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m was ist mukoviszidose?
[oder cystische fibrose - CF]

Mukoviszidose ist eine schwere, angeborene Stoffwechsel-
krankheit. Sie ist chronisch und fortschreitend. Durch einen
gestorten Salz- und Wasserhaushalt wird ein zahflissiger
Schleim erzeugt, der zu einer erheblichen Beeintrachtigung
wichtiger Organe fiihrt. Besonders betroffen davon sind die
Bronchien und die Bauchspeicheldriise. Schwere, fortschrei-
tende Storungen der Lungenfunktionen und des Verdau-
ungssystems sind die Folgen.

Mukoviszidose ist die haufigste Erbkrankheit der weiBen
Bevélkerung. Im Jahr werden in Stdetirol 2 Kinder mit Mu-
koviszidose geboren.

B wie duBert sich mukoviszidose?

Haufige oder chronische Bronchitis mit erschwerter Atmung
begleiten die CF-Patienten. Bedingt durch eine schlechte
Nahrungsverwertung liegt der Kalorienbedarf bei ihnen
etwa doppelt so hoch wie bei Nichtbetroffenen. Sie haben
oft mit Untergewicht zu kdmpfen. Gedeih- und Wachstums-
stérungen konnen eine Folge sein. Die Auspragung einzel-
ner Symptome ist nicht bei allen CF-Betroffenen gleich. Sie
kdnnen einzeln oder zusammen auftreten.

B wie erkennt man mukoviszidose?

AuBere Erkennungszeichen fiir Mukoviszidose kénnen ein
standiger, qualender Husten sein, ein oft mageres bis unter-
erndhrtes Aussehen, durch Verdauungsstorungen bedingte
Durchfélle, erhdhte Salzausscheidung Gber die Haut oder
ein Mekoniumileus (Darmverschluss) bei Neugeborenen.
Wegen ahnlicher Symptome wird Mukoviszidose oft mit
Krankheiten wie Asthma, Bronchitis, Keuchhusten oder Z6-
liakie verwechselt und dann — oft jahrelang und sehr zum
Schaden der Betroffenen — falsch behandelt.

In Stidtirol wird bei allen Neugeborenen ein Screening-Test



durchgefihrt. Bei Verdacht auf Mukoviszidose gibt ein
SchweiBtest in einer Mukoviszidose-Ambulanz sicheren
Aufschluss.

wie bekommt man mukoviszidose? R

Mukoviszidose kann man nicht bekommen wie eine In-
fektion, man kann sie nur ererben. Sie ist daher nicht an-
steckend. Nur wenn beide Elternteile, Vater und Mutter
gesunde CF-Erbmaltrdger sind, kann bei den Kindern Mu-
koviszidose auftreten. GemaR der statistischen Wahrschein-
lichkeit ergibt sich dann ein Risiko von 25 Prozent, ein CF-
Kind zu bekommen. Es kdnnen aber auch alle Kinder oder
kein Kind mit Mukoviszidose zur Welt kommen. In einem
aufwendigen Verfahren ist es méglich, Erbmaltrdger mit ho-
her Wahrscheinlichkeit festzustellen.
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wie wird mukoviszidose behandelt?

Leider gibt es bis heute noch keine Therapie, die Mukovis-
zidose heilen kann. Es missen daher alle therapeutischen
MaBnahmen konzentriert eingesetzt werden, um das Fort-
schreiten der Krankheit abzubremsen. Eine friihe Diagnose
mit gleichzeitigem Therapiebeginn ist von entscheidender
Bedeutung fiir den weiteren Lebensweg der CF-Patienten.
Aufgrund der Komplexitat der Mukoviszidose ist die Thera-
pie sehr aufwendig.



Bl physiotherapie bei mukoviszidose

Bei Mukoviszidose verstopft zéher Schleim die Bronchien. Kei-
me finden hier einen idealen Nahrboden und siedeln sich an.
Der Korper reagiert darauf mit einer chronischen Entziindung.
Durch diese wird langfristig das Lungengewebe zerstort. Ist
das Lungengewebe zu stark zerstért, kann nicht mehr genug
Sauerstoff aufgenommen werden. Ziel der Therapie ist es da-
her, den Schleim aus den Bronchien zu bekommen.

Tagliche Atemphysiotherapie verbessert

die Lungenfunktion

Um den zahen Schleim zu lockern und zu entfernen, ist die
Atemphysiotherapie unabdingbarer Bestandteil des taglichen,
lebenslangen Behandlungsplans. Zusatzlich miissen Antibio-
tika, vielfach auch bronchialerweiternde und sekretverfliissi-
gende Medikamente eingenommen oder inhaliert werden.
Die speziellen atemphysiotherapeutischen Ubungen muss der
Patient tagtdglich mit Hilfe der Eltern oder Partner durchfih-
ren. Dazu gehdren unterschiedliche Atemtechniken, welche
die Lungenfunktion messbar verbessern. Die Atemtechniken
tragen auch dazu bei, den notwendigen Gasaustausch in der
Lunge zu erhalten und zu steigern. Die Atemphysiotherapie
setzt dabei ausschlieBlich auf aktive Selbstreinigungstechni-
ken, insbesondere die autogene Drainage, die der Betroffene
entsprechend seiner Tagesform durchfiihren kann. Unterstit-
zend konnen Hilfsmittel, wie Trampolin, Gymnastik-Ball oder
Ergometer sowie Atemtherapiegerate, beispielsweise das
Pari-PEP-System, Flutter (VRP1-Desitin) und/oder das RC-
Cornet verwendet werden.

Ein friihzeitiges Erlernen der Atemphysiotherapie gibt den Be-
troffenen die Maglichkeit, mit ihrer Erkrankung selbstbewusst
umzugehen und so ihre tagliche Therapie durchzuftihren.

Die Lungentransplantation stellt eine therapeutische Még-
lichkeit bei schwerer Lungenerkrankung im Endstadium dar,
wenn alle anderen medikamentdsen und physiotherapeuti-
schen Optionen ausgeniitzt sind und trotzdem eine weitere
Verschlechterung der Lungenfunktion und der Lebensqualitét
nicht mehr aufgehalten werden kann.

Unabdingbar ist die intensive Betreuung in CF-Spezial-Am-
bulanzen durch ein erfahrenes medizinisch-therapeutisches
Team von Arzten, Krankenschwestern, Krankengymnasten,
Didtassistenten, Sozialpddagogen und Psychologen.



die erndhrungstherapie bei mukoviszidose

Die Erndhrungstherapie ist neben der Physiotherapie und
der medikamentdsen Behandlung eine gleichwertige Saule
des Behandlungskonzepts bei Mukoviszidose.

Aufgrund einer gestérten Energiebilanz entsteht haufig eine
Mangelerndhrung. Es besteht ein Missverhaltnis zwischen
vermehrtem Energiebedarf und erhohten Verlusten einer-
seits und einer zu geringen Energiezufuhr andererseits. Die
Energiezufuhr muss sich an dem individuellen Bedarf orien-
tieren, der von der kérperlichen Aktivitdt und der Krankheits-
situation abhdngt und von Person zu Person unterschiedlich
hoch liegt. Vorrangiges Ziel der Erndhrungstherapie ist ein
guter Erndhrungsstatus, der mit einer Verbesserung der Le-
benserwartung und Lebensqualitét einhergeht.

Es gibt keine Erndhrungseinschrankungen im Sinne von
Verzicht. Lediglich auf individuelle Lebensmittelunvertrag-
lichkeiten ist zu achten.

Ausgewogene, vollwertige Erndhrung

Kein einziges Lebensmittel liefert alle Nahrstoffe, die wir
zum Leben brauchen. Um eine ausreichende Zufuhr aller
Néhrstoffe zu gewahrleisten, muss die Kost gut gemischt
sein. Die Grundnahrungsmittel werden in sieben Gruppen
eingeteilt, wie die Erndhrungspyramide zeigt. Eine ideale
ausgewogene Erndhrung enthalt taglich Lebensmittel aus
allen Gruppen. Je breiter die Gruppe, desto mehr Lebens-
mittel sollten aus die-
ser Gruppe ausge-
wahlt werden.
Verschlechtert sich der
Erndhrungszustand,
dann 6ffnet sich die
Schere zugunsten von
fett- und eiweiBrei-
chen  Lebensmitteln.
Die Kost wird dadurch
energiereicher.

Trinken

Fiir Patienten mit Mukoviszidose ist eine ausreichende Fls-
sigkeitszufuhr besonders wichtig. Die Wasserverluste Uber
vermehrtes Schwitzen, diinne Stithle und die Atmung sind



héher als bei Stoffwechselgesunden. Die Trinkmenge pro
Tag sollte 2-3 Liter betragen.

Salzverlust

Der Salzgehalt des SchweiBes bei Mukoviszidose-Kranken
ist auf das Mehrfache der Norm erhoht. In den heiBen Som-
mermonaten, bei korperlicher Anstrengung oder bei Fieber
kann es zu einem hohen Verlust an Salz kommen, der tber
die Nahrung ausgeglichen werden muss. Dies ist insbeson-
dere bei Sduglingen zu beachten, da Muttermilch und die
handelsiibliche Sduglingsnahrung sehr salzarm sind.

Enzymgabe

Bei nachgewiesener Funktionsschwéche der Bauchspei-
cheldriise mlssen zu jeder Mahlzeit und jeder Jause En-
zympraparate genommen werden. Diese enthalten Enzyme
fur die Verdauung von EiweiB, Kohlenhydrate und Fett. Die
Enzymdosierung richtet sich nach dem Fettgehalt der Nah-
rung, das heiBt, je fetter eine Mahlzeit, desto mehr Enzyme
werden bendtigt.

Bl sport bei mukoviszidose

Mukoviszidose-Betroffene profitieren von Bewegung, Spiel
und Sport. Auch wissenschaftliche Untersuchungen widmen
sich immer haufiger der Frage, ob durch sportliche Aktivi-
taten maglicherweise das Fortschreiten der Lungenschadi-
gung verlangsamt werden kann. In einigen Trainingsstudien
konnte gezeigt werden, dass wahrend eines konsequenten
kérperlichen Trainings die Lungenfunktionswerte sich weni-
ger verschlechterten als bei Patienten, die im selben Zeit-
raum nicht trainiert hatten. Sport hat nicht nur die korper-
liche Leistungsféhigkeit und die Lungenfunktion verbessert,
sondern wirkte sich auch positiv auf das Selbstwertgefihl
der von Mukoviszidose Betroffenen aus.

Warum sich Sport positiv auf den Krankheitsverlauf bei Mu-
koviszidose auswirkt, ist noch nicht vollstandig aufgeklart.
Zum einen konnte die korperliche Bewegung die Sekret-
mobilisation deutlich verbessern, zum anderen konnte der
positive Effekt durch einen direkten Einfluss auf die patho-



logischen  Salztransportvor-
gange bedingt sein, wie
eine neuere wissenschaft-
liche Untersuchung zeigen
konnte.

Das wichtigste ist: SpaB am Sport

Nach dem heutigen Stand der wissenschaft-

lichen Erkenntnisse sollten alle Mukoviszidose-Patienten
kérperlich aktiv sein, sich regelmaBig bewegen und Spiel
und Sport treiben, jedoch bestehen noch viele Unklarheiten,
in welcher Form und in welchem AusmaB. Nachgewiesen
werden konnte, dass sich Ausdauertraining von mindestens
drei mal dreiBig Minuten Sport pro Woche positiv auf die
Lungenfunktion auswirkt, auch bestehen Hinweise auf eine
Verringerung von pulmonaler Uberbldhung durch Kraft-
training. Besonders wichtig scheint jedoch, schon friih den
SpaB an koérperlicher Aktivitat zu wecken und damit das
psychische Wohlbefinden zu erhéhen.

gibt es folgeerkrankungen? I

Langfristig kann Mukoviszidose das Auftreten weiterer Er-
krankungen bewirken. Haufig entwickeln sich Nasenpolypen,
Funktionsstérungen der Leber, der Galle, der Bauchspeichel-
driise (z.B. Diabetes mellitus) oder eine Rechtsherzbela-
stung. Auch hier sind Zusammensetzung und Auspragung
der Krankheitssymptome von Patient zu Patient unter-
schiedlich.

wie ist der stand der mukoviszidose-forschung?

Zur Zeit konnen lediglich die Symptome der Mukoviszidose
behandelt und psychosoziale Folgen gemildert werden. Die
Forschung in Zusammenarbeit mit Eltern und Betroffenen
hat die Therapiemdglichkeiten wesentlich verbessern kon-
nen, sodass heute mehr und mehr Patienten das Erwach-
senenalter erreichen. Insbesondere seit der Identifizierung
des fiir die Krankheit verantwortlichen Gens im Jahre 1989



Alle unsere Mitarbeiter arbeiten ehrenamtlich!

haben sich ganz neue Forschungsansatze ergeben, die den
Patienten neue Hoffnung geben. Die Erkenntnisse aus der
Grundlagenforschung bedrfen aber noch der Umsetzung in
eine kausale Therapie, bis zu der es noch ein weiter Weg ist.

warum muss es die mukoviszidose-hilfe siidtirol geben?

Dieser Verein ist eine Notgemeinschaft, 1988 von betroffe-
nen Eltern gegriindet, der den Interessen ihrer CF-Kinder,
CF-Jugendlichen und CF-Erwachsenen in allen Bereichen
Gehor verschaffen will. Dies ist umso notwendiger, da die
Zahl der an Mukoviszidose Erkrankten im Vergleich zu
anderen Krankheiten relativ gering ist (ca. 70 Patienten
in Siidtirol). Somit ist die Krankheit auch wenig bekannt
und solche Minderheiten werden oft ibersehen oder nicht
berlicksichtigt. So bemuht sich die Mukoviszidose-Hilfe
Stdtirol z. B. um Mittel, die zur Behandlung und Betreu-
ung von Mukoviszidose-Patienten notwenig sind und um
die soziale Unterstiitzung in Notfdllen. Die Information der
Offentlichkeit iiber Mukoviszidose ist ebenso wichtig wie
das Vertreten der Interessen der CF-Betroffenen. Die Mu-
koviszidose-Hilfe Siidtirol erflillt damit als Selbsthilfegruppe
wichtige Aufgaben fur an CF-erkrankte Kinder, Jugendliche
und Erwachsene.
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