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- F ki . CF-Rehabilitation in der

. Hygiene: Strandklinik

* Wie gehen wir mit der Keimfrage um?
« Was mussen Sie beachten?

 Rehabilitation:

* Welche Untersuchungen sind sinnvoll? U.a. Interpretation der Lungenfunktion
« Welche Therapieziele haben Sie und was ist moglich? U.a. Bedeutung von Sport

« Medikamente:
« Bekanntes und Bewahrtes
« Welche Neuerungen gibt es ?

* Psychosoziale Fragen:

 Wie hat sich die soziale Situation fur CF-Erkrankte entwickelt?
« Welche Hilfen gibt es?

» Welche psychologischen Aspekte z.B. beim Umgang mit der Erkrankung sind von
Bedeutung?
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CF-Patienten leben langer!
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Abb. 3: Anzahl der im Register dokumentierten Patienten 1995 — 202&

Aus Berichtsband Mukoviszidose-Register 2024
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= Lunge und Atemwege

= Bauchspeicheldruse:
Mangelernahrung,
Diabetes

= Leber, Gallenwege, Darm

= Veranderter Schweil}
(Salzverlustsyndrom)

AN s Knochen und Gelenke




Komplikationen erweitert

ga. berblick
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Zunehmende Komplikationen =
im Erwachsenenalter [ T :

Pankreasinsuff. 85,7 %
Diabetes mel. 30,7 % — -
Sinusitis/Polypen 31,2 %
Lebererkrankung 42,3 % -

Resp. Insuffizienz 6,9 % = -
Untergewicht 7,6 % — o w w
ABPA 2.9 % e
Hamoptysen 2,9 % - .
DIOS 2,6 % - - -
Krebs (40 -60 J.) 2,5-6,7% ey =~ =

Tubsdls 38 Bubovhirdos Pad pren mi Korpl Iordz e JHkefgberian [ now) 308

Osteoporose 9.2 % -H.éufigkeit der im Berichtsjahr 2021

gemeldeten Komplikationen
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8b. Diabetes mellitus und Lebererkrankung

&0 &0

50 50

40 &40
a2 x®
£ S
—
e =
= @
g 10 = 20
[=Ts] =
= / 5
= Hix
] =
- Limitierte Aussagekraft aufgrund der kleinen Kohortengriofia 20
20
10
10
A
Limitierte Aussagekraft aufgrund der kleinen Kohortengrifie
0
0 VI SCARY. . S SN Y. . S S B A
- n y p o b - p p e P p e n e
AN AP . S SV P S A A S A A S S S T A . . I -
- P P P - P - P " 4
S . - B I ’ Jahre
Jahre
|
Lebererkrankung 2015 Lebererkrankung 2020 Lebererkrankung 2024
|
Diabetes Mellitus 2015 Diabetes Mellitus 2020 Diabetes Mellitus 2024

Abb. 32: Entwicklung der Lebererkrankungen bei Mukoviszidose-Patienten 2024




BN oo Wichtige Diagnostik bei CF

Rechtzeiltig:
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RegelmiBige Kontrolle des Krankheitsverlaufes

Lungenfunktionsteste und
Blutgasanalysen

Labor incl. Zuckerstoffwechsel,
Aspergillus-Diagnostik, Leberwerte R
und Gerinnung, evtl. S
Medikamentenspiegel/Serum

Mikrobiologische Untersuchungen
Herzecho, Belastungstests
Sonographie der Bauchorgane

UNTERSUCHUNG DURCH DEN ARZT

BEURTEILUNG DES
FRNAHRUNGSZUSTANDES

RONTGEN-THORAX

UNTERSUCHUNG

BLUTUNTERSUCHUNG
wi :

FUNKTIONSDIAGNOSTIK DFR
, BAUCHSPEICHELDRUSE

Krebsvorsorge
Knochendichtemessung
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Anforderungen an die Hygiene bei der

medizinischen Versorgung von Patienten
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S Haufigkeit der Keimbesiedlung
ST. PETER-ORDING bei CF nach Alter
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Abb. 23: Bakteriennachweise ( Staphylococcus aurews, Pseudomonas aeruginosa und Haemophilus influenza) bei Mukoviszidose-Fatienten mit
mikrobiclogischer Untersuchung 2024, Fiir Staphylococcus aureus und Haemophilus influenza gibt es vor 2015 keine Daten.



e ANDKLINIK Anteil MRGN bei CF mit P.a.
ST. PETER-ORDING Infektion nach Alter
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7b. Entwicklung der Infektionen mit Pseudomonas aeruginosa 2000 - 2024
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Abb. 25: Bakteriennachweise fiir PSA multiresistent (MRGMN) bei Mukoviszidose-Patienten mit PSA-Infektion 2024, Vior 2015 gibt es fiir PSA multiresistent keine
Daten.



Haufigkeit der ,seltenen”
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Abb. 24: Bakteriennachweise { Burkholderia spp, Stenothrophomonas maltophilia, MES4 und Achromobacter xylosoxidans) bei Mukoviszidose-Patienten mit
mikrobiologischer Untersuchung 2024, Vor 2015 gibt es flr diese Bakterien keine Daten.
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" Atypische Mykobakterien:
R % sind — wenn danach
E gesucht wird — nicht

selten
; +»» Sind unterschiedlich
pathogen

0
* .
R Y R R Y N . . . BN RIS ISR  sind oft schwer zu
.-.L W |;ql = ,\{‘J ,'\"l, -\'u\. p\h .\‘t\ _,.E‘l .-\L"-"_'.z .-.Flz .-,:I"-"_'.z “le ll::'z ﬁ’:}f #:'z 1
Jahre behandeln
] ]
Mycobacterium alie Mycobacterivm abscessus (*) Mycobacterium avium complex Mycobacterium andere

Abb. 30: Altersabh@ngige Haufigkeit von Patienten mit Untersuchungen auf atypische Mykobakterien 2024

(*) Mycobacterium abscessus beinhaltet Mycobacterium abscessus bolleti, Mycobacterium abscessus massiliense, Mycobacterium abscessus abscessus und
Mycobacterium abscessus, Mehrfachnennung maglich.




Wissen, was dem Menschen dient.
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ST. PETER-ORDING TyPISChe Kelme bel CF

Staphylococcus Pseudomonas( ) Burkholderia cepacia
aureus aeruginosa | | d

Wie sind weitere Keime zu bewerten?
Stenotrophomonas Achromobacter Mykobakterium
atophl xylosoxidans abzessus

; ~C, (;" -6 7
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Steckbrief Staphylokokken

Kommen naturlicherweise auf Haut und Schleimhauten vor
Bestimmte Arten (Staph. aureus) konnen Infektionen verursachen
Bei CF: meist frihe Besiedlung in den ersten Lebensjahren

Problem MRSA: resistent gegen viele Antibiotika, schlechtere Prognose
(Todesfalle steigen um ca. 1/3 bei Dauerinfektion)

Risiko fur MRSA steigt mit Dauer von Krankenhausantenthalten und
durch antibiotische Behandlung

MRSA-Nachweis durch Nasenabstrich und im Sputum

Y YV V VYV V

YV VYV

Strategie: konsequentes Screening und kompetente Sanierung (3 x
negativer Abstrich!)

» Vor der nachsten Reha: 3 — 12 Monate MRSA-frei!
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Steckbrief Pseudomonas aeruginosa

» Naturlicherweise vorkommender Feuchtekeim mit Biofilm-Bildung
» Kann zum problematischen Krankenhauskeim werden

> Fir lungengesunde Menschen (z.B. Arzte, Therapeuten, Pflege,
andere Mitpatienten) kein Problem

Gefahrdet sind besonders Menschen mit Bronchiektasen wie bei CF

Nicht jeder Mensch mit CF bekommt P.a.. Infektionen zwischen CF-
Patienten sind selten, aber auch bei dauerhaftem engem Kontakt
nicht zwangslaufig

» Besonders resistente Keime (3- und 4-MRGN) in der Regel nicht
durch Krankenhausinfektion, sondern durch lange antibiotische
Vorbehandlung

» Hausliche Mallnahmen ohne grol3e Bedeutung, schaffen lediglich
Sicherheitsgefuhl

YV VYV



B N OreinG Steckbrief MRGN

Wissen, was dem Menschen dient.

» Multiresistente gramnegative Keime
» Pseudomonas und andere Keime

» Zellwand der Bakterien farbt sich rot (gramnegativ) ode
blau (grampositiv)

» Resistente gramnegative Bakterien sind ein grol3es
Problem in Krankenhausern

» Leitsubstanzen aus vier Antibiotikagruppen werden
getestet:
1. Piperacillin (in Tazobac)
2. Ceftazidim (in Fortum)
3. Ciprofloxacin (in Ciprobay)
4. Imipenem/Meropenem

» Bei 3- oder 4facher Resistenz gelten besondere \
Hygieneregeln!
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Resistenzen konnen
» Naturlicherweise vorhanden sein

> durch Mutation neu entstehen ~ (C=+
» Durch Gentransfer zwischen -
verschiedenen Bakterien 7f |
Ubertragen werden (z.B. E.coli) reecona™ 1
=
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Resistenzentstehung und -testung

Resistenzentstehung wird gefordert durch:
« Ungezielten Einsatz von breit wirksamen Substanzen

« Zu kurzen oder auch zu langen/haufigen Einsatz verschiedener
Substanzen

» Falsche Dosierung
Resistenztestung:

« Erfolgt im Labor durch Bestimmung der MHK (= minimale
Hemmkonzentration fur Bakterienwachstum) - kleine Unterschiede
haben grol3e Wirkung bei Einstufung als 3- oder 4-MRGN!

« FuUr klinische Wirksamkeit sind auch andere Aspekte wichtig:
Erregereigenschaften, Medikamentendosierung ...

« Evtl. auch Testung mit Antibiotika-Kombinationen sinnvoll
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Steckbrief Burgholderia cepacia-
Komplex (Bcc)

» Mindestens 10 verschiedene Bakterienspezies (Genomovare),
unterschiedlich gefahrlich!

» Kommen naturlicherweise im Wurzelwerk verschiedener Pflanzen vor,
aber kein Nachweis von Infektionen aus Pflanzenwelt

Bilden ahnlich wie Pseudomonas einen ,Biofilm*

Geflurchtet wegen ,Cepacia-Syndrom®: schwere Infektion mit hohem
Risiko, hohes Infektionsrisiko

Nur Patienten mit CF erkranken, andere nicht!
Nur wenn das Labor danach sucht, findet es den Keim

VYV VY

Ist auch nicht so selten (bis zu 5 %) und kann man wieder los werden!
Leider zur Zeit keine Reha mit Bcc moglich

vV V V V
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Y V

Y VYV

Steckbrief: Achromobacter
xylosoxidans

Sind auch gramnegative Stabchenbakterien wie Pseudomonas

Gelten als weniger infektids: seltener Ubertragungen oder gemeinsame Infektion
aus einer Quelle nachgewiesen

Haben schon naturliche Resistenz gegen verschiedene Antibiotika und
entwickeln schnell weitere Resistenzen

Einfluss auf den Verlauf der Lungenerkrankung bei CF unterschiedlich

Keine gesonderte Trennung von anderen CF-Patienten, da Einteilung nach
Pseudomonas aus Hygienesicht wichtiger ist
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Stenotrophomonas maltophilia

> Ahnlich wie Pseudomonas ein Feuchtekeim mit Biofilmbildung

» Naturliches Vorkommen in Wasser, Erdboden und Gemuse

» |Ist naturlicherweise auf bestimmte Antibiotika resistent

» Wahrscheinlich kein/wenig Einfluss auf die Krankheitsprognose

» Keine gesonderte Trennung von anderen CF-Patienten erforderlich
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Mykobakterium abzessus

Gehort zu den NTM (nicht-tuberkulose Mykobakterien) ——
Kommen naturlicherweise in der Umwelt (Erdboden, Wasser) vor
Nicht alle NTM sind krankmachend!

M.abzessus und andere NTM kommen bei CF vor: Behandlungsindikation ist
abhangig vom Erregertyp, klinische Verschlechterung und neuen
radiologischen Veranderungen

Therapie ist langwierig und mit ungewissem Erfolg

M.abzessus kann nach Lungentransplantation schwere Infektionen
verursachen

> Bisher kein Ubertragungsrisiko Mensch zu Mensch sicher nachgewiesen,
aber in einer Studie Verdacht

» Vorlaufige Regelung: bei ,Direktnachweis” im Sputum besondere
Hygienemallnahmen notwendig, dann keine Reha moglich, bei ,kulturellem
Nachweis" nicht erforderlich

YV V.V VY

Y V



Btk croine Hygiene-Regeln vor
| | der CF-Reha

» Zeitlich getrennte Einbestellung von Pseudomonas-
positiven und —negativen Patienten wie bisher

» Zusatzliche Trennung von MRGN 3 und 4 (wegen
KRINKO-Richtlinien

» Keine Aufnahme von Patienten mit B.cepacia-Komplex
und MRSA

» Alte (letztes Jahr) und aktuelle Sputumproben ca. 3
Wochen vor der Reha, zu Beginn und am Ende der Reha

> Uberleitungsbogen rechtzeitig zuriickschicken!
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KW Anreisetage Hygiene CF-Gruppe PCD-Gruppe
02. | 06.01. — 08.01.2026 P.a.negativ finden -
06. | 03.02. - 05.02.2026 P.a. positiv d?;fhgdle“d -
10. 03.09. — 05.03.20206 P.a. positiv MRGN Jﬂhg::;? -
14. 51.03. — 02.04.2020 P.a. positiv MRGN -
18. 28.04. — 30.04.2026 P.a. negativ PCD-Gruppe
o0, 26.05. — 28.05.2026 P.a. positiv PCD-Gruppe
20. 22.00. — 25.00.2020 P.a. positiv MRGN -
30, 21.07. — 23.07.2020 P.a. negativ -
34, 18.08. — 20.08.20206 P.a. positiv -
28. 15.00. — 17.00.2026 P.a. positiv MRGN -

2, 13.10. — 15.10.2026 P.a. negativ PCD-Gruppe
40. 10.11. —12.11.2026 P.a. negativ Gedndert!
50. 08.12. — 10.12.2020 P.a. positiv MRGN -




Btk croine Hygiene-Regeln
| wahrend der CF-Reha

» Auf die ,wichtigen® Infektionswege achten (Handeschutteln, Anhusten)
- Hygieneregeln mussen praktikabel sein!

» Mund-Nasenschutz nicht zwingend, aber moglich (Spender im Zimmer)

» Vorwiegend Einzeltherapien, eigene feste Gruppen fur die
Trainingstherapie, Yoga, Lehrkuche und ,,Deichgymnastik”

» CF-Zimmer (Bad, Einrichtung etc.)
» Besondere Regeln fur Zimmerdesinfektion etc.
» Eigener Speiseraum mit gesondertem Buffet

» Bei jeder Einzeltherapie muss Reinigungs- und Luftungszeit eingeplant
werden!



STRANDKL'N'K CF- Rehabilitation: setzen

ST. PETER-ORDING _ _ ] .
Wissen, was dem Menschen dient Sie sich klare und erreichbare Ziele

Auf korperliche Einschrankungen und Funktionen bezogen konnten
mogliche Ziele sein:

v' Behandlung komplizierender Infektionen, Verbesserung der
Schleimlosung

v' Stabilisierung der Lungenfunktion
v Besserung der Ausdauer-Belastbarkeit

v Optimierung der Ernahrung, Beseitigung von Mangelzustanden,
Diabeteseinstellung, Gewichtszunahme

v Verbesserung von Korpergewicht und Muskelstatus
v Optimierung und Kontrolle der Physiotherapie
v' Anregungen zu mehr Sport



STRANDKLINIK Welche weiteren individuellen Ziele

ST. PETER-ORDING . . . .y .
Wissen, was dem Menschen dient. haben Sie fiir die Rehabilitation?

» Kontakt mit anderen CF-Kranken oder eher Meiden der ,CF-Gemeinde” aus
Angst vor Infektion mit Problemkeimen

» Der erfahrene CF-Patient: welche eigenen Krankheitsuberzeugungen,
Erwartungen an die Zukunft und Bewaltigungsstrategien haben Sie?

» Bei Berufstatigen: Starkung der Ressourcen fur den Arbeitsalltag,
Berufsberatung, Rentenfrage

» Psyche: veranderte Lebensperspektive uber 407

» Soziale Situation: finanzielle Absicherung, Zugang zu ambulanten
medizinischen Leistungen incl. regelmaldiger Atemphysiotherapie

» Loslassen der Eltern, ,CF-Wohnformen® ohne elterliche Unterstitzung
» ,Work-Life-Health-Balance"”




CF Therapie in der
Rehabilitation

Schulung

Hygiene, Medikamente, Inhalation, O2, Beatmung...
Interdisziplinares
Behandlungsteam notig

Atemphysiotherapie

Training: Ausdauer, Kraft und Koordination, Yoga, Deichgymnastik

Ernahrung u.a. Kochgruppe

Psychosoziale Unterstitzung

-/

[
.
[
.
[
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Wissen, was dem Menschen dient.

CF-Gendefekt

 Durch Mutationen des CFTR-Gens fehlerhafter
Chloridionen-Transport 1 & o Y

« Autosomal rezessiver Erbgang e .
« Ca. 2000 bekannte Mutationen

Iﬂl /%\
AT

KRANK

 In Mitteleuropa ca. 60 % Delta F 508

« Genotyp beeinflusst das klinische Erscheinungsbild
und den Schweregrad, aber wie stark ist unklar,
mindestens so wichtig sind gute Therapien und
Compliance (= Therapietreue)




Keine Mutation identifiziert

Kein Nachweis von F508del:
Beide Mutationen identifiziert

7 B
. S1. PETER-=

Wissen, was dem Menschen
F508del heterozygot: Iweite

Mutationen bei CF ook
In Deutschland

Fe08del homozygot
F508del heterozygot: Zweite
Mutation identifiziert
—— ——
Fri&del homozygot FElEdel heterozygot: Iweite Mutation identifizient
| |
Kein Machweis von F508del: Beide Mutationen identifiziert

Feiadel heterozygot: Dweite Mutation nicht identifiziert

Hur gine Mutation identifiziert Keine Mutation identifiziert

Abb. 8: Mutationskombinationen Mukoviszdose-Patienten 2024



Ea: oo CFTR-Modulatoren
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CFTR Modulatoren erhohen CFTR
Aktivitat

CFTR Korrektoren CFTR Potentiatoren

Erhahen der Kandle auf der Erhihen der Kandle
Zelloberfléache auf der Zelloberflache

CFTR Protein-Prozessierung Erhidhung der CFTR Kanaldffnungs-
Transport zur Oberflache Wahrscheinlichkeit

t Anstieg CFTR Aktivitat

Chlorid-Tonen Transport




Btk croine Auswirkungen des
| | CF-Gendefekt

50 um/s 0 um/s )
» Zu wenig
Wasser und
Salz auf den

Schleimhauten /

H,0  Na* Cr

......

Aus: Harrisons Innere Medizin, 18, Auflage (Copyright: ABW Wissenschaftsverlag GmbH)
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Chloridkanal - CFTR
Eine Klasse IV-Mutation ist leichter Klasse IV
zu behandeln als die anderen a
Mutationsklassen =
lvacaftor/Kalydeco daher immer
auch in Kombinationen wie Kaftrio

unktionsstorung

enthalten. kaum Transport .
des Kanals Aussortieren
in die Zell- des fehler-
wand haften Kanals
Klasse lli Klasse V
: Zellkern:
Produktion Lecen des
des falschen
Kanals bzw Bauplans
Proteins
Klasse |

Klasse Il




STRANDKLINIK CFTR-Funktion = Schweildtest 2

ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient. kl i n iSCh eS B i Id
Chlorid 10-45 Chlorid 45-60 Chlorid 60-80 Chlorid 80-120
CFTR-Aktivitat
. Typische CF
- Atypische CF .
gesund CBAVD Pankreassuff. Pankreasinsuff

* CBAVD = Infertilitdat durch kongenitale bilaterale Aplasie des Vas deferens, bedingt
durch CFTR-Mutation
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CF-Gendefekt - A

Mutationsklassen @

Typ Art des Defekts Beispiele

I Syntheseprozess des Kanals ist gestort - es entsteht kein R553X
Kanal

I Struktur des Kanals ist falsch - wird abgebaut ehe er die F508del
Zelloberflache erreicht

[ Aktivitat des Kanals und damit Offnungswahrscheinlichkeit G551D
eingeschrankt - sog. Gating-Mutation

IV Verminderte Leitfahigkeit des Kanals, weniger Cl-Transport R117H
V Verminderte Produktion funktionsfahiger Kanale

VI Verminderte Stabilitat des Kanals, rascherer Abbau
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lvacaftor 1

lvacaftor/Kalydeco verbessert die Lungenfunktion langfristig, ...

VX-770-102
Placebo-controlled
study

VX-770-105
Open-label study @ Ivacaftor — Ivacaftor]

Placebo — Ivacaftor
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... weniger Patienten mussen ins Krankenhaus ...
40% Before Ivacaftor : After Ivacaftor

30% T . *5<0.001

Patients :
Hospitalized 20% g ) %
(with 95% Cl)

10% § T T

151 150 l 146 120
0% (151) (150) (146) (120)

>6to0 12 >0to 6 0to <6 6to <12

months prior months prior months after months after
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lvacaftor 3

ST. PETER-ORDING
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... und das Korpergewicht wird besser!

@ G551D ivacaftor group

Initial Improvement @ F508del control group
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2 Year 1 Year 2 Year 3
*P=0.002: TP<0.001
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Wissen, was dem Menschen dient.

CFTR-Korrektoren erhohen die Anzahl der CFTR-
Kanale an der Zelloberflache

. $i'e % g% >
/ c".,. s ' v
2y "l g - a v g
" . . A0 . . "
. SNy - .
LI s .
--\

CFTR Prozessierung & Transport
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Wissen, was dem Menschen dient.

Durch Lumacaftor (in Orkambi) kommen in der Bronchialzell-
Kultur mehr CFTR-Kanale an die Zelloberflache

“ Wae _— Ziien——1%

e

CFTR

+ Lumacaftor




g.RPAé\IT?EP;EIONRIglNG Orkamb| 1
Wissen, was dem Menschen dient.

Die Kombination in Orkambi kann in Zellkulturen den
Chloridtransport deutlich verbessern.

P=0.0288
401 -
P=0.0119

t
o
30+
E -

o
™
=B P=0.0033
E T 20+
5 E
O £
x P=0.0189
L5
Q. 104
© =
=,
&
o
w

0-

Kontrolle lvacaftor Lumacaftor Lumacaftor
alleine alleine + |vacaftor



R ek oroinG Orkambi 2
Wissen, was dem Menschen dient.

In der Praxis aber nur kleine Verbesserungen in der
LU ngenfu n ktlon ' Absolute Change from Baseline

in Percent Predicted FEV,
o «@= Placebo
«®= LUM 600 mg qd / IVA 250 mg q12h
=@= LUM 400 mg q12h/ IVA 250 mg q12h

f-%
e

Mean 95% CI)

M2
Il

ajn Percent Predicted FEV,

(% points) (0

Day

15 4 8 16 24
Visit
*P<0.025

- Rehabilitation Medikamente Psychosoziale Fragen
[



B ORbinG Orkambi 3
Wissen, was dem Menschen dient.

... aber Erfolge im klinischen Verlauf, Reduktion von
Krankenhausaufenthalten I.v. Therapien

Events requiring hospitalization Events requiring IV antibiotics

-45%
P<0.0001

0.7~

0.6-

-39%
P=0.0028

-56%
P<0.0001

0.4+

Event Rate/48 Weeks

T -, -

B Placebo
Bm Lumacaftor 600mg qd g12h/ivacaftor 250mg q12h
BN Lumacaftor 400mg g12h/ivacaftor 250mg q12h



STRANDKLINIK .
ST. PETER-ORDING Orkamb| 4
Wissen, was dem Menschen dient. . .
Auch das Gewicht verbessert sich!

Absolute Change from Baseline
in BMI

0.6
== Placebo

«®= LUM 600 mg qd / IVA 250 mg q12h
«®= LUM 400 mg q12h/ IVA 250 mg q12h

0.4 4

0.2

Absolute Change in BMI (kg/m2)
(LS Mean £ 95% Cl)

0.0 « &--. o cereerananneeaeeres

* P<0.025



STRANDKLINIK

ST. PETER-ORDING Kaf'l'r'io

Wissen, was dem Menschen dient.

- Kombination aus Elexacaftor, Tezacaftor, Ivacaftor
* In Deutschland Zulassung am 31.08.2020

- FEV1 +13,8% im Vergleich zu Placebo, um 10% im
Vergleich zu Symkevi

+ Akute Verschlechterungen (Exazerbationen) - 63%
+ Im Schweiftest Chlorid - 40 mmol/I

»+ 2/400 brachen Behandlung in der Studie wegen
Nebenwirkungen ab




STRANDKLINIK Medikamente bgl
Ml ST. PETER-ORDING  grwachsenen CF-Patienten

Wissen, was dem Menschen dient.

e || o

CFTR-Modulation 7.0 78,9 750 771

davon lvacaftor! 3.8 4.5 6,1 4.6

davon Lumacaftor/ vacaftor? 6.5 2.5 2.1 3.8

davon Tezacaftor/lvacaftor? 8.6 10,2 116 0.8

davon Elexacaftory/Tezacaftor/vacaftort 608 73,0 &, 2 701
;?mﬁ?ﬁ?ﬁﬂmmﬂnfemﬂn 87.2 0.6 B&S @

davon inhalatives Tobramycin 31.3 26,4 104 26,0

davon inhalatives Colistin L3 56,2 5315 LaT

davon inhalatives Azetronam 25,6 ET: s 334

davan DPM-Tobramy cin 16,7 14.5 6,4 12,8

daven DP-Colistin 15,2 16,1 14,3 15,2

davon Levofloxacin 09 15,4 197 14 8

davon inhalatives Gentamicin 0,3 0.5 Q.0 0.3

davon Andere 1.4 3.6 3.7 3.5

Azithromycin b e chronischer Ps eudomonasinfekion 20 4 31,4 399 33.3

UrsodesoxycholsBure bei [ ebererkrankung 83.7 e 70,1 78,9

Didtetische Mainahmen bei Digbetes mellifus 207 18.6 214 23,6

Insulintheraple bei Digbetes mellifus 63,0 65,6 g8l6 60,9

g



STRANDKLINIK KGf'rr'iO'

ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient. N e b e nW i r' ku n en

+ Bauchschmerzen, Ubelkeit, Verstopfung

+ Vermehrte Sekretbildung in den Bronchien

»  Hypoglykdmien

+ Kopfschmerzen, Ohrenschmerzen, Schwindel
+ Muskelbeschwerden

+ Erhohter Blutdruck

* Psychische Probleme

- Erhohte Leberwerte

*  Ungewollte Gewichtszunahme

Evtl. Anderung der Fruchtbarkeit = Verhiitung beachten
[N



Pl Kaftrio
TR Wechseluiriange

* Wechselwirkungen im Abbau des
Medikaments = evtl. Dosisreduktion

Gleichzeitige Anwendung mit CYP3A-Inhibitoren y 4 =
Bei gleichzeitiger Anwendung mit médBigen CYP3A-Inhibitoren (z. B. Fluconazol, Erythmmycm
Verapamil) oder starken CYP3A-Inhibitoren (z. B. Ketoconazol, Itraconazol, Posaconazol,

Voriconazol, Telithromycin und Clarithromycin) ist die Dosis entsprechend den Angaben in Tabelle 1
zu reduzieren (sieche Abschnitte 4.4 und 4.5).

Hormonelle Kontrazeptiva

IVA/TEZ/ELX in Kombination mit Ivacaftor wurden zusammen mit Ethinylestradiol/Levonorgestrel
untersucht und hatten keinen klinisch relevanten Einfluss auf die Bioverfiigbarkeit des oralen

Kontrazeptivums. Es 1st nicht zu erwarten, dass IVA/TEZ/ELX und Ivacaftor einen Einfluss auf die
Wirksamkeit von oralen Kontrazeptiva haben.



STRANDKLINIK KafTrio -
, ST. PETER-ORDING .
Wissen, was dem Menschen dient. E | nnah me

- Ca. 12 Stunden-Abstand einhalten
-+ Tablette vergessen?
- Bis zu 6 Std. nachholen, sonst Kalydeco weglassen
* Mit fetthaltiger Speise einnehmen
» Tablette unzerkaut schlucken

Keine Grapefruit > hemmt den Abbau von Kaftrio
No6tige Untersuchungen:

» Augenarzt vor und wihrend der Einnahme (grauer
Star)

Kontrolle der Leberwerte

- Blutdruck-Kontrollen
B




STRANDKLINIK
e e LD
Kaftrio -
Einschrdnkungen

* Nicht bei schwerer Leberfunktionsstaorung
- Problematisch bei Niereninsuffizienz (keine Daten)

* Keine Zulassung nach Transplantation, bei Anwendung:
Wechselwirkungen beachtenl)

» Zulassung ab 2 Jahren, Zulassungsverfahren dafiir vor kurzem
positiv entschieden

- Bei schlechter Lufu (FEV1 < 40 %): kein Unterschied in
Wirksamkeit und Sicherheit zu Patienten mit besserer
Lungenfunktion



STRANDKLINIK
: S1. PETER-ORDING

Wissen. was dem Menschen dient.

JAHR 2000 2005

Anzahl beteiligter

Einrichiumgen 78 83 a1 a9 88 85 83
Lebende Patienten ¥ 2 £ 275 5195 5.801 6.647 F.420 F.660 1776
INRIESRE. 4 8 13 20 3%, 69 52
Berichtsjahr
Vaterschaft im Berichtsjahr ! 1 0 7 6 17 17 10
Todesfalle im Berichtsjahr ! 39 68 75 100 61 35 40
Tod.esfa‘lle: % aller 11 14 15 17 0.0 0.5 0.5
Patienten
Sterbealter in Jahren (Median) 22,3 26,1 28,9 321 35,9 39,8 43,2
(25. - 75. Perzentil) (17 - 29) (20 - 35) (24 - 37) (25 - 37) (28 - 46) (29 - 46 32 - 54)
Transplantationen ! 9 36 33 36 33 5 7
Transplantationen 7 37 29 37 29 4 )
Lunge 3
Transplantationen 7 3 4 7 5 2 ;)

Leber 3



STRANDKLINIK
BEE - ek orone CF und Schwangerschaft

Wissen, was dem Menschen dient.

* In den USA nach Einfuhrung der CFTR-Modulatoren Verdoppelung der CF-
Schwangerschaften

 In Deutschland: 8 ,Mutterschaften” in 2005, 69 in 2023; Vaterschaften: 0 in 2005 auf
17 in 2023

« Alle in die Planung einbeziehen: CF-Team, Geburtshelfer ...
» Risiken fur die Frau bewerten

* Genetische Untersuchung des Partners (CF-Gentrager?)

* Prufung des Medikamentenplans

« Auf Verschlechterungen/Anderungen der Lungenfunktion, Energiebedarf, Verdauung,
Diabeteseinstellung ... reagieren

« Kann das Kind gestillt werden und wie lange?

 CF-Manner: in der Regel zeugungsunfahig wegen der unterbrochenen Samenleiter >
in vitro Fertilisation moglich



STRANDKLINIK : : L '
BEE S - oK o Vitaminsubstitution bei CF
wissen. was dem Menschen dient. gjlt nur fUr die fettloslichen Vitamine, Merkregel: EDEKA
Unsere ADEK-Rezepturen

Wir bieten zwei bewéhrte Rezepturen zur Substitution der ADEK-Vitamine bei CF an:

1. ADEK-Rezeptur:

* Vitmain-A-Palmitat: 5500IE
Vitamin-D: 1500IE
Vitamin-E: 50IE
Vitmain-K2: 0,5mg
Aroma: q.s.

Neutralélad 1ml

* Dosierung 1-3ml je nach Alter in Riicksprache mit der verschreibenden Arztin

2. ADEK-Kapseln:

* Vitmain-A-Palmitat: 5500IE
Vitamin-D: 1500IE
Vitamin-E: 100IE
Vitmain-K2: 0,5mg
pro Kapsel

* Dosierung 1-3Kapseln je nach Alter in Riicksprache mit der verschreibenden Arztin

Die Rezepturen kénnen direkt von lhrem Arzt oder lhrer Arztin verordnet werden.



STRANDKLINIK
, ST. PETER-ORDING
Wissen, was dem Menschen dient. -
Phagentherapie




STRANDKLINIK Phagentherapie

ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient. P rOj e kt C h a ri te B e rI i n

« Bakterien wie Pseudomonas aeruginosa schutzen sich nicht nur
durch Resistenz sondern auch durch Biofilm oder Alginat-Bildung
(= Persistenz oder Toleranz der Erreger trotz Antibiotikum)

* Die genauen Mechanismen dazu werden erforscht und wie die
Wechselwirkung zwischen Pseudomonasbakterien und Phagen ist.

« Konnen zugesetzte kleine Molekule (wie L-Cystein) dieses Hindernis
in der Therapie uberwinden?

https://mukobw.de/aktuelle-forschungsprojekte/



§¥RI'3AI£\IT?EPI;EIOI_\IR”SING Genfherﬂpie
el i e PTAC = Path to n cure

Hauptproblem war bisher, dass die Korperabwehr auf
das Einbringen anderen genetischen Materials bzw. des
Vektors (Viren) reagiert und Austausch und Reparatur
nur bei kleinen Zellverbdnden, die sich rasch teilen,
wirksam sind.

Es gibt drei Maglichkeiten:
1. Replace = austauschen: das defekte Gen wird ersetzt

2. Repair = reparieren: gezieltes Andern von Genen -> Gene
editing mit CRISPR/CAS-Methode

3. Restore = wiederherstellen: es wird mRNA (Botenstoff)
eingesetzt, um die korrekte Information fir den CFTR-Kanal
zu Ubermitteln > aktuell auch bei Covid 19-Impfung eingesetzt



@
CRISPR-Cas-
Komplexe

CRISPR-Cas-

In vivo Editing

Beim “in vivo" Ansatz ubertragen die Viren und die Liposomen die CRISPR-Cas-Gene bzw. die fertigen
Molekiile direkt auf Zellen im Korper. Die Schwierigkeit hierbei besteht vor allem darin, dass CRISPR-Cas

seine Zielzellen erreicht.
© MPG/ Art for Science




STRANDKLINIK Mutationsunabhdngige

; ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient. Therlap |en: mRNA - MRT 5005

- Eine neue Form der Gentherapie. Ahnliches Prinzip wie
bei dem Corona-Impfstoff von Biontec und Moderna.

* Messenger-RNA ist der Botenstoff, eine Kopie der
DNA, die die Bauanleitung fir den CFTR-Kanal trdgt.

- Das Medikament wird inhaliert.

+ Die Vertrdglichkeit wurde in ersten Studien mit kleiner
Probandenzahl und wiederholter Gabe nachgewiesen.

+ Die Wirksamkeit ist noch nicht belegt.




STRANDKLINIK
, ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient.

Inhalation von Medikamenten

« Antibiotika (Tobramycin, Aztreonam/Cayston, Colistin)
als Feucht- oder Trockeninhalation

* Bronchialerweiterer

* Pulmozyme

« Mannitol/Bronchitol (vorher Toleranztest!)
« 3 oder 6%ige Kochsalzlosung

« Pariboy, Parimaster vorratig, taglicher Wechsel des
Verneblers

* Problem Cayston und Quinsair: kein Altera-Vernebler
fur Klinik erhaltlich, keine Aufbereitungsrichtlinie



http://www.apotheke-grimmen.de/pics/PARI_Turbo_Boy_S.jpg

STRANDKLINIK
. ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient.

Inhalation von Medikamenten

Antibiotika zur Feucht- oder Trockeninhalation
Colistin
Tobramycin (Tobi®)

Antibiotika zur Feuchtinhalation

Levofloxacin (Quinsair®)
Aztreonam (Cayston®)
Altera-Vernebler, keine Aufbereitungsrichtlinie



http://www.apotheke-grimmen.de/pics/PARI_Turbo_Boy_S.jpg

IS STRANDKLINIK Problem bei den Inhalations-

ST. PETER-ORDING ..
Wissen, was dem Menschen dient. ger‘a""en u nd verneb I er‘n

+ Es gibt keine klaren hygienischen
Aufbereitungsrichtlinien:

- Nach RKT sind Inhalationsgerdte semikritisch > es
reicht die desinfizierende Aufbereitung.

- Die Firma Pari empfiehlt eine zusdtzliche Sterilisation

* Medizinproduktegesetz:

- Die Anzahl der Anwendungen eines Hilfsmittels wie
der Vernebler muss dokumentiert werden.

- Die Pari-Vernebler haben aber dafiir keine technische
Losung.



http://www.apotheke-grimmen.de/pics/PARI_Turbo_Boy_S.jpg

STRANDKLINIK
. ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient.

Losung der Strandklinik

- Vernebler werden in nummerierten Edelstahl-Korben
ausgegeben.

- Eigene Vernebler z.B. Altera erhalten klare Zuordnung,
aber immer zwei mitbringen!

- Jeder CF-Patient erhdlt zwei personliche Kérbe.

- Tdglicher Wechsel des Korbs und desinfizierende
Reinigung des Verneblers.

- Zwischen den Inhalationen am Tage reicht das einfache
Ausspilen mit warmen Wasser und Trocknen

- Am Ende der Reha geht das ganze Set in den Sterilisator.
- Alle Vernebler werden regelmdBig ausgetauscht.
B



STRANDKLINIK L
Al ST. PETER-ORDING Prinzipien und

Wissen, was dem Menschen dient.

Bedeutung der i.v. Antibiose

» Verbessert die mittlere Lebenserwartung (Ergebnisse aus
Kopenhagen)

» Durchfuhrung alle 3-4 Monate, unabhangig vom Zustand des
Patienten, wenn eine chronische Pseudomonas-Infektion vorliegt,

» in der Praxis oft seltener und nur bei Verschlechterung durchgefthrt

» Auf der Grundlage eines aktuellen Antibiogramms (=
Empfindlichkeitstestung der Medikamente), kombinierte Testung
ware sinnvoll

» Immer mit zwei Antibiotika uber 2 (-3) Wochen

» Medikamentendosis 2-3 x so hoch (wegen gesteigertem Abbau und
Ausscheidung bei CF-Patienten)




STRANDKLINIK
, ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient.

Neuerungen bel
Antibiotika

FuUr die i.v. Antibiose bei resistenten Keimen gibt es neue Substanzen
« Ceftarolin (MRSA u.v.m)
« Ceftobiprol (Pseudomonas, MRSA u.a.)

 Doripenem ....

Bei den inhalierbaren Antibiotika vor allem neue praktische
Anwendungen - medikamentenspezifische Vernebler (Altera, Tolero):
In der Medikamentepackung enthalten, kein Restvolumen!




STRANDKL'N'K Mogliche psychische Probleme und
, ST. PETER-ORDING

rrm———— s —l. Konflikte bei erwachsenen CF-Patienten

« Unvollstandige Ablosung vom Elternhaus (weiter angewiesen sein auf
Unterstutzung durch die Eltern)

« Einbruche durch akute Verschlechterungen

« Berufswahl und Arbeitsplatz, Kommunikation mit Kollegen und
Vorgesetzten uber die Krankheit

 Partnerschaft, Sexualitat und Kinderwunsch

» Korperwahrnehmung
« Lungentransplantation
« Sterben




STRANDKLINIK .
. FH reTer-orDING@[|habe am Erwerbsleben

Wissen, was dem Menschen dient.

(keine aktuelleren Zahlen verfugbar, da nicht dokumentiert)

Tab. 5.4: Schule / Ausbildung / Berufin 2011
*) darunter 615 Patienten unter 6 Jahre

Patienten Patienten Alle Patienten

unter 18 Jahre 18 Jahre und dlter Aber Oft nur

Tellzeit tatig

Anzahl(n) Relativer Anzahl(n) Relati Anzahl (n)
Anteil (%) nteil (%
Schiiler 1.555 65,5 324 12,9 1.879 ,
Berufsaus- 26 1,1 289 11,5 3 6,5
bildung

Berufstitigkeit 27 11 088 \ 39,5 / 1015 20,8
Arbeitslos 1 <0,1 82 \EPS/ 83 1,7
Rentner - - 343 13,7 343 7,0
Ohne Angabe 764* 32,2 478 19,1 1.242 25,5
Gesamt 2.373 100,0 2.504 100,0 4.877 100,0

aus Berichtsband QS-CF 2011, S. 21




STRANDKUNM Sozialmedizinische relevante
/ssenva;I—s-dEnEMInEscE?e—ncd)lﬁtDlNG Faktoren bei CF

» Krankheitsbedingte nicht erstattete Kosten wie Fahrt- oder Reisekosten
zu Ambulanz und Physio, Kosten fur zusatzliche Medikamente,
Hilfsmittel, Haushalts-/Putzhilfe - ca. 800 € pro Patient und Jahr,
zusatzlich noch Mehrkosten flr Ernahrung

> 89,4 % der Erwachsenen haben Schwerbehik “‘ertenausweis (60 %
davon haben GdB 70 — 100%)

Tabelle 29: Schwerbehindertenausweis nach Altersgruppen

Schwerbehinderten- \
ausweis Gesamt Zahlen Veraltet,
Altersgruppe ia nain
0bis 7 Jahe  Anzahl 34 25 59 keine neuen
% von Altersgruppe 57.68% 42,4% 100,0% oo
8 bis 13 Jahre  Anzahl 43 11 54 kverfugbar j
% von Altersgruppe 79.6% 20,4% 100,0%
14 bis 17 Jahre Anzahl 35 4 39 Eidt D.. Mittendorf T.. Graf v.d
%evonAltersgruppe | 89.7% | 10.3% ) 100,0% Schulenburg J.-M. (2007): Evaluation von
ab 18 Jahren  Anzahl 144 17 161 Kosten in der ambulanten Behandlung bei
%L Von A|ter5gmppe g,d-l}.'"lo 1 {},Eafru 1 ﬂD,ﬂﬂfa MukOVISZIdose In Deutschland’
Gesamt Anzahl 256 57 313 unveréffentlicht, S.55
% von Altersgruppe 8T.8% 18,2% 100,0%




Z Rl Therapieaufwand von
, ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient. > 3 Std _/Tag

Tabelle 27: Taglicher Zeitautwand fiir die Mukoviszidose-Therapie

N Minimum | Maximum | Mittelwert | Standardab-
{in Min.) (in Min.) {in Min.) weichung

Physiotherapie (einschlieBlich selbst ange-

wandter Techniken, z. B. autogene Drainage) 203 0 180 24,95 28,750

(Dauer)

Inhalation (Dauer) 307 0 300 45,85 38,307

Montage und Reinigung von Geréten (Dauer) 304 0 a0 16,23 13,395

Medikamenteneinnahme (Dauer) 208 0 70 8,65 9,173

Mehraufwand Ernahrung durch Mukoviszidose

(z. B. Emahrungsplan, Enzyme, Portionierung) 303 0 1090 14,98 28,141

{Dauer) gy . .
Mehraufwand Kérperpflege durch Mukoviszi- Zeltl ICh el ngeSCh ra n ktes
dose (wegen erhdhter Salzausscheidung) 308 0 300 11,54 23,365 . .-

(Daer) — Leistungsvermogen
Mehraufwand Reinigung/Desinfektion (z. B. I I

Bad, Kleidung) (Dauer) 309 0 180 11,39 22,184 Al Itag wie ein Manager!

Machtliche TherapiemaBnahmen (22.00 bis

6.00 Uhr) (Dauer) 308 0 560 7,00 44,200

Weitere MaBnahmen (z. B. hdusliche iv-
Therapie) (Dauer)

Telefonate, Briefe, Fahrten Fahrien wegen . .
Arztbesuchen, Krankenkassen, Amtern, Hilfs- 305 0 180 9,56 23,169 Eidt D., Mittendorf T., Graf v.d.

mitteln, Pflegegeld etc. (Dauer) S . :
chulenburg J.-M. (2007): Evaluation von
Selbsthilfegruppen, eigene Fortbildung zur 9 ( )

Mukoviszidose (z. B. Bucher lesen, Vorirage 307 D 360 5.66 27,053 Kosten in der ambulanten Behandlung bei
besuchen), Teilnahme an Studien (Dauer) Mukoviszidose in Deutschland

Summe unveroffentlicht, S.53

308 0 540 35,01 82,940




STRANDKLINIK i i 17iNI
BEE S - oK o Fazit zur sozialmedizinischen

Wissen, was dem Menschen dient. S ituation m
|

» Ablosung vom Elternhaus, eigenstandige finanzielle Absicherung sind
soziale Notwendigkeiten

» Auf Grund der verbesserten Prognose gewinnt Teilnabe am
Erwerbsleben eine zentrale Bedeutung

» Ein grofder Anteil der Erwachsenen sind bereits funktionell stark
eingeschrankt (BMI < 19, FEV1 < 50%)

» Hoher taglicher Therapieaufwand (ca. 3 Std.) = zeitliche Einschrankung
des Leistungsvermogens

» Rehabilitation wird als wichtiger Beitrag zur Sicherung der Teilhabe
empfunden, findet aber unter zunehmend schwierigen Bedingungen statt
(hygienische Anforderungen, nicht kostendeckende Pflegesatze)



STRANDKLINIK Vorbemerkung ZUr
Ml ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient. L u n g e nfu n kti O n

Bei der Beurteilung von Lungenfunktionsgrolen
sollte moglichst wenig mit zusammengesetzten
GrolRen, Quotienten und abgeleiteten
Parametern gearbeitet werden.

,Weniger bedeutet meist mehr.” (Koniezko)




STRANDKL.N.K Spirometrie = I_(Ielne
. ST. PETER-ORDING Lungenfunktion:

was wird gemessen?

maximale Einatemlage ﬂ ] R W J
o | inspiratorische

N

(VK)

normale Ausatemlage '
(Atemruheiage)

;n-aximalt; Ausatemlag;
Restluft: kann nicht direkt |} voume
gemessen werden g




STRANDKLINIK
T PLTE R ARDING
| Flussvolumenkurve 1

e _Kraftige Ausatmung

Norm

50% 25
75 ~ . l

o ~. FVC
[/ -

Einatmung




STRANDKUN.K Bodyplethysmographie = grol3e
, ST. PETER-ORDING Lungenfunktion

Wissen, was dem Menschen dient.

Munddruck (Pm)
Anderung des Mund-
drucks (A Pm) zeigt
Anderung des Alveolar-
drucks an

- Mit der Untersuchung werden Goschio
der Widerstand in den Patient atmet

Kammerdruck (Pb)

Atemwegen und die ,Restluft” in e

Anderung des Lungen-

der Lunge bestimmt

intrathorakales Gasvolumen = atmospharischer Druck x \l::



STRANDKLINIK
, ST. PETER-ORDING

Wissen, was dem Menschen dient. E rg OS p i ro m etri e

T

Stoff- ’/}k\ <= Vo,
T wechsel A /{JL\ » V‘CO,

Externe Arbeit

Eine Methode zur Bestimmung der Leistungsfahigkeit
eines Menschen durch die Messung des
Gasstoffwechsels.

Der Gasstoffwechsel findet in der Muskulatur statt.

FUr den Gastransport werden Lunge, Herz und Kreislauf

beansprucht.
B



STRANDKLINIK :
, S1. PETER-ORDING Stoff- /) \ <= o,
Wissen, was dem Menschen dient. T W _é‘* /f—-‘}l—*\ » V‘CO,

Ergospirometrie

Es werden folgende Grolden direkt und kontinuierlich unter
Belastung gemessen und angezeigt:

» Atemzugvolumen und Atemfrequenz

» Herzfrequenz

» Sauerstoffverbrauch VO2 (uber FIO2 und FEO2)

» Kohlendioxidabgabe VCO2 (uber FICO2 und FECQO2)

Zusatzlich werden EKG, Blutdruck und Blutgasanalyse im
Intervall registriert und kann jederzeit unter Belastung eine
Lungenfunktionskurve angefertigt werden.



B STRANDKLINIK Orientierungswerte
e o ot ING bei Gesunden

| 25Watt [N S0 Watt
jangsames Gehen Gehen, Korperliche Belastung

langsames Treppensteigen

VO,: ~ 750 mL/min : VO,: ~ 1000 mL/min 2
VE :~ 18 L/min g VE :~25 L/min : 5
Sauerstoffaufnahme

rasches Gehen (6 km/h) langsames Laufen (8 km/h)
schnelles Treppenstejgen schnelles Treppensteigen

(2 Stufen) @

~ 1250 mL/ VO,: ~ 1500 mL/min
VI- ~32 L/min /ﬁ VE :~42 L/min §_r
Ventilation
150 Watt 200 Watt
I Senimmen (S0m/m) 9er-Merkregel fiir die Atmung:
Radfahren (20 km/h) FuBball, Laufen (15km/h) I . .
~ 2000 mL/min VO,: ~2500 mL/min n RUhe ’ 9 L/mln
VE S 3L i e Be1 Last pro 25 Watt: + 9L/min
R
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/uerwartende Ventilation in Abhidngigkeit der Belastung

VE [ I/'min |

100

-

30

60+

404+

50 100 150 200 250 Watt
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Atemmechanik unter
Belastung

Dynamischen F/V-Kurven unter Belastung:

Maximum

bei 150 Watt

ber 100 Watt

be1 50 Watt
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Sport bei Mukoviszidose:

Studienergebnisse
Trainingsanforderungen
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Wissen, was dem Menschen dient.

Belastungslimitierende Faktoren bel
CF

{ Pulmonal limitiert } { Reduzierte Muskelmasse }

CF-intrinsischer Muskeldefekt

Untergewicht, Diabetes

[ Mangelernahrung, }
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Anforderungen an ein Training bei CF:

» Leistungslimitierende Faktoren bestimmen

» Ausreichend Flussigkeit und Elektrolyte
erforderlich

» Hoher Energieverbrauch

» Diabetes berucksichtigen

» Sehr heterogene Gruppe nach Ausmal’ und

Schwere der funktionellen Einschrankungen
L R
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Wissen, was dem Menschen dient.

Was bestimmt die Prognose der CF-
Erkrankung?

FEV1 ist wichtigster Prognose-Indikator

Verbessert Prognose Verschlechtert Prognose
Betreuung in Infektionsstatus: MRSA,
spezialisiertem CF- B.cepacia

Zentrum

Fitness (VO2 peak € >  Uberproportionaler Abfall
Uberleben) der FEV1/Jahr
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Wissen, was dem Menschen dient.

Trainingseffekte bei CF: Cochrane 2012

o 7 kontrollierte, randomisierte Studien mit 231
Teillnehmern

o Zusammenfassung der Studienergebnisse
nicht moglich, da zu unterschiedlich im
Design:

« stationar vs. ambulant,

* aerobes vs. anaerobes Training,

« Dauer: wenige Wochen bis 3 Jahre,
* Kinder vs. Erwachsen
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Tralnlngseffekte bei CF: Cochrane 2012

Ergebnisse
v’ Langfristiges aerobes Training vermindert
Lungenfunktionsverlust

v Anaerobes Training steigert peak VO2
(Leistungsvermogen)

v Compliance beim Training ist hdher als bei
Malnahmen zur Sekretdrainage

v Keine ausreichenden Daten zum Einfluss auf
Exazerbationsraten und Mortalitat
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Wissen, was dem Menschen dient.

Langfristige Trainingseffekte?

Britische Untersuchung (Moorcraft AJ et al,
Thorax 2004; 59: 1074-1080):

o Ambulantes, nicht supervidiertes Training

o 30 CF-Pat. und 18 Kontrollen

o Anweisung: 3 x wochentliches Ausdauertraining der
unteren und oberen Extremitat

o Belastungstests vor und nach 1 Jahr:
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Langfristige Trainingseffekte?

v Bei vergleichbarer Belastungsstufe (Beine):
niedrigere Laktatspiegel (p< 0,05) und
Herzfrequenz (p < 0,05)

v Bei Armbelastung keine relevanten
Unterschiede

v FVC signifikant verbessert (p < 0,05)
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Wissen, was dem Menschen dient.

Langfristige Trainingseffekte?

Deutsche randomisierte und kontrollierte Studie
(Hebestreit H, Eur Respir J 2010; 35: 578-583):
o n=23/15, 12 — 40jahrigen CF-Patienten

o Ambulantes, teilweise supervidiertes Training uber 6
Monate

o Kontrolluntersuchungen (Fitness, VO2, FVC, LQ,
anthrop.Daten) nach 18 + 24 Monaten
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Wissen, was dem Menschen dient.

Langfristige Trainingseffekte?

v Peak VO2 + 3,72 ml/kg/min (+/- 1,23, p <0,01)
v' max. Belastung + 0,37 W/Kg (+/-0,11, p < 0,01)
v FVC + 6,06 % (+/-2,8, p < 0,05)

v LQ: nur im Item wahrgenommene Gesundheit
signifikant besser
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Wissen, was dem Menschen dient.

Weitere mogliche Trainingseffekte

v Normalisierung des pathologischen lonentransports
im Training > erhohten Wassergehalt im Mukus,
verbesserte Sekretolyse

v' Krafttraining reduziert Lungenuberblahung -
verbesserte Lungenfunktion

v Verbesserung der Knochendichte

v Verbesserung von psychischem Befinden,
Krankheitskontrollempfindung ....
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Effekte eines Inspirationsmuskeltrainings bei CF

o Britische Studie, randomisiert, (2 Gruppen 8 Wochen
supervidiertes Training mit hoher oder niedriger
Intensitat, Kontrollgruppe ohne IMT)

Das hochintensive Training brachte signifikante
Verbesserungen fur:
Pi max

O

Sonogr. bestimmte Diaphragmadicke

Vitalkapazitat

Belastungsfahigkeit (PWC = Physical Work Capacity)
Angst, Depression

SN N X X
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Anamnese
Sport,
Risikofakto
ren

Diagnostik
Lunge Herz
Stoffwechsel

Belastungstest
Ergospirometrie
VO2max, AT
Atemmechanik
Gasaustausch
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Mogliche Trainingsnebenwirkungen bei CF

» Gewichtsverlust

» Dehydratation, Elektrolytstorungen

» Probleme in der Diabeteseinstellung

» Belastungs-induzierte Obstruktion, ausgepragte
Hypoxamie

» Pneumothorax, Hamoptysen (Kraftsport)

> Probleme bei Leber-Cl (Osophagusvarizen,
Hypersplenismus)

» Frakturen bei Osteoporose
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Wissen, was dem Menschen dient.

Besondere Aspekte der Trainingsberatung

» Aufwarmphase - Trainingsphase - Abklingphase

» Bei belastungsinduzierter Obstruktion: ggf. vorbeugend
Bronchialerweliterer

» Bei insulingefuhrtem Diabetes: zusatzliche BZ-
Messungen, Insulindosis anpassen, zusatzliche
Kohlenhydrate

» Bei Belastungshypoxamie: O2-Gabe
» Verletzungsrisiken und andere Risiken berucksichtigen
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Wissen, was dem Menschen dient.

Fazit Sport bel Mukoviszidose

o Ein langfristiges Training verbessert Fitness,
Sauerstoffaufnahme und Lungenfunktion.

o Training verbessert die Sekretolyse.

o Diese positiven Effekte konnten prognostisch
relevant sein.

o Ein hochintensives IMT fuhrt zu funktionellen
Verbesserungen.
o Leitfaden Sport bei Mukoviszidose unter:

http://muko.info/fileadmin/redaktion/Was_wir_tun/Arbeitskreise/Physiot
herapie/Leitfaden_Sport_bei Mukoviszidose.pdf
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Wissen, was dem Menschen dient.

erwachsenen CF-Patienten

« Situation der CF-Erwachsenenmedizin

* Welche Herausforderungen muss ich selber meistern?
* Welche Herausforderungen gibt es in der Ambulanz?
« Wie ist die CF-Betreuungssituation stationar?

« Wie schaffe ich es, meine Ziele gemeinsam mit meinem Arzt
Zu erreichen?

» Wie ,ticken® Arzte und wie gestalte ich die Kommunikation?

 \Was mache ich bei Konflikten mit meinem Arzt oder anderen
Mitarbeitern der Ambulanz?
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