien konnen die hier vorgestellten Prozessele-
mente der Patientenbeteiligung wie auch der Gliederungspunkt der Patienteninfor-
mation auf ihre Anwendbarkeit gepriift und ggf. eingesetzt bzw. angepasst werden.

N. Heger, E. Antweiler, D. Staab, K. Tintelnot, C. Schwarz

Hintergrund: Die pulmonale Erkrankung bei CF ist durch chronische Entziin-
dungsprozesse gekennzeichnet. Jede Infektion der Atemwege fiihrt zu fortschrei-
tender Zerstorung des Lungengewebes und progredienten Verschlechterung der
Lungenfunktion. Zusitzlich auftretende allergische Reaktionen wie ABPA be-
schleunigen die pulmonale Verschlechterung weiterhin. Schlieflich stellen die rezi-
divierenden Infektionen der Atemwege die Hauptursache der zum Tode fithrenden
Krankheitsverldufe bei CF dar. Deshalb ist es aus medizinischer Sicht dringend
erforderlich, das Infektionsrisiko bei Patienten mit CF so gering wie mdoglich zu
halten. Wie in diesem Zusammenhang enger Tierkontakt und der Besitz von Haus-
tieren einzustufen ist, wurde bislang nicht erforscht.

Material und Methode: Im ersten Teil der Studie wurden 195 Fragebogen ausge-
wertet, die an Patienten eines CF-Zentrums verteilt wurden. Die Patienten wurden
darin tiber Hiufigkeit und Intensitit ihrer Kontakte zu Tieren befragt. Von denjeni-
gen, die angaben, Tierbesitzer zu sein, wurden 20 zu Hause besucht und Abstriche
und Proben von den Tieren und ihrer Umgebung genommen. Uber 300 Proben
wurden auf Klinisch relevante Bakterien und Pilze iiber Kultivierung, Phinotypisie-
rung und teilweise DNA-Sequenzierung untersucht. Wurde der gleiche Erreger bei
Patient und seinem Haustier gefunden, erfolgte eine weiterfithrende Typisierung
der Isolate, um die genaue Identitit zu ermitteln.

Schlussfolgerung: Der Haustierbesitz bei Patienten mit CF unterscheidet sich mit
39% nicht wesentlich vom bundesdeutschen Durchschnitt (33%).

Bei Haustieren und in ihrem Umfeld findet sich ein breites Spektrum an Bakterien-
und Pilzspezies.

Das hochste Transmissionsrisiko scheint von Reptilien und von kleinen ,Kifigtie-
ren® auszugehen.
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J. G. Mainz, N. Czyply, S. Hoffmann, W. Kliimpen, J. Funk, K. GeiB3ler,
C. Schwarz

Einfithrung: Als Anschlussprojekt an die ,Offensive-Fit fiir’s Leben mit Mukovis-
zidose* (Offensive) soll das Angebot muko.fit CF Patienten mit kritischem Verlauf
multimodal unterstiitzen. Hier sind die Aufnahmekriterien nicht auf bestimmte
FEV, Grenzwerte beschrankt und alle Altersklassen konnen eingeschlossen werden.
Methoden: Patienten mit kritischem Verlauf werden in der Regel von der betreuen-
den Ambulanz in ein Bewerbungsverfahren mit aus der Offensive standardisierten
Erhebungsbogen gebracht. Das muko.fit Team priift den Antrag formell und leitet
ihn an medizinische Experten zur Beurteilung. Bei Aufnahme wird durch alle am
Versorgungsgeschehen Beteiligten ein Aktionsplan erarbeitet. Dieser beinhaltet
arztliche, physiotherapeutische, psychosoziale/sozialrechtliche, psychologische, di-
dtetische und sportwissenschaftliche Mafinahmen zur prospektiven Intervention
im PDCA-Zyklus und ist Handlungs- und Beratungsgrundlage fiir zunichst ein
Jahr.

Untersuchungsinstrumentarien: alle Kontakte werden dokumentiert, klinische
Werte einschlieflich Grofle und Gewicht sowie der resultierende BMI und die FEV,
werden erfasst. Ein Sportfragebogen mit Erhebung der Leistungsfihigkeit wird bei
jedem Ambulanzbesuch erhoben und jihrlich ein Lebensqualititsfragebogen. Die
Teilnahme an muko.fit kann bei Bedarf verlingert werden. Der Informationswei-
tergabe zwischen den am Versorgungsgeschehen beteiligten sowie die Koordination
der gemeinsam beschlossen Mafinahmen erfolgt durch das Monitoring der psycho-
sozialen Interventionskrifte.

Ergebnisse: Ende Mai 2013 beteiligen sich 20 Ambulanzen an der Umsetzung
des Angebots und 90% der verfiigbaren 40 Plitze sind belegt. Aufgrund der Ziel-
gruppenbeschreibung und Einschlusskriterien des Angebots werden fortlaufend
Patienten zur Teilnahme vorgestellt, was den Unterstiitzungsbedarf unterstreicht.
Beratungsschwerpunkte sind Fragen der persénlichen Lebensperspektive, Transiti-
on, Inklusion bzw. Integration, finanzielle Sicherung und Klarung sozialrechtlicher
Anspriiche. Im Mittelpunkt stehen die Organisation der med.-therapeutischen
Versorgung und die Umsetzung der notwendigen Therapiemafinahmen im Alltag
des Teilnehmers. Die fiir muko.fit entwickelten Werkzeuge werden auch bei Patien-
ten auflerhalb der Teilnahme durch die behandelnden CF Ambulanzen eingesetzt.
Diese Transferierbarkeit und die hohe Nachfrage an der Projektteilnahme unter-
streichen den Sinn und die Notwendigkeit des multiprofessionellen Interventions-
programms.

M. Janisch, A. Koksch

Die Regelungen und Leistungen des SGB XI (Pflegeversicherung) gelten fiir Er-
wachsene und Kinder gleichermaflen. Fiir die Zuerkennung einer Pflegestufe muss
der Hilfebedarf aus den Bereichen Korperpflege, Erndhrung und Mobilitit min-
destens 46 Minuten/Tag betragen. Zusitzlich muss ein Mehrbedarf im Haushalt
notwendig sein.

Unterschiede zwischen Kindern und Erwachsenen ergeben sich im Wesentlichen
bei der Begutachtung. Bei Kindern muss abgegrenzt werden, welcher Aufwand
erkrankungs- bzw. behinderungsbedingt verursacht ist. Dabei vergleicht man das
kranke/behinderte Kind mit einem gesunden Kind gleichen Alters und errechnet
somit den pflegeversicherungsrelevanten Bedarf.

Mukoviszidoseerkrankte Menschen weisen einen erhohten Hilfebedarf auf, der teil-
weise pflegestufenrelevant ist. Dazu zihlen laut Begutachtungsrichtlinien Mafinah-
men zur Sekretelimination, wenn diese im unmittelbaren zeitlichen und sachlichen
Zusammenhang mit dem Aufstehen und Zu-Bett-Gehen notwendig sind und bei
dieser Verrichtung grundsitzlich Hilfe notwendig ist, sowie Unterstiitzung bei der
Nahrungsaufnahme (Aufforderung zur und Uberwachung der Nahrungsaufnah-
me, wenn dies wegen fehlender Einsichtsfihigkeit notig ist). Weitere Anhaltspunkte
ergeben sich aus der Rechtsprechung. Demnach kénnen — auch hier abhingig von
der Einsichtsfihigkeit des Erkrankten — Hilfe bei der Darm- und Blasenentleerung
(Sichtkontrolle des Stuhls, Kontrolle Darmausgang) sowie beim An- und Ausziehen
(hiufiger notwendig aufgrund des starken salzhaltigen Schwitzens) beriicksichti-
gungsfihig sein.

Hinzu kommen Anfahrtszeiten zu Physikalischen Therapien. Die Anfahrtszeiten
fiir Arztbesuche und #rztlich verordnete Therapiebesuche fallen in den Bereich der
Mobilitdt und sind somit begutachtungsrelevant, wenn sie regelmiflig mindestens
einmal wochentlich und auf Dauer stattfinden. Hinzu kommen Wartezeiten (max.
45 Minuten), wenn eine Beaufsichtigung (z.B. bei Kindern) erforderlich ist.

Fiir die Praxis bedeutet dies, dass kleinere Kinder mit Mukoviszidose aufgrund
mangelnder Einsichtsfihigkeit eher einen erhohten Hilfebedarf aufweisen, der eine
Pflegestufe begriindet. Mit zunehmendem Alter geht auch die Rechtsprechung von
geringerem Hilfe- und Unterstiitzungsbedarf durch Eltern oder andere Unterstiit-
zer aus, so dass die Kriterien fiir eine Pflegestufe oft nicht erfiillt sind.



J. Streller, C. Meyer, G. Meyer

Der AK Pflege erarbeitet derzeit ein Curriculum fiir die Qualifizierung zum CF-
Experten, wissenschaftlich fundiert und gestiitzt auf die professionelle Kompetenz
von engagierten Pflegekriften. Eine wichtige Grundlage bieten die langjihrig er-
probten und stidndig verbesserten ,,Pflegeleitlinien bei Mukoviszidose“. Die fach-
spezifische Fortbildung mit Zertifikat vermittelt Kenntnisse in der allgemeinen und
altersentsprechenden Grund- und Behandlungspflege sowie krankheitsspezifisches
Wissen. Das Curriculum umfasst systematisch alle wichtigen Inhalte, theoretische
und praktische Lernziele sowie ein breites Spektrum von Lehr- und Lernmethoden.
Dieses Angebot richtet sich an Pflegekrifte aus der Padiatrie, Erwachsenenmedizin
und an Fachangestellte in Arztpraxen. Wir fithren damit in vertiefter und erweiter-
ter Form bewihrte Kurzzeit-Fortbildungen fort.

K. Renger, B. Gross

Einfithrung: In der Therapie von CF Patienten stellt sich immer wieder aus me-
dizinischer und psychosozialer Sicht die Frage nach dem Zusammenhang der Er-
werbsfihigkeit und der gesundheitlichen Stabilitit der Patienten. Es ist bekannt,
dass das finanzielle Einkommen die Gesundheit und damit die Lebenserwartung
beeinflusst. Doch bisher beschiftigten sich solche Studien nicht mit CF Patienten,
obwohl diese Fragestellung immer wieder in der Fachliteratur aufkommt.
Methode: Die explorative Studie (Koczor und Schoffing) wertete einen anonymi-
sierten, quantitativen Fragebogen aus, der an alle erwachsenen CF Patienten aus
der Mitgliederliste des Mukoviszidose e.V. 2011 versendet wurde. Abgefragt wurden
Skonomische und soziale Aspekte der Patienten. Diese empirische Primarerhebung
liefert dazu die erste deutschlandweite Datenlage beziiglich erwachsener CF Patien-
ten. Um die Validitit der gewonnen Daten zu tiberpriifen erfolgte ein punktueller
Abgleich mit Daten aus dem QS-Berichtsband.

Ergebnisse: 502 Fragebogen erwachsener CF Patienten (Riicklaufquote 25%, 212
Minner, 290 Frauen) wurden evaluiert. Der hochste krankheitsbedingte Mehrbe-
darf entsteht demnach durch die kostenaufwendige Ernihrung (42,8% benétigen
mehr als 50,- Euro/Monat zusitzlich). Dazu kommen noch nichtverschreibungs-
pflichtige Medikamente (94,2% benétigen bis zu 100,- Euro/Monat), Zuzahlung
zu verschreibungspflichtigen Medikamenten (36,5% benétigen mehr als 50,- Euro/
Monat) und Kosten fiir Mobilitit (95,5% benétigen bis 87,- Euro/Monat fiir Fahr-
ten zur Therapie). Durchschnittlich miissen monatlich mehr als 250,- Euro fiir die
Gesundheit aufgebracht werden. Von diesen Patienten sind 48,4% (243/502) von
Sozialleistungen abhingig. Subjektiv empfinden etwa 20% der CF Patienten ihre fi-
nanzielle Situation im Zusammenhang mit ihrer Gesundheit als schlecht. Bei dieser
Patientengruppe korrelieren gesundheitliche Belastungen stark.

Fazit: Das finanzielle Einkommen beeinflusst die medizinische Versorgung und da-
mit den Gesundheitszustand erwachsener CF Patienten signifikant. Dies bedeutet
auch, dass eine mangelnde Compliance und Adhérenz nicht immer in der Person
des Betroffenen begriindet ist, sondern, dass er sich die abgesprochene und opti-
male Therapie finanziell nicht leisten kann. Als Konsequenz dieser Studie erarbeitet
der Arbeitsschwerpunkt des Muko e.V. ,Projekt 60 Losungsvorschlige sowohl mit
psychosozial beratenden als auch mit politischen Ansatzpunkten.

K. Rigler-Hohenwarter, S. Bayer, K. Kroner, W. Prammer, W. Aichinger,

F. Eitelberger

Einleitung: Zystische Fibrose ist die hiufigste vererbbare Krankheit in der kaukasi-
schen Population. Mikrobiologische Infektionen, vor allem der Lunge mit Pseudo-
monas aeruginosa, sind mit einer Verschlechterung der Lungenfunktion assoziiert
und sollten daher so lange wie méglich vermieden werden. Es existieren sehr viele
verschiedene Guidelines iiber die Aufbereitung und Desinfektion von Inhalatoren,
aber keinen allgemein giiltiger Standard. Die Patienten wurden aufgefordert, ihre
Inhalatoren zur standardisierten Hygieneuntersuchung, einer kulturellen Auswer-
tung von Abstrichen unterschiedlicher Geriteteile, zu bringen. Abhingig von den
kulturellen Ergebnissen wurden mit den Patienten unterschiedliche Hygienemaf3-
nahmen besprochen.

Methode: Es wurden standardisierte Abstriche von Inhalatoren von 32 Patienten
(Alter 1-20 Jahre) an folgenden Stellen entnommen: Mundstiick, Einatemventil
(EV), Ausatemventil (AV), Medikamentenreservoir (MR), Aerosolkammer (AK),
Deckel, Aerosolerzeuger (AE), Steuerungseinheit(SE). Die Abstrichproben wur-
den auf folgenden Agar kultiviert: Schott, McConkey und BHI. Positive Resultate
wurden in drei Gruppen geteilt, abhingig davon, welche Mikroorganismen und
auf welchem Teil des Gerites gefunden wurden. Die erste Gruppe wurde definiert
durch Mikroorganismen wie Aspergillus sp. oder durch relevante Mikroorganis-
men in wichtigen Geriteteilen, wie AK oder MR waren. In Gruppe 2 waren Mi-
kroorganismen wie Enterobacteriaceae. In Gruppe drei waren Mikroorganismen
wie Koagulase-negative Staphylokokken und Corynebacterien. Jede Gruppe hatte
unterschiedliche Hygienemafinahmen Resultate: 387 Abstriche wurden analysiert.
Fiinf Patienten waren in Gruppe 1: (1) Enterobacter cloace im MR und in der AK,
(2) Acinetobacter johnsonii im Mundstiick, EV und AV und SE, (3) Acinetobacter
Iwoffii in der AK und im AE, (4)Aspergillus sp. in AK und MR (5) Candida sake
in MR und AK, Aspergillus sp. in MR, AK, EV und AV sowie AE. Zwolf Patienten
waren in Gruppe 2, Fiinf Patienten waren in Gruppe 3 und zehn Patienten waren in
keiner Gruppe, hier fand sich kein Wachstum von Mikroorganismen.

Diskussion: Die Akzeptanz dieses Pilotprojektes war iiberraschend hoch. Die Pati-
enten waren an Thren Ergebnissen und an den Riickmeldungen sehr interessiert.
Es kam zu mehr Bewusstsein fiir Inhalatorhygiene, die Hygieneschulungen wurden
sehr gut angenommen und Interesse gezeigt.

J. Streller, C. Meyer, G. Meyer

Pflegekrifte sind durch ihre Arbeit nahe am Patienten stets erste Kontaktpersonen,
kompetente Beobachter und Experten fiir komplexe Betreuungsaufgaben. Pflege-
krifte sind mehr als nur Handlanger der Arzte. Und allzu oft werden sie nur als
Kostenfaktor gesehen. In der Vergangenheit hat sich der Berufsstand zu sehr in den
Hintergrund dringen lassen. Es ist an der Zeit, Berufsbild, Qualifikation und Mit-
wirkungsmoglichkeiten von Pflegekriften aufzuwerten und ihre Rolle im Gesund-
heitswesen auch einer groferen Offentlichkeit noch deutlicher nahezubringen.
Der AK Pflege will auf diesem Poster Stand und Entwicklungsperspektiven des Be-
rufsbildes der Pflege darstellen. Wir wollen nicht klagen oder anklagen, sondern
Chancen und Gewinn einer Aufwertung und aktiveren Mitgestaltung von Pflege-
kriften im Gesundheitswesen aufzeigen. Wir wollen unsere Erfahrung und Fach-
kompetenz verstirkt in Entscheidungs- und Verinderungsprozesse einbringen.
Davon profitieren vor allem die Patienten (besonders auch bei CF), aber auch die
Arbeit in den Einrichtungen (interne Kooperation, Kostensenkung). Pflegekrifte
brauchen mehr Anerkennung sowie Chancen fiir Qualifizierung und Aufstieg.
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H.-P. Traulsen, C. Falkenberg

Nach den Anforderungen der Rentenversicherungstriiger sollen schulpflichtige
Kinder wihrend einer stationiren Rehamafinahme einen wissenserhaltenden Un-
terricht im Umfang von 10 Unterrichtsstunden/Woche erhalten. In der Fachklinik
»Satteldiine” wird der Unterricht unter der Fachaufsicht der zustindigen Schulauf-
sichtsbehorde durchgefiihrt.

Zum Nachweis der Auswirkungen des Unterrichtes auf die weitere Schulkarriere
der Patienten werden seit 1996 jihrliche Evaluationen durchgefiihrt.

Es werden die Heimatschulen aller PatientInnen angeschrieben, die wihrend des
zweiten Schulhalbjahres mindestens drei Wochen am Klinikschulunterricht teilge-
nommen haben. Seit 2012 werden die Ergebnisse der an Mukoviszidose erkranken
PatientInnen gesondert ausgewertet, um nachzuweisen, dass die Ergebnisse auf die
schulpflichtigen CF Patienten iibertragbar sind. Zu diesem Zweck werden bis zum
November 2013 ca. 50 Heimatschulen von CF-Patienten aufgefordert worden sein,
die Effektivitit der Beschulung wihrend der Rehamafinahme zu beurteilen.

Die Fragebogen wurden gegen Ende des Schuljahres versendet und haben einen
zeitlichen Abstand zur Rehabilitationsmafinahme von durchschnittlich 2 Wochen
bis 4 Monate. Bis einschlieflich 2012 wurden 3361 Schulen angeschrieben (Riick-
lduferquote @ 64,8 %). Auf Fragebogen wird abgefragt, ob sich nach der Reha-
Mafinahme eine Verbesserung bzw. eine Verschlechterung oder ein unverindertes
Leistungsverhalten in den Fichern Deutsch, Mathematik und Englisch ergeben
hat. Im Weiteren wurden die entsendenden Schulen iiber die Auswirkungen hin-
sichtlich der Versetzung gefragt, ebenso nach Anderungen im Lern-, Arbeits- und
Sozialverhalten. Fiir alle Klassenstufen, Schularten und Befragungszeitrdume ergibt
sich, dass bei iiber 90% der Patienten unveranderte bzw. verbesserte Leistungen und
Verhaltensweisen festgestellt wurden. Eine summarische Beurteilung ergibt sich aus
der Frage nach der Beeinflussung auf die Versetzung. Hier urteilen die entsenden-
den Schulen zu durchschnittlich 97,5%, dass keine negative Beeinflussung stattge-
funden hat. Eine positive Beeinflussung auf die Versetzung und somit eine positive
Auswirkung auf die weitere Schullaufbahn wurde hingegen in durchschnittlich
14,3 % festgestellt. Es ist zu erwarten, dass es bei der Bewertung der Effektivitit der
Beschulung wihrend der Rehabilitation durch die entsendenden Heimatschulen
von CF-PatientInnen keine signifikanten Unterschiede im Vergleich zu Patienten
mit anderen Krankheitsbildern gibt.

———Workshops derArbeitskreise

B. C. Kahl, S. Junge, M. den Reijer, B. Wiedemann, B. Tiimmler, H. Ellermunter,

A. Diibbers, P. Kiister, M. Ballmann, C. Koerner-Rettberg, U. Mellies, E. Heuer,

W. Sextro, ). Mainz, ). Hammermann, ). Riethmiiller, U. Graepler-Mainka, D. Staab,
B. Wollschldger, R. Szczepanski,A. Schuster, F.-K. Tegtmeyer, H. Teschler, Wald,
J.-R. Nofer, W. van Wamel, K. Becker, G. Peters

Hintergrund: Staphylococcus aureus ist einer der meist isolierten Erreger aus den Luft-
wegen von Mukoviszidose Patienten.

Methoden: Unsere Hypothese lautete, dass Patienten mit hoher bakterieller Last in Pro-
ben aus dem Respirationstrakt eher infiziert sind als Patienten mit niedriger bakterieller
Last. Daher fithrten wir eine nicht-interventionelle prosopektive longitudinale Multicen-
ter Studie durch. Alle Proben wurden im zentralen Studienlabor im Institut fiir Medizi-
nische Mikrobiologie in Miinster untersucht. Die bakterielle Dichte wurde quantitativ
fiir Sputen und semi-quantitativ fiir Rachen- und Nasenabstriche durchgefiihrt. In “case
report forms” wurden Daten zur Lungenfunktionsmessung, klinischem Status und anti-
biotischer Therapie angegeben. Blutuntersuchungen wurden zweimal im Laufe der Stu-
die und bei Exazerbationen durchgefiihrt, um IL-6- und spezifische IgG-Level gegen 44
S. aureus Antigene durchzufiihren.

Ergebnisse: Im Mittel wurden 7 Ambulanzbesuche von 195 Patienten aus 17 Zentren
analysiert. S. aureus wurde aus 1963 (71%) von 2757 Proben nachgewiesen, in 709 (36%)
Proben mit hoher bakterieller Dichte. Bei Patienten, die Sputum expektorierten, fand sich
eine positive Assoziation zwischen Alter und bakterieller Dichte. Es zeigte sich eine nega-
tive Korrelation der Antibiotikazyklen und der bakteriellen Dichte in Sputen und nasalen
Proben. Persistierende nasale Triger und Patienten mit hoher bakterieller Dichte wiesen
eine stirkere Abnahme der Lungenfunktion auf. CF Patienten bildeten hohere IgG Titer
gegen spezifische Staphylokokken-Antigene im Vergleich zu gesunden nasalen Trigern
aus. IL-6 Titer korrelierten positiv mit der bakteriellen Dichte aller Patienten.
Schlussfolgerungen: Die Bestimmung der bakteriellen Dichte erlaubte die Unterschei-
dung einer Infektion von einer Kolonisation bei Patienten, die Sputum expektorierten.
Dabher sollten interventionelle Studien geplant werden, die optimierte antibiotische The-
rapien abhingig von der bakteriellen Dichte im expektorierten oder induzierten Sputum
durchfiihren. (ClinicalTrials.gov Identifier:NCT00669760). Die Studie wurde vom Mu-
koviszidose e.V. finanziert.
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A. Jung

Hintergrund: Die Cystische Fibrose ist durch eine progressive, infektions-getrig-
gerte pulmonale Entziindung charakterisiert. P. aeruginosa stellt einen Risikofaktor
fiir einen fortschreitenden Verlust an Lungenfunktion und eine reduzierte Lebens-
erwartung dar.

Ziele: Die Untersuchung der T-Zell-assoziierten Cytokin- und Chemokinprodukti-
on bei klinisch stabilen Patienten mit CF und die Evaluation des Zusammenhanges
zwischen T-Zell-Subtypen und der Empfindlichkeit fiir eine P. aeruginosa-Infektion.
Methoden: T-Zell-assoziierte Zytokin- und Chemokin-Pofile wurden in der BAL
von Kindern mit CF (n = 57; 6.1 £ 5.9 Jahre) und Kontrollen ohne CF (n = 18; 5.9
+ 4.3 Jahre) bestimmt. Die Inmunantwort auf A. fumigatus und P. aeruginosa wur-
de untersucht. Ein HRCT-basierter radiologischer Score wurde erhoben und mit
den immunologischen Daten korreliert. In einer prospektiven Beobachtungsstudie
wurde schliesslich der Zusammenhang zwischen den BAL Cytokin- und Chemo-
kinprofilen und der pulmonalen Infektion mit P. aeruginosa untersucht.
Ergebnisse: Th1- (INF- ), Th2- (IL-5,1L-13), Th17- (IL-17A), und Th17-assoziierte
Cytokine (IL-1, IL-6) waren in den Atemwegen der CF-Patienten signifikant er-
hoht. IL-17A, IL-13, und IL-5-BAL-Spiegel waren signifikant hoher bei symtomati-
schen CF-Patienten vergleichen mit klinisch asymptomatischen Individuen. IL-17A
und IL-5 korrelierten mit dem Anteil der Neutrophilen in der BAL (r = 0.41, p <
0.05 bzw. r = 0.46, p < 0.05). Th17- (IL-17A, IL-6, IL-1, IL-8) and Th2-assoziierte
Zytokine und Chemokine (IL-5, IL-13, TARC/CCL17), korrelierten signifikant mit
strukturellen Verdnderungen im HRCT (Helbich Score; p < 0.05). P. aeruginosa-
und A. fumigatus-spezifische T-Zellen von CF-Patienten zeigten eine signifikant
erhohte IL-5 und IL-17A mRNA-Expression. IL-17A und TARC/CCL17 waren si-
gnifikant hoher in Patienten, welche innerhalb von 24 Monaten eine Infektion mit
P. aeruginosa aquirierten.

Schlussfolgerungen: Th17 und Th2 T-Zellen spielen eine wichtige Rolle in der
chronischen pulmonalen Inflammation bei CF. Hohe Konzentrationen der assozi-
ierten Zytokine und Chemokine in den Atemwegen stellen einen pradiktiven Fak-
tor fiir eine Infektion mit P. aeruginosa dar.

Publikation: Tiringer et al. Am ] Respir Crit Care Med. 2013;187:621-9.
Finanzierung: Osterreichische Nationalbank (AP138460NB), Forschungsgemein-
schaft Mukoviszidose, und Christine Kithne-Center for Allergy Research and Edu-
cation (CK-CARE).

F. Stanke

Im Rahmen der Europiischen Zwillings- und Geschwisterstudie wurde eine Assoziati-
onsstudie an Patientengruppen mit kontrastierenden Endophinotypen ausgewertet,
wobei die Fall- und Referenzpopulationen aufgrund des klinischen Schweregrades und
aufgrund der Manifestation des Basisdefektes der Mukoviszidose definiert wurden. Die
genetischen Daten wurden an 101 Familien mit insgesamt 171 F508del-CFTR homozy-
goten Patienten erhoben. Mit 182 Markern wurden insgesamt 52 Gene auf 16 Chromoso-
men als Kandidatengen untersucht. Unerwarteterweise wurden einige der untersuchten
immunologisch relevanten Kandidatengene wie Zytokine, Zytokinrezeptoren und Patho-
genrezeptoren als modifizierende Gene der Auspragung der Potentialdifferenz des nasalen
Epithels und/oder der Ionenleitfihigkeit rektaler Schleimhautbiopsate erkannt: unterge-
ordnete (0.01<P<0.1; CD14, IFNGRI, TGFbetal, TLR4, TLR5), mifige (0.001<P<0.01;
CD95, IL1beta, STAT3, TLR9, TNFalpha) und signifikante (0.0001<P<0.001; TNFRI)
Assoziationssignale sind fiir 11 Kandidatengene beobachtet worden. Dabei wurden von
den fiinf untersuchten Basisdefekt-Endophinotypen Assoziationssignale fiir ein (IFN-
GR1, STAT3, TGFbetal), zwei (TLR4, TLR5, TLR9), drei (CD14), vier (TNFR1) und fiinf
(CD95, IL1beta, TNFalpha) der untersuchten Manifestationen beobachtet. Fiir TNFR1,
bei dem die kausalen Varianten durch vergleichende Sequenzierung kontrastierender
Haplotypen bereits basengenau beschrieben werden konnten, zeigt sich dariiber hinaus
konsistent, dass der mit mildem klinischen Verlauf assoziierte TNFR1-Haplotyp bei Pati-
enten mit CFTR-vermittelter Chloridrestleitfahigkeit im Nasalepithel einhergeht. Zusam-
menfassend lisst sich aus den Daten der Europiischen Mukoviszidose Zwillings- und Ge-
schwisterstudie schliefen, dass vererbte Varianten in Genen der Wirtsabwehr den Einfluss
der Tonenkanile auf die Manifestation des Basisdefektes iiberlagern. Aus den Daten lasst
sich dariiber hinaus ableiten, dass ein wesentlicher Aspekt der Immunabwehr in der Steu-
erung der sekretorischen Eigenschaften des Epithels zugunsten einer Beseitigung eindrin-
gender Pathogene besteht. Ein moglicher molekularer Mechanismus kénnte in der durch
Zytokine (IL1beta, TGFbetal, TNFalpha), Zytokinrezeptoren (TNFR1, IFNGR1), Re-
zeptoren fiir Pathogen-assoziierte molekulare Muster (CD14, TLR4, TLR5, TLR9) sowie
nachgeschaltete Signaltransduktionskaskaden (STAT3) bewirkte Regulation der Genex-
pression von CFTR oder der Aktivitit des CFTR-Proteins in den Epithelzellen bestehen.
Ein solcher Wirkmechanismus weist CFTR eine Schliisselrolle in der Abwehr viraler und
bakterieller Pathogene zu und erklért iiberzeugend, warum an CFTR-Defizienz erkrankte
Patienten mit Mukoviszidose anfillig fiir Infektionen mit opportunistischen Pathogenen
sind, die fiir andere Menschen mit gesundem Immunsystem keine Bedrohung darstellen.



AK Erndhrung w2

W2.2 Wechselwirkungen Lebensmittel und Antibiotika,
Arzneimittel (allgemein), Medikamente nach LTx

M. Bayer

Neben der zuverlissigen tiglichen Anwendung der Arzneimittel ist die richtige Er-
nihrung fiir Mukoviszidosepatienten von Bedeutung. Wegen der umfangreichen
Dauertherapie entsteht zwangsldufig eine hohe Zahl von moglichen Interakti-
onen sowohl zwischen Arzneimitteln untereinander als auch mit Lebensmitteln.
Man unterscheidet pharmakokinetische und pharmakodynamische Interaktionen,
deren Einteilung nach ihrem Entstehungsmechanismus erfolgt. Alle Stufen der
Pharmakokinetik (Liberation, Absorption, Verteilung, Metabolismus, Exkretion)
konnen hierbei betroffen sein. In einigen Fillen kann die Interaktion zum vélligen
Versagen der Therapie fithren. So fiihrt eine gleichzeitige orale Gabe von Fluorchi-
nolonen mit 2- (Ca2+, Mg2+, Fe2+) oder 3-wertigen Kationen (Al3+), wie sie z.B.
in Antacida, Milchprodukten oder Eisenpréparaten vorkommen, zu einer phar-
makokinetischen Interaktion. Es werden unlosliche Komplexe gebildet, die nicht
resorbiert werden und damit unwirksam sind. Besonders wichtig sind die Interak-
tionen an den Enzymsystemen der Leber, insbesondere dem Cytochrom-P450-Sys-
tem. Besonders interaktionstrachtig ist dabei das nach einer Lungentransplantation
erforderliche Immunsuppressivum Ciclosporin. So steigen die Ciclosporin-Serum-
konzentrationen signifikant an, wenn der Patient zusitzlich Grapefruitsaft kon-
sumiert. Grapefruitsaft ist ein starker irreversibler CYP3A4-Inhibtor und hemmt
mehrere Tage den Abbau von Ciclosporin, was zu einer erhohten Ciclosporinto-
xizitdt fithrt. Bei der gleichzeitigen Gabe von Ciclosporin und Azolantimykotika
steigen die Ciclosporinkonzentrationen ebenfalls stark an, da auch Azole bekannte
CYP3A4-Inhibitoren sind. Diese Interaktion lisst sich jedoch bei vielen Mukovis-
zidosepatienten nicht vermeiden und es muss ein engmaschiges Monitoring der
Ciclosporinserumkonzentration erfolgen. Bei einer Kombination von Grapefruit-
saft mit dem Makrolidantibiotikum Erythromycin steigt das Risiko fiir Torsade des
pointes-Arrhythmien. Einige Interaktionen kénnen durch die richtige Einnahme
vermieden werden (z.B. zwei Stunden Abstand von Fluorchinolonen zu Milch-
produkten, Vermeidung von Grapefruitsaft nach einer LTx). Andere Interaktionen
miissen beobachtet und gegebenenfalls die Dosierungen der Arzneimittel angepasst
werden. Dies gilt besonders wenn Arzneimittel abgesetzt oder neue Arzneimittel
angesetzt werden. Die unterschiedlichsten Interaktionen, deren klinische Relevanz
und diverse Interaktionsdatenbanken werden vorgestellt.

AK Pflege w3
W3.1 Palliativpflege bei CF

C. Schwarz, N. Albrecht

Durch neue Therapieoptionen ist die Lebenserwartung von Patienten mit Muko-
viszidose in den letzten Jahren stark gestiegen, dennoch zihlt Mukoviszidose weiter
zu den lebenslimitierenden Erkrankungen. Der Krankheitsverlauf des einzelnen
CF-Patienten ist weiterhin nicht vorhersehbar und damit stellt sich, bei fortschrei-
tender Verschlechterung der Erkrankung, irgendwann die Frage, ob man nicht mit
der palliativen Behandlung beginnen soll?!

Und dabei gibt es kaum ein Thema was uns so bewegt, wie das Thema Sterben.
Allerdings ist Palliativpflege nicht mit Sterbebegleitung gleichzusetzen, sondern
beginnt schon dann, wenn sich der Pflegebedarf des Patienten zu Hause dauerhaft
erhoht.

Die palliative Behandlung ist eine Teamarbeit, in der nicht nur Arzte, Psycholo-
gen, Physiotherapeuten, Ernihrungstherapeuten und Schmerztherapeuten, son-
dern auch die Pflege einen wichtigen Beitrag dazu leistet. Die Zusammenarbeit mit
ambulanten Palliativversorgungseinrichtungen, Briickenteams und Hospizen stellt
eine wichtige Ressource dar.

Die palliative Pflege von Patienten mit Mukoviszidose hat sich in den letzten Jahren
verandert. Durch die erhhte Lebenserwartung steigt auch die Zahl der Komplika-
tionen, wie zum Beispiel Diabetes mellitus, Cor pulmonale, Nierenerkrankungen
und Lebererkrankungen, auf die dann in der palliativen Pflege eingegangen werden
muss. Dabei ist es wichtig auf die individuellen Bediirfnisse eines Sterbenden ein-
zugehen, seine Probleme, wie zum Beispiel Schmerzen, Atemnot, Angst, Depression
und Ubelkeit zu erkennen.

Die Kommunikation ist in dieser Phase ein wichtiges Element nicht nur zwischen
der Pflegekraft und dem Patienten, sondern zwischen den einzelnen Berufsgrup-
pen und der Kommunikation mit den Angehérigen. Den Angehérigen ( Eltern,
Lebenspartnern, Geschwistern ) kommt in der Palliativphase eine besondere Rolle
zu. Sie miissen in die Pflege individuell eingebunden werden und begleiten ihre
Angehorigen in der letzten Phase ihres Lebens.

Auch die spezifischen Unterschiede zwischen der Sterbebegleitung von Kindern
und der von Erwachsenen ist ein Thema, die bei der Versorgung von schwerkranken
Mukoviszidose-Patienten eine Rolle spielt.

Eine optimale Palliativpflege kann nur gelingen, wenn Konzepte zur Selbst- und
Teampflege bestehen und die Moglichkeit gegeben ist, sich weiterzubilden.

AK Physiotherapie W4
W4.1 Anwendung von Thoraxgurten bei der AD/ACT und der Inhalation

P. Suter

Der Thoraxgurt, Brustgurt, Atemgurt oder einfach der Gurt wie er genannt wird, findet
in der physiotherapeutischen Behandlung von CF-Betroffenen weit verbreitet Anwen-
dung. Er wird sowohl bei Erwachsenen, Jugendlichen und Kindern angewendet. Ziele
sind die Senkung der Funktionellen Residualkapazitit, die voriibergehende Reduzie-
rung der Uberbldhung und/oder die Verbesserung der Qualitit der Atembewegung. Der
Einsatz des Therapiegurtes geht auf Jean Chevaillier zuriick, der darin ein Hilfsmittel
sieht den Thorax voriibergehend maoglichst in seine physiologische Stellung zu bringen.
Dies erméglicht die gewiinschte 3D- Atmung und so eine bestmégliche Ventilation aller
Lungenabschnitte. Bekanntermassen haben CF-Betroffene primir eine obstruktive Ven-
tilationsstérung. Sie sind, abhéngig vom Schweregrad der Lungenbeteiligung, mehr oder
weniger iiberbliht. Die Atemmittellage ist erhoht, ebenso die Funktionelle Residiulaka-
pazitit und das exspiratorische Reservevolumen. Ausserlich kann das sichtbar sein durch
einen vergrosserten epigastrischen Winkel, eine Einatemstellung besonders der unte-
ren Rippen oder der Ausbildung eines Fassthoraxes. Die in- und/oder exspiratorischen
Atembewegungen zeigen falsche Muster. Je nach Atembewegung, die korrigiert werden
soll, wird der Brustgurt hoch, mittig oder tief am Thorax oder auch tiber dem Abdomen
angelegt. Der Brustgurt begrenzt in erster Linie die Einatembewegung und unterstiitzt
die Ausatembewegung durch seine Elastizitit. Die Uberbldhung kann so schrittweise re-
duziert werden und die Atemmittellage sinkt. Dies trégt z.B. zu einer verbesserten Sekret-
mobilisation bei. Der elastische Brustgurt wird mit einem gewissen Zug iiber mehrere
normale Atemziige angelegt, vorteilhaft in der Stellung, in der anschliessend auch /thera-
piert wird. Zu beachten ist, dass durch Begrenzung einer Einatembewegung eine andere
Einatembewegung sich verstirken kann. Dies kann sowohl gewollt ein Therapieziel sein,
als auch ungewollt und entsprechend zu korrigieren. Festzuhalten ist auch, dass gerade
beim Anlegen des Gurtes an den unteren Rippen eine aktive Insuffizienz der Bauchmus-
kulatur auftreten kann und es den Betroffenen dann schwer fillt vollstindig auszuatmen.
Eingsetzt werden kann der Brustgurt, wo eine verbesserte Qualitit der Atembewegungen
erforderlich ist, wie der Autogenen Drainage, beim Flutter/Cornet/PEP etc., der Inhala-
tion, Bewegung und Sport wie Hiipfen auf Trampolin, Springen oder Laufen. Eine sorg-
filtige Beobachtung der Patienten bei der Verwendung des Thoraxgurtes ist absolut not-
wendig (Lippen- und Hautfarbe, Nasenfliigeln, subjektives Befinden, SpO2-Messung).
Bei Anzeichen von Unwohlsein, anhaltendem Lufthunger, Engegefiihl ist der Brustgurt
sofort abzuziehen. Der Thoraxgurt ist immer so anzulegen, dass er vom Betroffenen
selbststindig und schnell ausgezogen werden kann! Festzuhalten ist, dass zur Anwendung
des Brustgurtes keine wissenschaftlichen Untersuchungen oder Arbeiten existieren. Die
Anwendung des Brustgurtes basiert auf theoretischen Uberlegungen, Patientenfeedbacks
und Beobachtungen bei der Therapie. Dieses Wissen wird in Atemphysiotherapiekursen
oder in CF-spezifischen Broschiiren weitergegeben. Im Grunde genommen ersetzt der
Brustgurt die Hidnde der Physiotherapeutin/des Physiotherapeuten bei der Therapie zu
Hause, ohne jedoch Feedback geben zu konnen oder auf die momentane Situation zu
reagieren. Vor diesem Hintergrund muss die Anwendung des Brustgurtes sorgfiltig ein-
gefithrt und tiberlegt damit umgegangen werden.

W4.2 Uberlegungen zur Anwendung des elastischen Therapie-
bandes in der Atemphysiotherapie

]. Prophet, M. Gredig

Einleitung: In der atemphysiotherapeutischen Behandlung beobachten wir bei un-
seren Patienten mit chronisch obstruktiven Lungenerkrankungen wie z.B. der Mu-
koviszidose Verinderungen der Atemmechanik. Die zunehmende Obstruktion der
Atemwege fiihrt zu einer gestorten Funktion der Atempumpe. Eine volumetrische
Verschiebung der Atemmittellage in Richtung Inspiration (Zunahme der FRC),
eine Erhohung der Atemfrequenz, ungiinstigere Spannungs- und Dehnungsver-
hiltnisse die Atemmuskulatur betreffend, paradoxe Atembewegungen sowie eine
Abnahme der spontanen bronchialen Clearance sind Folgen dieser pathologischen
Verdnderungen.

Methode: Eines der wichtigsten Ziele aller atemphysiotherapeutischen Mafinahmen
ist es, die Atempumpe wieder in eine mdoglichst physiologische Funktionsstellung
zu bringen mittels einer volumenkontrollierten Atmung. Die manuelle Korrektur
der Atempumpe fiihrt zu einer Verschiebung der Atemmittellage in Richtung Ex-
spiration, einem effektiveren Einsatz der Atemmuskulatur und einer verbesserten
bronchialen Clearance, v.a. in den kleineren Atemwegen. Der langfristige Nutzen
liegt in der Wiedererziehung eines moglichst physiologischen Atemmusters.

Das elastische Therapieband kommt zum Einsatz, um die notwendige Korrektur
der Atempumpe iiber einen lingeren Zeitraum zu erméglichen, mit dem Ziel, die
Qualitdt der Atembewegungen zu optimieren. Es wird befundabhingig und pa-
tientenorientiert angelegt. Elastische Therapiebinder werden bei der Inhalation,
der Autogenen Drainage, bei Alltagsaktivititen und auch beim Sport eingesetzt.
Voraussetzungen fiir diese vielseitigen Anwendungsméglichkeiten sind eine gute
Anleitung und Beobachtung des Patienten sowie die langfristige begleitende Uber-
priifung der Wirkungsweise.

Fazit: Das elastische Therapieband wird als therapeutisches Hilfsmittel zur Kor-
rektur einer pathologisch veridnderten Atempumpe eingesetzt. In diesem Sinne
unterstiitzt es alle MafSinahmen zur Behandlung der bronchialen Obstruktion wie
der Gabe von entsprechenden Medikamenten, der Autogenen Drainage und dem
Einsatz von apparativen Ausatemstenosen.
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T. Spindler

Die Prognose der Mukoviszidose hat sich in den letzten Jahrzehnten massiv ver-
bessert. Immer mehr Betroffene erreichen das Erwachsenenalter in einem guten
gesundheitlichen Zustand. Somit miissen sie sich den Herausforderungen des Er-
wachsenwerdens und des Erwachsenenlebens stellen. Dies sowohl beziiglich der
medizinischen Betreuung mit zunehmender Notwendigkeit der Ubernahme von
Eigenverantwortung. Aber auch im privaten Bereich stehen diese Patienten oft vor
Herausforderungen in Freizeit und Beruf, auf die sie oft nicht strukturiert vorbe-
reitet wurden.

Hier kann stationire Rehabilitation bei Jugendlichen und Heranwachsenden zu-
sammen mit den Patienten, Eltern und Ambulanzen einen groflen Beitrag zur Ver-
selbstindigung und Verantwortungsiibernahme leisten. Dies erfordert aber teilwei-
se eine Veranderung und Spezialisierung der Reha-Konzepte sowie die Ausbildung
von Kooperationen mit den Heimatambulanzen.

Transition muss eigenstindiges Thema in der Rehabilitation von Jugendlichen mit
Mukoviszidose werden. Erste Ansitze sind in Form eines durch das Projekt Modu$S
konzipierten sogenannten “Transitionsmoduls“ konzipiert und werden im Rah-
men der stationdren Rehabilitation eingesetzt und evaluiert.

Im Vortrag sollen einerseits Visionen einer Weiterentwicklung stationarer CF-Reha
aufgezeigt uns andererseits das ModuS-Projekt vorgestellt werden.

S. Heyder

Dank verbesserter Therapie und Betreuung in spezialisierten Ambulanzen errei-
chen viele CF Betroffene das Erwachsenenalter, und die mediane Lebenserwartung
betrigt in Deutschland 40 Jahre. 50% der CF Betroffenen in Deutschland sind er-
wachsen.

Somit ist der Ubergang in die Erwachsenenbetreuung zu einem wichtigen The-
ma geworden. 40% der erwachsenen Betroffenen in Deutschland sind weiterhin
in padiatrischen Ambulanzen betreut. Hindernisse fiir den Wechsel in die Erwach-
senenversorgung sind neben strukturellen Griinden wie dem Fehlen von wohn-
ortnahen Erwachseneneinrichtungen die Sorge, das vertraute Behandlerteam hin
ins Ungewisse verlassen zu miissen und Bedenken hinsichtlich der Kompetenz der
Erwachsenenambulanz. Es besteht die Gefahr der Betreuungsliicke und Abkehr aus
der CF Behandlung mit Risiko der gesundheitlichen Verschlechterung.
Strukturierte Transitionsprogramme ermdglichen einen erfolgreichen Ubergang
ohne gesundheitliche Verschlechterungen.

Der Ubergang in die Erwachsenenversorgung sollte begleitet sein von Unterstiit-
zung in den Entwicklungsaufgaben der Adoleszenten und von Schulung im Krank-
heitsmanagement.

Stationire Rehabilitationseinrichtungen kénnen vor allem hier einen wichtigen
Beitrag leisten, indem sie die adoleszenten Teilnehmer zur Auseinandersetzung
mit dem Thema Transition/Transfer anregen und dabei unterstiitzen, sie bei ihren
Entwicklungsaufgaben mit begleiten und Schulungen zu Erkrankung und Selbst-
management durchfiihren.
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Friihstiicksrunden

R1 Blick iiber den Tellerrand - CF Versol
Erfahrungsbericht

M. Kéller

In Schweden werden 700 CF Betroffene in vier Zentren betreut. Davon versorgt das Stock-

holmer Karolinska Krankenhaus 200 Patienten und ist damit das grofite CF Center. Das

interdisziplinire CF Team ist beliebtes Ziel fiir Hospitanten aus vielen Nationen. Alle Be-

rufsgruppen sind dabei vertreten, wobei hospitierende Pflegekrifte eher selten anzutref-

fen sind. Die Kommunikationskultur des CF- Teams ermdglicht eine leichte Einfindung

fiir den Hospitanten. Dabei wird gegeniiber dem Hospitanten in Englisch kommuniziert.

Mir begegneten von allen Seiten Freundlichkeit, Hilfsbereitschaft und Neugier iiber die

Versorgungsstrukturen von CF Patienten in Deutschland. Die Versorgungsvoraussetzun-

gen zwischen Schweden und Deutschland sind vor allem auf Grund der niedrigen Anzahl

von CF Patienten unterschiedlich. Die Versorgung des Patienten unterscheidet u.a. sich

zum deutschen System dadurch, dass die Kosten der Behandlung im von der ,,community

getragen werden. CF Versorgung zeichnet sich in Stockholm aus:

+ Vierwdchentliche Ambulanzbesuche, Yearly Check

+ Zielorientierte evidence based Physiotherapie findet nur im Klinik Setting statt

+ Inhalationsequipment Check

+ Hoher Stellenwert von Sport

+ Stringentes i.v. Schema 3-4 mal im Jahr fiir 10 Tage

+ 3-tigige Gabe von Fettinfusionen (Omega 3 und 6) gegen Ende der i.v. Therapie

+ Kommunikationsstruktur in der Ambulanz sehr ausgeprigt (intensive Vor-und
Nachbereitung, direkte Dokumentation, ,,offene Tiiren“ und kurze Wege)

+ Research wird ausdriicklich gefordert und vom Arbeitgeber uneingeschriankt unterstitzt

+ ,Intensivwoche® bei unklarer Verschlechterung und Compliance Problematik

+ CF Team (Pflege, Physiotherapie und Ernihrungsberatung) leitet in Kindergarten
und Schule Betreuungspersonen an.

Schlussfolgerung: Ich war beeindruckt von dem spiirbaren Geist und einer vorhandenen

Verbindung. Eine Verbindung die auf dem Wissen basiert, dass man immer noch bei CF

mit Menschen zu tun hat, die um ihr Uberleben kimpfen. Positiv erwies sich auch das

Interesse des Teams am deutschen Versorgungsmodell und hier bereits implementierten

Medikamenten. Beeindruckt haben mich die Schilderungen iiber Wachstumsschiibe bei

Teenagern durch die intravenose Gabe von Omega 3 und 6 Fettsiuren, sowie die Tatsache,

dass z.B. die reflektorische Atemtherapie in Stockholm nicht praktiziert werden darf, die-

se nicht evidence based ist. Der Blick iiber den Tellerrand, vor allem aus einem gewohnten

Arbeitsfeld heraus, lohnt sich und ist uneingeschrankt empfehlenswert.

R5 CF-Neugeborenenscreening — Vor- und Nachteile

unterschiedlicher Screeningprotokolle

0. Sommerburg
Fiir das Neugeborenenscreening (NGS) auf Mukoviszidose (CF) wurden in den

letzten Jahren Protokolle etabliert, die rein biochemische (IRT/IRT; IRT/PAP) oder
biochemische und genetische Methoden (IRT/DNA) miteinander kombinieren.
Die Qualitit der Ergebnisse dieser Protokolle hingt nicht nur von der zu scree-
nenden Population sondern auch von linderspezifischen Erfordernissen ab. Durch
einen Vergleich von Studienergebnissen, die mit unterschiedlichen Protokollen er-
zielt wurden, kann méglicherweise ein optimiertes Protokoll fiir ein CF NGS in
Deutschland vorgeschlagen werden.

Anhand verschiedener Studienkohorten (Heidelberg, Dresden, Prag) konnte die
Leistungsfahigkeit von IRT/DNA-, IRT/PAP-, sowie durch retrospektive Berech-
nungen, von kombinierten IRT/PAP/DNA-Protokollen fiir die betreffenden Popu-
lationen gepriift werden. Zudem wurde die Notwendigkeit eines Failsafe-Protokolls
(FS, IRT = 99.9. P.) evaluiert und wichtige Details des IRT/PAP-Protokoll optimiert.
Es konnte gezeigt werden, dass sowohl IRT/DNA als auch IRT/PAP unter bestimm-
ten Bedingungen ein FS-Protokoll brauchen, um eine ausreichende Sensitivitit zu
erreichen. Beide Protokolle sind dann beziiglich Sensitivitit und Spezifitit anna-
hernd gleichwertig. Ein Nachteil des IRT/DNA-Protokolls ist jedoch die Detekti-
on Gesunder, die heterozygot fiir CF-Mutationen sind, und von CF-Patienten mit
milden Verldufen. Im Gegensatz dazu detektiert IRT/PAP deutlich weniger dieser
Neugeborenen. Es zeigt sich aber, dass eine Kombination (IRT/PAP-FS/DNA) die
Nachteile beider Protokolle minimieren und deren Vorteile vereinen kann. Ein CF
NGS in Deutschland sollte deshalb mit einem IRT/PAP-FS/DNA-Protokoll durch-
gefiihrt werden.



R7 ,,Sport bei CF - Hype oder echte Chance ?
Ein Erfahrungsaustausch*

M. Rau

Nachdem Sport fiir Mukoviszdose-Betroffene lange Zeit als obsolet betrachtet
wurde, hat er inzwischen einen festen Stellenwert in der Therapie eingenommen.
Nutzen, Risiken und nicht zuletzt die regelmifSige Durchfithrung hangen allerdings
von der Wahl geeigneter Sportarten ab. In der Friihstiicksrunde sollen einerseits die
theoretischen Grundlagen fiir Sport als Therapie diskutiert werden. Andererseits ist
das Ziel durch einen hoffentlich regen Erfahrungsaustausch Ideen und Anregungen
fiir die eigene alltdgliche Praxis mitzunehmen.

oder trocken?

R8 Inhalative Antibiotikatherapie - feuc|

J. Riethmiiller

Die chronische Besiedlung der Lunge mit Pseudomonas aeruginosa hat einen ent-
scheidenden Einfluss auf die Morbiditidt und Mortalitit bei Mukoviszidose (CF)-
Patienten. In der inhalativen Therapie bei chronischer Infektion kommen u.a.
Tobramycin (on/off), Aztreonam (on/off) und/oder die Dauertherapie mit inhala-
tivem Colistin in Frage. Bisher wurden in pddiatrischen Therapiezentren entweder
die inhalative Verabreichung hochdosierten Tobramycins im on-/off-Schema oder
die Dauerinhalation mit Colistin durchgefiihrt. Etliche CF-Zentren sind jedoch be-
reits zu einer Kombinations- bzw. sequentiellen Therapie iibergegangen, die den
Patienten eine vermeintlich geringere Exazerbationshiufigkeit und eine Stabilisie-
rung des klinischen Zustandes einbringen soll. Im Vortrag werden verschiedene
inhalative antibiotische Therapiemdglichkeiten sowohl im kombinations- als auch
im sequentiellen Sinne erértert und diskutiert. Zudem sollen Vor- bzw. Nachteile
sowohl der Nass- als auch der Trockeninhalation erértert werden.

emindare

I. Heesen, V. Baumeister, A. Michel, M. Ballmann

Einleitung: Wir mochten iiber ein Geschwisterpaar berichten, dass in unserer CF
Ambulanz zur weiteren Abklirung vorstellig wurde. Das 16 Jahre alte Mddchen war
mit rezidivierenden Pankreatitiden bislang unklarer Genese aufgefallen, pulmonal
bestanden keinerlei Probleme. Der 1 Jahr jiingere Bruder war bislang klinisch kom-
plett unauffillig.

Methode: Es wurden Untersuchungen entsprechend des bekannten diagnostischen
Logarithmusses durchgefiihrt. Hierzu gehoren auch die elektrophysiologischen Di-
agnostika der intestinalen Kurzsschlussstrom-Messung (ICM) sowie die Messung
der nasalen Potentialdifferenz (nPD).

Ergebnisse: 16 Jahre altes Madchen: Iontophorese 50 mmol/ICl; Normwertige
Stuhlelastase als Zeichen einer Pankreassuffizienz; nPD mit einem Wilschanski
Index von 1,03; (ICM) Carbachol Response 33pA/cm?2. 15 Jahre alter Junge: Ion-
tophorese 46 mmol/ICl; Normwertige Stuhlelastase; nPD mit einem Wilschanski
Index von 1,15; (ICM) Carbachol Response 70pA/cm2. Bei beiden Kindern konn-
ten die Mutationen 1717-1G>A/ R117H_7T gefunden werden.

Beurteilung: Es bleibt bei signifikant differierenden Befunden letztlich unklar, ob
die Geschwister an einer Cystischen Fibrose erkrankt sind oder nicht. Das Ergebnis
der nPD Messung zeigt eindeutig einen pathologischen Befund, dagegen spricht
das normwertige Ergebnis der intestinalen Kurzschlussstrom Messung. Auch die
ermittelten genetischen Mutationen, sind in ihrer Einordnung hinsichtlich der
Pathogenitit nicht klar einzusortieren. Abschlieend miissen eventuell die elekt-
rophysiologischen Diagnostika in ihrer Aussagekraft und Validitit nochmals hin-
terfragt werden.

Wir entschieden uns, die beiden Kinder in regelmifiigen Abstinden in unserer CF
Ambulanz zu betreuen und diagnostisch weiter zu begleiten.

S. Lewin

Die Bilder, die in unserem Kopf entstehen, wie wir Situationen erleben und an-
schlieBend bewerten, entscheiden iiber unser Handeln. Sich seiner inneren Bilder
bewusst werden und sie zu verdndern verbirgt die Chance, seine Handlungen neu
zu bestimmen. Mit Hilfe der Kunsttherapie kénnen innere Bilder einen Ausdruck
finden, die schwer in Worte zu fassen sind, oder deren Prisenz erst durch das kiinst-
lerische Schaffen sichtbar wird. Das Bild schafft die Moglichkeit eines Dialoges
wodurch der Patient sich reflektieren und bildnerische Losungen fiir seine Prob-
lematik finden kann. ,Wohlfiihl- oder Kraftbilder®, die mit Hilfe der Imagination
erschaffen werden, konnen Angste mindern und die Patienten neue Kraft schopfen
lassen.

Die Aufgabe fiir dieses Bild lautete, sich seiner Fahigkeiten bewusst zu werden und
in Tieren auszudriicken. Am Ende soll ein Phantasietier entstehen, welches den Pa-
tienten mit seinem Fihigkeitsspektrum wiedergibt. Beim ,,Gepadlaiaftier” handelt
es sich um einen Gepard, weil der 12jihrige Patient sich fiir sehr flink halt, einen
Adler, weil er gut gucken kann, einen Hai, weil er sich aufgrund der Mukoviszidose
gut wehren konnen muss, einen Affen, weil er gut klettern kann und einem Faultier,
weil er auch gut mal rumhéngen kann.

Die Kunsttherapie bei Kindern und
Jugendlichen ist ein sehr zugingliches
Mittel, weil durch den non-verbalen
. Kontakt die Patienten sich in der
kiinstlerischen Aktivitit ungehemmt
erleben. Gerade bei jiingeren Patien-
ten ist ein starkes ,ausschiitten des
unmittelbar Erlebten wahrnehmbar,
je dlter die Patienten umso hoher die
Reflexion mit ihrem Bild und dem
Kunsttherapeuten.
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J. G. Mainz, A. Gerber, M. Lorenz, R. Michl, ). Hentschel

Einleiten mochten wir mit einer Begriffskldrung zur nasalen Lavage (NL): Die
therapeutische NL dient der Entfernung von Sekret und Krusten aus den oberen
Atemwegen (v.a. nach operativer Erweiterung der Ostien aus den Nasenneben-
hohlen). Als klassische therapeutische NL verstehen wir das Spiilen mit ca. 250 ml
isotoner oder leicht hypertoner Kochsalzlgsung. Die Spiillosung wird bei anteflek-
tiertem Kopf mit einer Nasenspiilkanne iiber die Schwerkraft oder mit Druck in ein
Nasenloch appliziert und sie lauft iiber das andere Nasenloch in ein Waschbecken
ab. Bei Kindern im Vorschulalter nutzen wir kompressorbetriebene Vernebler fiir
grofitropfige Aerosole (z.B. Rhinoclear oder Rhinowash) zur Reinigung der oberen
Atemwege. Wir haben erlebt, dass einjihrige Kinder zum Vernebler gehen, wenn
die Nase verlegt ist.

Als diagnostische nasale Lavage bezeichnen wir die Spiilung und Asservierung von
Sekret aus den oberen Atemwegen. Im CF- Zentrum Jena fithren wir sie routine-
miflig vierteljahrlich bei allen mitarbeitsfihigen Patienten durch. Ab 4-6 Jahren ap-
plizieren wir dazu 10 ml isotoner Kochsalzldsung /Nasenseite, bei retroflektiertem
Kopf und verschlossenem Gaumensegel. Nach 10 Sekunden wird das Sekret nach
Anteflektion in einem Sammelbehilter aufgefangen. Bei kleineren Kindern nutzen
wir den nasalen Riickfluss aus dem Rhinoclear oder Rhinowash zur mikrobiellen
Diagnostik. Neben der Untersuchung der Keime in den oberen Atemwegen, die
hiufiger auch mit P. aeruginosa besiedelt sind, fithren wir Studien zu Inflammati-
onsmarkern aus Lavagefliissigkeit durch.

Zur Frage, welcher CF Patient eine therapeutische NL braucht, liegen keine Daten
vor. Wenn sie gut toleriert wird, sehen wir die NL bei jeder Verlegung der oberen
Atemwege mit Sekret und Krusten als sinnvoll an. Neben den Risiken einer Aspira-
tion von Salzwasser (geringer als beim Baden im Meer) kann mit Druck auch Sekret
in die Ohr-Tuben gelangen. Bei CF muss auf eine Reinigung der Nasenkannen — wie
bei Inhalationsgeriten — geachtet werden. Sonst kann der therapeutische Aufwand
zum Schaden fiir den Patienten werden.

M. Rosewich, O. Eickmeier, S. Zielen

Seit der Erstbeschreibung in den 1980er Jahren spielen atypische Mycobakterien
eine zunehmende Rolle in der Pathogenese der Lungenerkrankung von Patienten
mit Mukoviszidose. In der Mehrzahl der Fille werden Mycobacterium avium und
abscessus im Sputum nachgewiesen. Da die Krankheitsverlidufe von Patient zu Pati-
ent sehr unterschiedlich sind, wird die klinische Relevanz eines mikrobiologischen
Nachweises kontrovers diskutiert. Eine Therapie der Mycobakterien ist langwierig
und nebenwirkungsreich. Daher muss der Arzt rechtzeitig benigne Verlaufsformen
von einer progressiven Erkrankung unterscheiden.

Wir stellen hier zwei schwere Verldufe einer Mycobakterien-bedingten Lungener-
krankung vor und zeichnen das diagnostische und therapeutische Vorgehen dieser
beiden Fille nach.
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S5.1 CFDM-Diagnose und OGTT-Variabilitédt im Diabetesscreening
bei CF-Patienten

J. M. Hermann, M. Ballmann, N. Scheuing, G. Dockter, H. Hebestreit, S. Junge, L.
Nahrlich, C. Smaczny, D. Staab, G. Thalhammer, S. van Kiningsbruggen-Rietschel,
R. W. Holl

Fragestellung: CF-Diabetes (CFDM) ist die haufigste Komorbiditit bei Mukoviszidose.
Gemif internationalen CF-Richtlinien soll ab dem Alter von zehn Jahren ein jéhrliches
Screening mittels eines oralen Glukosetoleranztests (OGTT) durchgefiihrt werden. Ziel
dieser Auswertung war der Vergleich der CFDM-Diagnose basierend auf einem oder zwei
diabetischen OGTTs sowie die Untersuchung der Variabilitit der Testergebnisse.
Methodik: Im Rahmen der Diabetes-Studie des Mukoviszidose e.V. wurden zwischen
2001 und 2010 bei 1128 CF-Patienten multizentrisch mindestens zwei standardisierte
OGTTs durchgefithrt (n=4643 OGTTs). Zum Zeitpunkt der Tests waren die Patienten
klinisch stabil, nicht schwanger und hatten keine vorherige Steroidmedikation oder Lun-
gentransplantation. Uber Kaplan-Meier-Kurven wurde die Dauer bis zum Auftreten eines
bzw. zweier konsekutiver diabetischer OGTTs untersucht. Die Variabilitit aufeinander-
folgender Testergebnisse wurde deskriptiv dargestellt.

Ergebnisse: Das mediane Alter beim ersten/letzten OGTT betrug 15,5 [11,5; 21,5] Jah-
re/18,6 [15,3; 25,4] Jahre. 30,1% der CF-Patienten hatten wihrend der Studie mindes-
tens einen diabetischen OGTT, bei 12,1% traten zwei konsekutive diabetische Tests auf.
Kaplan-Meier-Kurven zeigten, dass 25% bzw. 50% der CF-Patienten im Alter von 20,0
bzw. 33,8 Jahren mindestens einen diabetischen Test hatten. Zwei konsekutive diabetische
OGTTs traten bei 25% der Patienten im Alter von 34,5 Jahren auf. In 15,9% der Fille wur-
de nach dem ersten diabetischen Ergebnis wihrend der Studiendauer kein weiterer Test
iibermittelt, d.h. die Diagnose nicht gesichert. Bei den weiteruntersuchten Patienten folg-
te in 37,2% erneut ein diabetischer Test, 24,2% bzw. 38,6% der Folgetests fielen normal
bzw. pathologisch (IFG, IGT oder beides) aus. Obwohl nach internationalen Leitlinien
zwei konsekutive diabetische Tests zur CFDM-Diagnose ausreichen, wurden 55 Patienten
dennoch weiterhin kontrolliert. Bei 23 (41,8%) dieser Patienten ergaben alle weiteren
Tests ebenfalls diabetische Ergebnisse, in 11 (20,0%) Fallen war unter den folgenden Tests
mindestens ein normales Ergebnis.

Schlussfolgerung: Gemifl CF- und ADA/DDG-Leitlinien werden zwei unabhingige
konsekutive diabetische OGTTs zur CFDM-Diagnose gefordert. Bei CF-Patienten ist die
Variabilitit von Test zu Test sehr hoch, so dass diese Anforderung in der klinischen Routi-
ne beriicksichtigt werden sollte. Das Diagnosealter unterscheidet sich deutlich, wenn ein
oder zwei Tests zur Diagnose verwendet werden.

Ss5.2 Flexibles Diabetesmanagement bei CF-Diabetes? Ein
multizentrischer Vergleich von Insulinpumpentherapie
und Blutzuckerselbstmessungen zwischen CF-Diabetes
und Typ 1 Diabetes basierend auf der deutsch/
osterreichischen DPV-Datenbank

N. Scheuing, ). Hermann, K. W. Badenhoop, M. Borkenstein , K. Konrad,

E. Lilienthal, K. Laubner, A. Naeke, B. Rami-Merhar, A. Thon, D. Wiemann, R. W. Holl
Fragestellung: Die Insulinpumpenbehandlung bei Typ 1 Diabetes (TIDM) nahm in
den letzten Jahren kontinuierlich zu. Ziel war es daher auch bei CF-Diabetes (CFDM)
die Hiufigkeit des Einsatzes von Insulinpumpen zu untersuchen und einen Vergleich zu
T1DM herzustellen.

Methodik: 484 insulinbehandelte CFDM- bzw. 41083 insulinbehandelte T1DM-Pati-
enten der multizentrischen, standardisierten DPV-Datenbank (Stand: 03/13), die ilter
als 10 Jahre bei Diabetesmanifestation waren, wurden hinsichtlich der Haufigkeit einer
Insulinpumpe analysiert. Bei Patienten mit Insulinpumpe wurden demografische und
Kklinische Daten zwischen CFDM und T1DM verglichen. Pro Patient wurde das aktuellste
Behandlungsjahr beriicksichtigt.

Ergebnisse: Lediglich 4,3% der CFDM-Patienten wurden mit einer Insulinpumpe be-
handelt. Dies entsprach etwa einem Fiinftel der TIDM-Patienten mit Insulinpumpen-
therapie (20,9%). Bei CFDM war der Anteil Jungen mit einer Insulinpumpe héher (55,0
vs. 46,5%, p=0,09) und das Alter zu Beginn einer Insulinpumpentherapie jiinger (Median
[Q1;Q3]: 18,4 [16,0; 28,6] vs. 23,8 [14,9; 43,8] Jahre) als bei TIDM. Die Insulindosis/
kg Korpergewicht war bei CFDM hoher als bei TIDM (0,9 [0,7; 1,2] vs. 0,6 [0,5; 0,8]
IE); der Anteil an Basalinsulin war geringer (31,2 vs. 44,0%). CFDM-Patienten wurden
haufiger mit Steroiden behandelt (15,0 vs. 0,7%). Tégliche Blutzuckerselbstmessungen
wurden bei CFDM seltener durchgefiihrt als bei TIDM (4,5 [2,9; 5,0] vs. 5,0 [4,0; 6,0]/
Tag). Der HbAlc war zwischen CFDM und T1DM vergleichbar (7,5 [6,2; 9,6] vs. 7,7 [7,0;
8,7]1%). Insbesondere bei CFDM kann der HbAlc durch gesteigerte Hamolyse jedoch
falsch niedrig sein.

Schlussfolgerung: Bei CFDM kénnte die Insulinpumpe mit flexibler Anpassung an
Mahlzeiten und CF-Krankheitsstatus eine Alternative zur Injektionstherapie darstellen.
In qualifizierten Diabeteszentren werden Insulinpumpen bei CFDM jedoch noch sehr
selten angewandt. Ein moglicher Grund kénnte neben der bisher mangelnden Daten-
lage sein, dass Patienten, deren Diabetes iiberwiegend von Pulmologen behandelt wird,
haufiger konventionell therapiert werden, da die Einstellung/Betreuung einer Insulin-
pumpe zeitintensiver/komplexer ist. Die hohere Insulindosis und der kleinere Anteil an
Basalinsulin bei CFDM deuten auf eine groflere Insulinresistenz als bei T1DM hin, die
auf die hiufigere Steroidbehandlung sowie den Einfluss von Zytokinen und Infektionen
zuriickgefithrt werden kann.



Ss.3. Stenotrophomonas maltophilia Antikdrper bei CF-Patienten

J. Steinmann, P. Goncalves-Vidigal, D. Schmidt, U. Mellies, F. Stehling, ). Buer,
P. M. Rath

Stenotrophomonas maltophilia gehort zu den gramnegativen Infektionserregern
und wird in der Umwelt in Wasser, Erdboden und Gemiise gefunden. Das Bakteri-
um ist in der Lage Biofilme zu bilden und weist eine natiirliche Resistenz gegeniiber
Carbapenemen auf. S. maltophilia wird zunehmend bei CF-Patienten isoliert und
ist ein unabhangiger Risikofaktor fiir pulmonale Exazerbationen. In dieser Studie
haben wir einen quantitativen Immunfluoreszenztest (IFT) entwickelt, um spezifi-
sche S. maltophilia Antikorper im Serum von CF-Patienten zu detektieren.
Insgesamt haben wir 100 Seren von 64 CF-Patienten und 36 gesunden Probanden
iiber einen Zeitraum von zwei Jahren gesammelt. Die CF-Patienten wurden anhand
ihres kulturellem Nachweises von S. maltophilia im Sputum in verschiedene Grup-
pen kategorisiert: kein, intermittierender oder chronischer Kolonisations-Status.
Die Antikoérperantwort wurde mittels quantitativem IFT im Serum gemessen, wo-
bei ein S. maltophilia Referenzstamm als Antigen verwendet wurde. Zudem wurde
die gemessene Antikoérperantwort mi der FEV1 korreliert.

Die CF-Patienten mit chronischem S. maltophilia Kolonisations-Status zeigten si-
gnifikant hohere Antikorpertiter als die gesunden Probanden (P<0.0001) und die
CF-Patienten mit keinem (P=0.0002) oder intermittierendem (P=0.0315) S. mal-
tophilia-Nachweis. Ein cut-off Wert von >1:120 zeigte die besten Testparameter zur
Abgrenzung von CF-Patienten mit chronischem S. maltophilia Status im Vergleich
zu den anderen Gruppen. Die Sensitivitit und Spezifitit fir die CF-Patienten mit
chronischer S. maltophilia Kolonisation lag bei 70,7% und 84,7%. Der mittlere S.
maltophilia Antikorpertiter der 64 CF-Patienten wies eine inverse Korrelation zur
FEV1 (2= 0.21; P=0.0013) auf.

Der quantitative IFT ist eine einfache und schnelle Methode, um eine spezifische
Antikorperantwort gegen S. maltophilia bei CF-Patienten zu detektieren. CF-Pati-
enten mit hohen S. maltophilia Antikérpern hatten eine niedrigere FEV1.

S5.4 Das Ansprechen von mit Ivacftor behandelten CF-
Patienten mit einer G551D Mutation in Bezug auf Lungen-
funktion, Gewicht und Schweisschlorid — eine Sekunddre
Datenanalyse

T. Zimmermann fiir Barry Plant et al.

In klinischen Studien konnte bei CF-Patienten mit einer G551D Mutation unter
Ivacaftor im Vergleich zu Placebo eine verbesserte FEV, nachgewiesen werden. Um
den klinischen Nutzen fiir diejenigen Patienten zu evaluieren, die hinsichtlich der
Ansprechrate unter dem Medianwert lagen, wurden die Efficacy- und Pharma-
kodynamik Daten aus Studie 102/103 ausgewertet. Diese sekundire Datenanalyse
beinhaltete die NNT (Number Needed to Treat), die Frequenz und kumulative Ver-
teilung, sowie Untergruppenanalysen zur Evaluation des klinischen Ansprechens
(Schweisschlorid, FEV,, Gewicht) von denjenigen Patienten, die tiber 48 Wochen
entweder Ivacaftor (n=109) oder Placebo (n=100) erhielten. Verinderungen dieser
Parameter wurden je nach Ansprechen im FEV1 verglichen. Die NNT fiir eine Re-
duktion des Schweiss-Chlorids um 20mMol/l betrug 1,03. Fiir eine Verbesserung
im FEV, von = 5% betrug die NNT 1,73. In beiden Behandlungsgruppen zeigten
die Daten eine Normalverteilung mit einer Verschiebung zugunsten der Ivacaftor-
Gruppe. Bei Schweiss-Chlorid und im Gewicht wurden numerische Verbesserun-
gen in der Ivacaftor Gruppe beobachtet, unabhingig davon, ob eine 5%ige Verbes-
serung im FEV, erreicht wurde oder nicht. (siehe Tabelle) Unter Ivacaftor konnte
eine Wirkung auf Schweiss-Chlorid, FEV, und Gewicht beobachtet werden. Diese
Analyse zeigt, dass fiir Patienten mit einem Ansprechen des FEV, von >5%, und
fiir Patienten mit einem geringen Ansprechen des FEV | (< 5%), die Veranderungen
beziiglich Gewichtszunahme und Schweiss-Chlorid vergleichbar sind.

Klinische Visite Erwachsene S6

S6.1 S3-Leitlinie ,,Lungenerkrankung bei Mukoviszidose*,
Modul 1: Diagnostik und Therapie nach dem ersten
Nachweis von Pseudomonas aeruginosa

F.-M. Miiller

Hintergrund: Angeregt durch die AG Mukoviszidose der Gesellschaft fiir Pddia-
trische Pneumologie und der Arbeitsgemeinschaft der Arzte im Mukoviszidose
e.V. wurde die Entwicklung der S3-Leitlinie Lungenerkrankung bei Mukoviszidose
initiiert und unter Beteiligung von 13 Fachgesellschaften und zwei Patientenvertre-
tungen im Sommer 2013 abgeschlossen.

Ziel: Die S3-Leitlinie soll durch die Vermittlung eines evidenzbasierten Thera-
piestandards eine Hilfestellung fiir die Diagnostik und Therapie nach dem ersten
Nachweis von P. aeruginosa geben. Die Leitlinie richtet sich nicht nur an Mediziner
und Physiotherapeuten, die Patienten mit CF behandeln, sondern schlief3t auch die
Mikrobiologen und Radiologen ein, welche die Diagnostik durchfiihren. Weiterhin
soll die Leitlinie fiir die Patienten selbst eine Orientierungshilfe bieten.

Methodik: Bei der S3-Leitlinie wurde eine systematische Evidenzsuche und —be-
wertung mit formaler Konsensusfindung verkniipft. Auf den Konsensuskonferen-
zen wurde ein nominaler Gruppenprozess durch einen externen Moderator durch-
gefiihrt.

Ergebnisse: Auf den beiden Konsensuskonferenzen wurden Empfehlungen fiir ins-
gesamt 37 Fragen erarbeitet. Dabei wurde fiir jedes Statement je nach Evidenz und
Konsensstirke ein Empfehlungsgrad vergeben. Aufgrund noch nicht ausreichend
publizierter Studien zu dem Kapitel obere Atemwege wurden hierzu keine Emp-
fehlungen vergeben. Herzstiick der Leitlinie ist ein strukturierter Algorithmus zur
Diagnostik und Therapie beim Erstnachweis von P. aeruginosa. Eine Besonderheit
der Leitlinie ist die Informationsstrategie zur Vorbereitung und Durchfithrung der
Eradikationstherapie von Pseudomonas aeruginosa fiir die Patienten mit 6 Fragen
und Statements. Die Leitlinie kann online unter http://www.awmf.org/leitlinien/
detail/11/026-022.html abgerufen werden.

Ausblick: Zukiinftige Studien zur Pseudomonas-Eradikation bei CF sollten die
Besiedlung der oberen Atemwege erfassen. Als nichstes soll das Modul 2 zur Di-
agnostik und Therapie bei chronischem Nachweis von Pseudomonas aeruginosa
bearbeitet werden.

S6.2 Immunologisches Testverfahren zum Nachweis von
Mycobakterium abscessus Infektionen bei Patienten
mit cystischer Fibrose

M. Holz, M. Kohns, J. Seyfarth, A. Seibt, M. Steindor, E. Mayatepek,

D. Schramm, M. Jacobsen

Atypische Mykobakterien, allen voran Mycobakterium abscessus complex (MAB-
SC) werden zunehmend hiufig bei Patienten mit cystischer Fibrose (CF) im Tra-
chealsekret isoliert. Der Erreger kann eine schwere, z.T. chronische Infektion her-
vorrufen. Etablierte, bzw. ausreichend wirksame Therapieregime existieren zurzeit
noch nicht. Immunologische Nachweismethoden fiir MABSC Infektionen sind
nicht verfiigbar. Ziel dieser Pilotstudie war die Etablierung eines immunologischen
Tests zur Detektion von MABSC Infektionen bei Kindern mit CE.

Insgesamt wurden 7 CF Patienten rekrutiert. Ein CF Patient hatte zum Zeitpunkt
der Untersuchung einen positiven MABSC Nachweis im Sputum, bei einem zwei-
ten Patienten wurde in der Vergangenheit mehrfach MABSC im Trachealsekret
nachgewiesen — zum Zeitpunkt der Studie war der Sputum mehrfach negativ be-
ziiglich MABSC. Keiner der anderen CF Patienten war positiv fiir MABSC getestet
worden. Aufgrund der antimycobakteriellen Kreuzreaktionen wurden Vollblut in
vitro-Re-stimulationen gegen Proteingemische (PPD) von verschiedenen Myco-
bakterien [Mab (Abscessin), M. avium (Sensitin), M. tuberculosis (Tuberculin)]
durchgefiihrt. Zytokine wurden intrazelluldr (Durchflusszytometrie) und extrazel-
luldr (ELISA) bestimmt.

Alle mycobakteriellen Antigene induzierten eine T Zellzytokinantwort in den zwei
CF Patienten mit akuter bzw. fritherer MABSC Infektion. Hierbei war die Reaktion
auf Abscessin wesentlich stirker als gegen Sensitin und Tuberculin. Ein weiterer CF

Patient zeigte eine positive Immunreaktion gegen mycobakterielle Antigene, wobei
auch hier die Reaktion gegen Abscessin am starksten war.
Die Ergebnisse dieser Pilotstudie legten nahe, dass eine immunologische Metho-
Shviihz Shvthy SteayiiZ Sty de zum Nachweis einer akuten oder friiheren MABSC Infektion bei CF Patienten
Difference . Difference . Difference B Difference B moglich ist, und dass man durch den Vergleich zu Immunantworten gegen andere
Measure  [Wacaftor (o=22)| | Wacaftor (n=10)) | Ivacaftor (n=61) - yapye [vacaftor (n=16) | yaiue Mycobakterien zwischen spezifischen und kreuzreaktiven Testergebnissen unter-
Placebo (n=64) Placebo (n=18) Placebo (n=12) Placebo (n=6) scheiden kann.
% predicted
FEVT, 42 <0.0001 16 05093 62 00023 98 0.0522
(% points)
Sweat chloride
concentration, | 46.1* <0.0001 558" <0.0001 497 <0.0001 539 <0.0001
(mMollL)
Bty 33 <0.0001 20 00582 17 03313 34 00094

*Data available for 20 (ivacaftor) and 61 (placebo) patients. **Data available for 9 (ivacaftor) and 17 (placebo) patients. ‘Data available for 58
(ivacaftor) and 11 (placebo) patients. *Data available for 14 (ivacaftor) and 5 (placebo) patients.
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S6.3 Arthropathien bei Patienten mit Mukoviszidose

C. Schwarz, D. Staab

Einfithrung: Die mittlere Lebenserwartung der Patienten mit CF ist in den letz-
ten Jahren deutlich gestiegen und liegt in Industrielindern bei ca. 40 Jahren. In
Deutschland leben mittlererweile mehr erwachsene Patienten mit CF als Kinder.
Dies ist durch ein multidisziplinires Behandlungskonzept erreichbar geworden.
Jedoch zeigen Untersuchungen eine deutliche Zunahme von Co-Morbidititen. Di-
abetes mellitus, Osteoporose, Depressionen und Arthropathien nehmen im Alter
zu. Es treten bei einem Teil der Patienten mit CF aus bisher unbekannter Ursache
chronische Athropathien auf, die im Vergleich zu den hiufiger vorkommenden
akuten Arthopathien im Rahmen pulmonaler Exarcerbationen teilweise Monate bis
Jahre persistieren.

Methode: Fiir diese Arbeit wurden die Daten der an Arthropathie erkrankten Pa-
tienten prospektiv dokumentiert und retrospektiv ausgewertet. Daraus wurde der
prozentuale Anteil an der Gruppe der Ambulanzpatienten unseres Zentrums ermit-
telt. In die Evaluation gingen nur die Patienten ein, die linger als 1 Monat Gelenk-
beschwerden hatten und auch medikamentos behandelt werden mussten.
Ergebnisse: In der Ambulanz des Christiane Herzog Zentrums Berlin werden
derzeit ca. 290 an Mukoviszidose erkrankte Patienten (Kinder und Erwachsene)
betreut. Insgesamt wurden die Daten von 193 erwachsenen Patienten prospektiv
dokumentiert und restrospektiv ausgewertet. Insgesamt traten bei 22 Patienten be-
handlungsbediirftige Arthropathien auf.

Zusammenfassung: Im Vergleich zur Normalbevolkerung (1% Rheumatoide arth-
ritis) treten vor allem im jungen Erwachsenenalter die Gelenkbeschwerden iiber-
zufillig haufig bei Patienten mit CF auf. Dies stellt eine deutliche Einschrinkung
der Lebensqualitidt dar. Die Gelenkbeschwerden der untersuchten Patienten sind
nicht nur als reaktiv, sondern in vier Fillen auch als echte rheumatoide Arthritis
mit positivem Rheumafaktor zu bewerten. Die chronische Besiedlung mit PA ist ein
eventueller Risikofaktor fiir die Entwicklung von Arthropathien.

Um eine genauere Aussage zur Pravalenz der Arthropathien bei CF in Deutschland
treffen zu konnen, ist eine Registerabfrage vorgesehen. In diesem Zusammenhang
sind Aussagen zu Risikofaktoren und Pridiktoren gezielter moglich.

Psychologische Onlineberatung S7

Psychologische Online-Beratung fiir Eltern: das kognitiv-
behaviorale Interventionsprogramm Muko-WEP

L. Goldbeck, A. Fidika, M. Herle, C. Knaevelsrud, C. Lehmann, C. Weiss
Hintergrund und Fragestellung: Die psychische Belastung fiir Eltern eines Kin-
des mit Mukoviszidose ist hoch. In der internationalen TIDES-Studie berichteten
ca. 40% Kklinisch relevante Angste oder depressive Symptome. Die Unterstiitzung
fiir Eltern ist von zentraler Bedeutung, da diese Garanten der Durchfithrung des
komplexen medizinischen Behandlungsprogramms sind. Bislang fehlen jedoch
evidenzbasierte psychologische Interventionsprogramme fiir Eltern, und psycho-
logische Beratung ist in den Mukoviszidoseambulanzen nur begrenzt verfiigbar.
Wir entwickelten daher aufbauend auf bereits mit anderen Zielgruppen bewéhrte
Prinzipien internetbasierter psychologischer Therapien ein online-Interventions-
programm fiir Eltern eines Mukovisdidose betroffenen Kindes.

Methode: Das Programm MukoWEP wurde von einer klinischen Expertengruppe
konzipiert und besteht aus 10 konsekutiven Schreibaufgaben, die innerhalb von 10-
12 Wochen mit therapeutischer Anleitung absolviert werden. Die Kommunikation
zwischen Therapeutinnen und Teilnehmern findet ausschliefSlich auf einer gesi-
cherten und passwortgeschiitzten Plattform im Internet statt. Ziel der Intervention
ist die Bewiltigung von krankheitsbezogenen Angsten und Depressionen sowie
die Stirkung der elterlichen Lebensqualitit. Im Rahmen einer Pilotstudie nahmen
31 Eltern an MukoWEP teil. Evaluiert wurden die Nutzerzufriedenheit sowie die
Verinderung der psychischen Belastung, der Lebensqualitit und der Krankheits-
bewiltigung.

Ergebnisse: In allen erfassten Bereichen duferte sich die grofle Mehrzahl der Teil-
nehmer sehr zufrieden oder zufrieden. Die Angste der Eltern (primarer Endpunkt)
reduzierten sich in einem klinisch relevanten Umfang (Effektstirke d=2,06), eben-
so wie die Progressionsangst (d=1.11) und die depressiven Symptome (d=0,72).
Verbesserungen der Lebensqualitit der Eltern (d=0,76) waren nachweisbar. Die
gemessenen Anderungseffekte blieben iiber einen Nachbeobachtungszeitraum von
3 Monaten weitgehend stabil.

Diskussion: MukoWEP ist ein kurzes, ressourcenékonomisches, iiber das Internet
standortunabhingig nutzbares psychologisches Programm fiir Eltern. In einem Pi-
lotprojekt wurde eine hohe Effektivitit und Teilnehmerzufriedenheit gezeigt. Die
Spezifitit der Effekte sollte in kiinftigen kontrollierten Studien untersucht werden.
Fiir die psychologische Versorgung von Personen mit seltenen Erkrankungen und
ihren Angehorigen bieten internetbasierte Programme ein hohes Potential.

Das Projekt wurde vom Mukoviszidose Institut e.V. gefordert.
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Plenum 3
1 Pankreasenzymsubstitution bei CF

H. Ellemunter

Bei Diagnose i.R. des Neugeborenen Screenings wird eine Pankreasinsuffizienz in
der Mehrzahl der PatientInnen mit Cystischer Fibrose festgestellt. Bei unbehan-
delten und durch Symptome auffilligen Patienten findet sich in 50-90% der Fal-
le eine schwere Fett-Malabsorption. Fiir eine effiziente Nahrungsaufnahme und
Behandlung der Pankreasinsuffizienz ist die Pankreasenzymsubstitution von ent-
scheidender Bedeutung. In jedem Alter, aber besonders im ersten Lebensjahr, ist
die Indikation zur Enzymtherapie von einer korrekten Diagnose der Pankreasfunk-
tion abhingig, diese muss mitunter ofter gepriift werden bevor eine Therapie mit
Enzymen begonnen wird. Symptome wie abdominelle Schmerzen, hiufige Stiihle,
Blidhungen und Fettstiithle konnen Ausdruck einer ungeniigend behandelten Pan-
kreasinsuffizienz sein.

Die Enzymtherapie stellt eine lebenserhaltende und fiir die korperliche Entwick-
lung entscheidende Therapie bei CF dar. Neuere Daten belegen die Wichtigkeit
einer frithen, konsequenten Ernihrungstherapie zusammen mit einer optimierten
Pankreasenzymsubstitution fiir den Krankheitsverlauf.

Die optimale Dosierung der Pankreasenzyme ist nach wie vor eine Herausforde-
rung: Dosisempfehlungen nach Leitlinien werden in der Praxis nicht immer ein-
gehalten, besonders in den ersten Lebensjahren ist die verabreichte Dosis oft zu
gering. Die in den Leitlinien angefiihrte maximale tigliche Dosis von 10.000 Lipase
Einheiten/Kg Korpergewicht muss im Alltag insbesondere bei jungen Patienten
hiufig iiberschritten werden ohne dass befiirchtete Nebenwirkungen, wie etwa die
fibrosierende Colonopathie beobachtet werden.

Fiir die optimale Anwendung bedarf es regelmifliger Stuhluntersuchungen und die
kontinuierliche Schulung von Familie und PatientInnen sowie jahrlich zumindest
einer Erndhrungsberatung durch eine CF spezialisierte Erndhrungsberaterin.

3 Erndhrung bei Pankreasinsuffizienz und CF

B. Palm

Die Malnutrition bei CF, mit ihren fatalen Folgen auf Lebensqualitidt und -dauer,
galt in den vergangenen Jahren als unvermeidbar. Eine wesentliche Ursache fiir die
Mangelernihrung stellte die gestorte Energiebilanz bei Mukoviszidose dar. Hierbei
spielte die exokrine Pankreasinsuffizienz eine entscheidende Rolle.

Seit der Markteinfithrung von magensiureresistenten Verdauungsenzymen im Jah-
re 1983 ist eine ausgewogene Ernidhrung - ohne Restriktionen - bei Mukoviszidose
moglich. Die Nahrstoffrelation hingt vom Energiebedarf ab. Empfohlen werden
15 —20 % der Energie als Eiweifi, 35 — 40 Energieprozent Fett und 40 — 45 Ener-
gieprozent in Form von Kohlenhydraten. Es wird nicht mehr unisono eine hoch-
kalorische bzw. fettreiche Kost bei CF gefordert, sondern eine bedarfsangepasste.
Wihrend iibergewichtige Patienten mit Mukoviszidose keine fettreiche Erndhrung
bendétigen, brauchen Kinder, die trotz hochkalorischer Supplemente unter der 15.
BMIp liegen, oder Erwachsene, die nach Ausschopfung aller didtetischer Maf3-
nahmen einen BMI < 18,5 kg/m? aufweisen, einen invasiven Ernihrungssupport
(PEG).

In der Vergangenheit lag das Augenmerk hauptsichlich auf der Energiezufuhr.
Heute achtet man hingegen zunehmend auf die Qualitit und Ausgewogenheit der
Erndhrung. Hierbei ist die Schulung von Patienten und deren Eltern (,,Eine Reise
durch den Verdauungsapparat*, Einsatz des ,,CF-Ernahrungswiirfels) unerlisslich.
Eine wesentliche Aufgabe innerhalb der Ernidhrungstherapie ist die Enzymschulung
(Wirkweise, korrekte Einnahme und Berechnung von Pankreasenzymen) von Be-
troffenen und deren Eltern.

Zur optimalen Einstellung und Uberwachung der Pankreasenzymsubstitution
sollten in regelmifigen Abstinden (jihrlich im Kindesalter, spiter 3-jihrlich) und
zusdtzlich bei mangelndem Gedeihen ein quantitatives 4-Tage-Ernahrungsproto-
koll mit Enzymangaben und - wenn indiziert - eine Fettbilanzierung (72-Std.-
Stuhlfettbestimmung) erfolgen.

Die fettloslichen Vitamine A, D, E und K miissen substituiert werden. Diese Vita-
mine miissen im Rahmen einer fetthaltigen Mahlzeit und Pankreasenzymen ein-
genommen werden. Eine Substitution von Vitamin B12 sollte nur nach Ileumre-
sektion und bei pathologischem Serumspiegel erfolgen. Wasserlgsliche Vitamine
miissen nur bei verminderter Zufuhr durch die Nahrung supplementiert werden.



C. Binder

Haben 20% der gesunden Schwangeren das Problem, ein normales Korpergewicht
zu erreichen, weil sie tibergewichtig sind, so liegt das Hauptproblem bei Schwan-
geren mit CF im bestehenden Untergewicht und der Notwendigkeit, einen BMI
iiber 20 zu erreichen um eine Risikoschwangerschaft zu vermeiden. So ist bereits
bei dem Wunsch nach einer Schwangerschaft das Erreichen des Normalgewichtes
anzustreben und die medikamentose Zufuhr von Folsiure zu beachten. Der Ernih-
rungszustand verschlechtert sich wihrend der Schwangerschaft ,ohne eine Erho-
hung der Energiezufuhr um 50% bis 100%, massiv. Das rasche Wachstum und die
Entwicklung des Kindes stellen besondere Anforderungen an die Néhrstoffversor-
gung. Aber auch die Zufuhr von bestimmten Vitaminen und Mineralstoffen sollte
erhoht werden. Das Risiko einer Schwangeren, mit CF einen Gestationsdiabetes zu
entwickeln, liegt bei 20-40%. Engmaschige Blutzuckerkontrollen und der sofortige
Einsatz von Insulin sind bei einem Auftreten eines Gestationsdiabetes besonders
wichtig. Das dritte Problem, dass bei Schwangeren mit CF hiufig besteht, ist der
gastrointestinale Reflux sowie eine Obstipation. Auf eine Erhéhung der Fliissig-
keitszufuhr und der Ballaststoffe sollte daher besonders geachtet werden. Auch bei
einer Schwangeren mit CF trifft die Aussage des ,,Essens fiir Zwei“ nicht zu, da es
sich doch um eine gezielte Nahrungsmittelauswahl handeln sollte. Die Grundlage
dafiir bietet der Erndhrungswiirfel bei CF mit unterschiedlichen Extraportionen
verschiedener Nahrungsmittelgruppen. Eine Beratung durch eine CF-geschulte Er-
nihrungsfachkraft ist daher unerlisslich, um eine ganz individuelle Speiseplange-
staltung zu erarbeiten, die den Bediirfnissen einer Schwangeren mit CF entspricht.

J. Bargon, U. Miiller

Immer mehr CF-Betroffene erreichen das Erwachsenenalter. Wie viele junge Er-
wachsene nimmt auch bei CFlern der Wunsch nach eigenen Kindern zu, d.h. in den
CF-Erwachsenen—Ambulanzen sehen und betreuen wir immer mehr Schwangere.
Dieser Entwicklung wird auch durch entsprechende Guidelines zu ,,Schwanger-
schaft und CF* Rechnung getragen und es finden sich zahlreiche Publikationen zu
diesem Thema.

Im Idealfall findet vor der geplanten Schwangerschaft eine humangenetische Bera-
tung statt und die Betroffene spricht vor der Schwangerschaft mit ihrem Gyniko-
logen sowie dem behandelnden CF-Arzt tiber ihren Kinderwunsch. Leider ist dies
nicht immer der Fall.

Bei gesundheitlich stabilen Frauen verliduft die Schwangerschaft oft kompliaktions-
los. Dennoch sind nicht alle Schwangerschaften gleich und die Schwere der Erkran-
kung hat Einfluss auf den Schwangerschaftsverlauf.

Eine engmaschige Betreuung ist daher ebenso wichtig wie eine Intensivierung der
Physiotherapie (insbesondere bei Frauen mit eingeschrinkter Lungenfunktion).
Ziel ist es, mogliche Komplikationen frithzeitig zu erkennen und Infekte konsquent
zu behandeln. Allerdings stehen bei Infekten wihrend der Schwangerschaft nicht
alle Antibiotika zur Verfiigung.

Bei den regelmifligen Kontrollen in der CF-Ambulanz ist es wichtig, dass das
komplette CF-Team engmaschig in die Therapie mit eingebunden ist (Arzt, Phy-
siotherapie, Erndhrungsberatung). Eine regelméssige angeleitete Physiotherapie ist
insbesondere gegen Ende der Schwangerschaft unerlisslich, da die Zunahme des
Bauchumfangs und das erhohte Herzzeitvolumen zu zunehmenden Problemen
fiihren kann.

Der Vortrag diskutiert sowohl mogliche Komplikationen wihrend der Schwanger-
schaft als auch den eventuell notwendigen Medikamenteneinsatz (was darf, was
darf nicht eingesetzt werden).

Als Fazit ist anzumerken, dass eine Schwangerschaft zu mehr ,,Normalitit* im All-
tag der Betroffenen und als Nebeneffekt oft auch zu einer verbesserten Therapie-
Adhirenz fihrt.

CF-Behandler sollten daher, wenn medizinisch vertretbar, Betroffene zu einer
Schwangerschaft ermutigen.
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Research Fellow Pediatric Pulmonology
Lungenfunktion Ul

Kinderklinik Inselspital

CH 3010 Bern

philipp.latzin@insel.ch

Pidiatrische Pneumologie & Immunologie
Christiane Herzog Zentrum-
Mukoviszidose Zentrum

Charité Universititsmedizin Berlin I CVK
Augustenburger Platz 1

13353 Berlin
christine.lehmann@charite.de

Stidtisches Krankenhaus Kiel
Kinder- und Jugendmedizin
Rendsburger Landstraf3e 129
24145 Kiel

zusen@gmx.de

Friedrich-Schiller-Universitit Jena
Mukoviszidosezentrum/Pidiatrische
Pneumologie

Kochstrafle 2

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

Magdalenenstrafle 31
53121 Bonn
thomas.malenke@bafin.de

Leiter Sektion Pédiatrische Pneumologie,
Allergologie und Mukoviszidose Zentrum
Zentrum fiir Kinder- und Jugendmedizin
Im Neuenheimer Feld 430

69120 Heidelberg
Marcus.Mall@med.uni-heidelberg.de

Hermann Mehl GmbH Metallbau
Tulpenstrafle 50

71394 Kernen
horst.mehl@mehlgmbh.de

CF-Ambulanz

SPZ

Universitits Kinderklinik
Loschgestrafle 15

91054 Erlangen
volker.melichar@uk-erlangen.de

Bahnhofstrafle 7/2
72135 Dettenhausen
meyer.cornelia@gmx.net

Justus-Liebig-Universitit - Pneumologie -
Klinikstrafle 33
35392 Gieflen

konstantin.mayer@innere.med.uni-giessen.de

PD Dr. Alexander
Méller
Arzt

Dr. Anne Mof3eler

Tierdrztin

Dr. Michael Montag
Arzt

Prof. Dr. Frank-Michael
Miiller
Arzt

Dr. Lutz N&hrlich
Arzt

Dr. Susanne Néhrig
Arztin

Nadja Niemann
Wissenschaftliche
Mitarbeiterin

PD Dr. Thomas Niif3lein
Arzt

Ulrike Ollig
Physiotherapeutin

Barbel Palm

Erndhrungsberaterin

Nathalie Pichler

Psychosoziale Betreuung

Dr. Barry ). Plant
Arzt

Jiirgen Pollok
Physiotherapeut

Pneumologie und CF Ambulanz der
Universitits-Kinderklinik Ziirich
Steinwiesstrafle 75

CH 8032 Ziirich
Alexander.Moeller@kispi.uzh.ch

Stiftung Tierdrztliche Hochschule
Hannover

Institut fiir Tiererndhrung
Biinteweg 2

30559 Hannover
Anne.Moesseler@tiho-hannover.de
Alfried Krupp Krankenhaus

Klinik fiir Radiologie

Alfried Krupp Strafle 21

45117 Essen
michael.montag@krupp-krankenhaus.de

Neonatologie und Pad. Intensivmedizin
Klinikum Itzehoe

Robert-Koch-Straf3e 2

25524 Ttzehoe
fm.mueller@kh-itzehoe.de

Universititsklinik Gieffen u. Marburg GmbH
Zentrum fiie Kinderheilkunde u. Jugend-
medizin, Mukoviszidose-Zentrum Giefen
Feulgenstrafle 12

35392 Gieflen
lutz.naehrlich@paediat.med.uni-giessen.de

Mukoviszidose-Ambulanz fiir Erwachsene
Klinikum Innenstadt

ZiemssenstrafSe 1

80336 Miinchen
susanne.naehrig@med.uni-muenchen.de

Arztekammer Niedersachsen

Zentrum fiir Qualitit und Management
im Gesundheitswesen

Berliner Allee 20

30175 Hannover
nadja.niemann@aekn.de

Gemeinschaftsklinikum Koblenz-Mayen
Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Kemperhof Koblenz

Koblenzer Strafle 115-155

56073 Koblenz
thomas.nuesslein@gemeinschaftsklinikum.de

Platanenweg 20
55237 Flonheim
ulrike.ollig@gmx.de

Universititsklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin

Kirrberger Strafle

66421 Homburg
Baerbel.Palm@uks.eu

Mukoviszidose e.V.
In den Dauen 6
53117 Bonn
npichler@muko.info

Cork University Hospital
Wilton

IRL Cork
barry.plant@hse.ie

Universititskinderklinik

- Abteilung Krankengymnastik -
Alexandrinenstraf3e 5

44791 Bochum
J.Pollok@klinikum-bochum.de



Dr. Krystyna Poplawska

Arztin

Dr. Susanne Posselt
Arztin

Judith Prophet
Physiotherapeutin

Dr. Michael Rau
Arzt

Dr. Tobias Reindl
Arzt

Katrin Renger
Mukoviszidose-Patientin

PD Dr. Joachim
Riethmiiller

Dr. Ernst Rietschel

Arzt

MD Kinga
Rigler-Hohenwarter
Arztin

Stefanie Rosenberger-
Scheuber
Physiotherapeutin

Dr. Martin Rosewich
Arzt

Katharina Ruf

Arztin

Nicole Scheuing
Erndhrungsberaterin

Maria Schon
Sozialpddagogin

Universititsklinikum Mainz

Zentrum fiir Kinder- und Jugendmedizin
Langenbeckstraf3e 1

55131 Mainz
krystyna.poplawska@unimedizin-mainz.de

Nachsorgeklinik Tannheim
Gemeindewaldstraf3e 75
78052 VS-Tannheim
posselt@tannheim.de
Overbergstrafle 3

48683 Ahaus
judith.brunsmann@web.de

Oberschwabenklinik

Abteilung fiir Kinder - & Jugendmedizin
Nikolausstra3e 10

88212 Ravensburg
michael.rau@oberschwabenklinik.de

Charité Berlin

Campus Virchow-Klinikum
Augustenburger Platz 1
13353 Berlin
tobias.reindl@charite.de

Windbergstraf3e 5
01189 Dresden
KatrinRenger@web.de

Universitétsklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin

Hoppe-Seyler-Strafle 1

72076 Tiibingen
joachim.riethmueller@med.uni-tuebingen.de

Mukoviszidosezentrum Koéln
Universititskinderklinik
Kerpener Strafle 62

50924 Koln
Ernst.Rietschel@uk-koeln.de

Klinikum Wels-Grieskirchen
Grieskirchner Straf3e 42

A 4600 Wels
kinga.hohenwarter@klinikum-wegr.at

Klinik Schillerhéhe

- Abteilung Physiotherapie -
Solitudestraf3e 18

70839 Gerlingen
Stefanie.Rosenberger@klinik-schillerhoehe.de

Klinikum der Johann-Wolfgang-Goethe-
Universitit Frankfurt / Main
Pneumologie und Allergologie
Theodor-Stern-Kai 7

60590 Frankfurt
martin.rosewich@kgu.de

Christiane Herzog-Ambulanz fiir
Mukoviszidosekranke
Universitits-Kinderklinik Wiirzburg
Josef-Schneider Strafie 2

97080 Wiirzburg
ruf_k@klinik.uni-wuerzburg.de

Universitit Ulm

Institut fiir Epidemiologie und
Medizinische Biometrie, ZIBMT
Albert Einstein Allee 41

89081 Ulm
nicole.scheuing@uni-ulm.de

Christl. Kinderhospital Osnabriick GmbH
Johannisfreiheit 1
49074 Osnabriick
m.schon@ckos.de

Dr. Dirk Schramm
Arzt

Dr. Carsten Schwarz
Arzt

Dr. Vladimir Shushakov

Arzt

Dr. Christina
Smaczny
Arztin

Universitit Diisseldorf

Klinik fiir Kinderkardiologie und
Pneumologie

Moorenstrafle 5

40225 Diisseldorf
dirk.schramm@med.uni-duesseldorf.de

Christiane Herzog-Zentrum

Klinik fiir Padiatrie mit Schwerpunkt
Pneumologie und Immunologie
Augustenburger Platz 1/Mittelallee 4
13353 Berlin
carsten.schwarz@charite.de

Medizinische Hochschule Hannover
Institut fiir Sportmedizin

OE 4250 Gebdude K8 Ebene SO
Carl-Neuberg-Strafie 1

30625 Hannover
Chouchakov.Vladimir@MH-Hannover.de

Klinikum der Johann-Wolfgang-Goethe-
Universitdt Frankfurt Main
Pneumologie und Allergologie
Theodor-Stern-Kai 7

60590 Frankfurt
Smaczny@em.uni-frankfurt.de

PD Dr. Olaf Sommerburg Scktion Pidiatrische Pneumologie und

Arzt

Dr. Thomas Spindler
Arzt

PD Dr. Doris Staab

Arztin

Dr. Mirjam Stahl

Arztin

PD Dr. Frauke Stanke
Biologin

Dr. Katharina Staufer
Arztin

Prof. Dr. Gratiana
Steinkamp
Arztin

Allergologie und Mukoviszidosezentrum,
Klinik III

Universititsklinikum Heidelberg

Im Neuenheimer Feld 430

69120 Heidelberg
olaf.sommerburg@med.uni-heidelberg.de

Fachklinik Wangen Kinderklinik
CF-Ambulanz fiir Kinder und Jugendliche
Am Vogelherd 14

88239 Wangen
kinderklinik@wz-kliniken.de

Christiane Herzog Zentrum Berlin
Campus Virchow Klinikum
Universitétsklinik Charité
Augustenburger Platz 1/Mittelallee 4
13353 Berlin

doris.staab@charite.de

Universititskinderklinik Heidelberg
Im Neuenheimer Feld 430

69120 Heidelberg
Mirjam.stahl@med.uni-heidelberg.de

Medizinische Hochschule Hannover
Pidiatrische Pneumologie und
Neonatologie OE6710
Carl-Neuberg-Strafie 1

30625 Hannover
mekus.frauke@mh-hannover.de

Universitdtsklinik fiir Innere Medizin IIT
Wihringer Giirtel 18-20

A 1090 Wien
katharina.staufer@meduniwien.ac.at

Medizinisch-wissenschaftliches
Publizieren

Klinische Forschung
Lindenstraf3e 7

19055 Schwerin
steinkamp@email.de
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Dr. Jorg Steinmann
Arzt

Prof. Dr. Martin Stern
Arzt

Jana Streller
Kinderkrankenschwester

Peter Suter
Physiotherapeut

Hans Peter Traulsen
Lehrer

Ingo Trempeck
Wissenschaftlicher
Mitarbeiter

Prof. Dr. Dr. Burkhard
Timmler
Arzt

Karin Ulbrich

Arztin

Dr. Dr. Gerald Ullrich
Psychologe

Karin Vater
Kinderkrankenschwester

Dr. Silke van
Koningsbruggen-
Rietschel

Arztin

Hannah Walz-Jung
Apothekerin

Christa Weiss
Psychologin
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Universitdtsklinikum Essen Prof. Dr. Heiko Witt
fiir Medizinische Mikrobiologie Arzt

Virchowstrafle 179

45147 Essen

Joerg.Steinmann@uk-essen.de

Universitétskinderklinik

CE-Ambulanz Prof. Dr. Theodor
Hoppe-Seyler-Strafie 1 Zimmermann
72076 Tiibingen Arzt
martin.stern@med.uni-tuebingen.de

Universitit Leipzig

Frauen- und Kinderzentrum
Station E02.2

Liebigstrafle 20A

04103 Leipzig
jana.streller@medizin.uni-leipzig.de

Physiotherapie Medizin
Universitétsspital Basel
Spitalstrasse 21

CH 4031 Basel
suterp@uhbs.ch

Fachklinik Satteldiine
Klinikschule

Tanenwai 32

25946 Nebel
hans-peter@traulsen-amrum.de

Kooperationsstelle EU der
Wissenschaftsorganisationen (KoWi)
Wissenschaftszentrum Bonn
Ahrstraf3e 45

53175 Bonn

itr@kowi.de

Medizinische Hochschule Hannover
Klinische Forschergruppe, OE 6710
Carl-Neuberg-Straf3e 1

30625 Hannover
tuemmler.burkhard@mh-hannover.de

Kinderirztliche Gemeinschaftspraxis
CF-Ambulanz Dresden

Angelsteg 5

01309 Dresden
karin.ulbrich@cosybe.de

Lindenstrafe 7
19055 Schwerin
Ullrich@med-wiss.com

Kinderhospiz Sonnenhof
Wilhelm-Wolff-Strafle 36-38
13156 Berlin-Niederschonhausen
vater@bss-services.de

CF-Zentrum Koln
Universitédtskinderklinik

Kerpener Strafe Koln 62

50924 Koln
silke.van-koningsbruggen-rietschel@uk-koeln.de

Apotheke der Universititsmedizin der
Johannes Gutenberg Universitit Mainz
Langenbeckstrafie 1

55131 Mainz
hannah.walz-jung@unimedizin-mainz.de

Christiane Herzog Zentrum I - KLinik fiir
Pédiatrie mit Schwerpunkt Pneumologie
und Immunologie

Augustenburger Platz 1/Mittelallee 4
13353 Berlin

christa.weiss@charite.de

Klinik und Poliklinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin

Kinderklinik Miinchen Schwabing
Kolnerplatz 1

80804 Miinchen
heiko.witt@lrz.tum.de

Universititsklinikum Halle (Saale)
Klinik und Poliklinik

fiir Padiatrische Kardiologie
Ernst-Grube-Strafie 40

06120 Halle
trzimmer@hotmail.com
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Bank fiir Sozialwirtschaft K6ln GmbH
Spendenkonto: 70 888 00 « BLZ: 370 205 00
IBAN: DE 59 3702 0500 0007 0888 00

BIC: BESWDE33XXX
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