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Vielversprechender Therapiefortschritt

Multiprofessionelle Teams fiir CF-Patienten

Bei der angeborenen Stoffwechselerkrankung Cystische Fibrose (Mukoviszidose) ist der Wasser-
und Salzhaushalt der Schleimhaute durch ein defektes Gen gestort. Zaher Schleim verklebt Lunge
und Bauchspeicheldriise. Durch fortschreitenden Funktionsausfall werden im Laufe des Lebens
Atmung und Verdauung in unterschiedlicher Auspragung beeintrachtigt. An den CF-Zentren fiir
Kinder und Erwachsene am Klinikum Wels-Grieskirchen stehen den Betroffenen
multiprofessionelle Teams zur Seite. Durch rasch einsetzende und effiziente Therapien sind die

Langzeitprognosen heute deutlich besser.

Seit rund 35 Jahren beschaftigt sich Kinderarzt Franz Eitelberger mit der (noch) unheilbaren
Erbkrankheit. Die Therapieoptionen von damals stuft er heute als ,,mehr als schlecht” ein: ,Die
Lebenserwartung lag bei ,frihem Kindesalter’ und stieg erst sukzessive mit der Entwicklung
wirksamer antibiotischer Behandlungen, Atemphysiotherapie und innovativer
Lungentransplantation. Betroffene Kinder, die ab dem Jahr 2000 geboren wurden, kdnnen heute ein

Alter von ca. 50 Jahren erreichen.”
Therapie von Anfang an

Eine Betreuung durch ein multiprofessionelles Team an einem CF-Zentrum ermdglicht Patienten
effiziente und individuelle Therapien von Anfang an. Seit 1998 gibt es in Osterreich einen
flachendeckenden Friherkennungstest fiir Cystische Fibrose. Durch das Neugeborenen-Screening ist
ein Therapiestart bereits ab der sechsten bis achten Lebenswoche maoglich. ,,Nach der
Diagnosestellung werden Mutter und Kind stationar auf der Kinderabteilung aufgenommen®, so
Eitelberger. ,Hier findet das erste Kennenlernen mit dem Betreuungsteam statt, ebenso wie eine
Einflihrung zu den TherapiemaRRnahmen, wie Inhalation, Medikation und Physiotherapie, und eine
Hygieneschulung.” Da bei Mukoviszidose auch Bauchspeicheldriise und Verdauung in Mitleidenschaft
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betroffen sind, leiden die Kinder meist auch an Gedeihstérungen und Untergewicht. , Das
Verabreichen von Enzymen ist notwendig, damit die Nahrung gut verdaut werden kann. Ab dem
Beikostalter steht mit Michaela GroRauer den Betroffenen die Didtologin des CF-Teams beratend zur

Seite, wie der erhéhte Kalorienbedarf am besten gedeckt werden kann.”
Von aussichtlos bis zur Erfolgsgeschichte

In Oberosterreich bestehen in Linz, Wels und Steyr gut etablierte CF-Zentren fiir Kinder. ,,In den
letzten Jahren hat sich auch die Erwachsenenbetreuung weiterentwickelt, denn die Betroffenen
haben aufgrund neuer — in Osterreich gut — verfiigbarer Medikamente plétzlich eine sprunghaft
gestiegene langere Lebenserwartung”, erklart Carolin GroRruck, Leiterin des CF-Zentrums fur
Erwachsene am Klinikum Wels-Grieskirchen. ,In Wels wurde eine der ersten

Betreuungsmoglichkeiten fiir Erwachsene mit Cystischer Fibrose in Osterreich eingerichtet.”
Uberlebenswichtige Physiotherapie fiir Klein

Sandra Bayer arbeitet seit rund 20 Jahren mit CF-Kindern im Alter von 0 bis 18 Jahren. ,,Wir sehen
uns als Coach der Eltern, schulen sie unter anderem in Atem-, Haltungs- und Dehnungsiibungen,
Sekretmobilisation und Hygiene.” Physiotherapie ist flir CF-Betroffene taglich notwendig: ,Vor allem
muss der Schleim aus der Lunge abtransportiert werden, denn er bietet einen Nahrboden fir
Bakterien — Ausgangspunkt fiir weitreichende Komplikationen, wie zum Beispiel eine
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Lungenentzindung!“ Neben Inhalationen, Klopfungen, Lagerungen und Kompressionen hilft vor
allem Sport: ,,Wir motivieren die Kinder, aktiv zu sein, machen sie mit ersten Hilfsmitteln zur
Sekretmobilisation vertraut und bieten Ubungen auf der Kletterwand und am Gymnastikball,
Rollbrettfahren und Trampolinspringen an. Das Training gelingt abhangig vom Krankheitsverlauf
meist recht gut!” Im Volksschulalter werden die Kinder dann angeleitet, TherapiemaBnahmen

selbststandig durchzufiihren, damit sie zum Beispiel auch unabhangig von den Eltern auf Projekttage

fahren kénnen.
... und Grof}

»Ab dem 18. Lebensjahr erfolgt dann die Transition — die mittlerweile erwachsenen Patienten
werden von der Kinderabteilung in die CF-Betreuung durch die Lungenabteilung Gberfihrt”, erklart
Gernot Gruber, einer der vier Physiotherapeuten mit spezieller Atemtherapieausbildung am
Klinikum. Hauptaufgabe ist und bleibt: , Die sogenannte Bronchialtoilette: Es muss weiterhin
regelmaRig der zahfliissige Schleim abtransportiert werden. Zudem werden die Bronchien im

Krankheitsverlauf instabiler und beim Ausatmen verbleibt nicht-funktionelle Restluft in der Lunge.
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Durch Kompression und kiinstliche Atemwegswiderstande wird eine Entblahung forciert. Oft ist dies
auch eine Frage der Kraft, darum braucht es Unterstiitzung durch den Therapeuten oder spezielle
Gerate.” Mit zunehmendem Alter leiden die Patienten auch an orthopadischen Problemen durch

Veranderungen des Knochensystems, vor allem beim Brustkorb, und muskuldren Verspannungen.
Psychologische Unterstiitzung

Starkend zur Seite stehen CF-Familien am Klinikum Wels-Grieskirchen von Anfang an Experten in der
psychologischen Betreuung: ,Die Eltern haben Angst, sind sich im Unklaren, was auf sie zukommt.
Vielleicht hadern sie auch damit, kein gesundes Kind bekommen zu haben®, erklart Martina Tischler,
Klinische Psychologin, Kinder-, Jugend- und Familienpsychologin mit CF-Trainerzertifikat. ,Und dann
steht die Langzeitfrage im Raum: Wie wird es mit meinem Kind weitergehen?“ Der Weg ist nicht
vorgegeben, unterschiedliche Mutationen rufen unterschiedliche Verldufe und Komplikationen
hervor. ,Im Welser CF-Zentrum lduft alles sehr familiar ab, das Team ist hoch motiviert, wir leben mit
den Familien mit. Multiprofessionelle Zusammenarbeit im Team auf Augenhéhe mit der Familie ist
uns wichtig”, so Tischler. Je alter die Kinder, umso mehr werden sie in die psychologische Betreuung
miteinbezogen. , Die Kinder sehen zum Teil anders aus als ihre Freunde, zum Beispiel ihre Nagel, ihre
Stimme klingt anders, sie sind mager — das setzt ihnen auch psychisch zu. Mit der Pubertat und im
Erwachsenenalter kommen bei den Betroffenen vor allem Fragen zu Beruf, Partnerschaft, Sexualitat
und Kinderwunsch sowie zur Berufswahl hinzu®, fihrt Claudia Muhr, Spezialistin fiir medizinische
Psychosomatik und Psychotherapie, aus. Neben der Klinischen Psychologie leistet auch die Klinische
Soziale Arbeit von Anfang an wertvolle Hilfestellung fiir die Alltagsbewaltigung, auch in finanzieller

Hinsicht.
Bilder und Statements:

Bild: KWG_Eitelberger_Franz_Dr_OA_Kinder.jpg

Bildtext: OA Dr. Franz Eitelberger, Leiter des CF-Zentrums fiir Kinder am Klinikum Wels-Grieskirchen
,Dank friihzeitig einsetzender Therapien entwickeln sich Kinder mit CF heute sehr gut.”

Bild: KWG_Grofruck_Carolin_Dr_OA_Lunge.jpg

Bildtext: OA Dr. Carolin GroRruck, Leiterin des CF-Zentrums fiir Erwachsene

»In Wels wurde eine der ersten Betreuungsmaoglichkeiten fiir Erwachsene mit Cystischer Fibrose in

Osterreich eingerichtet.”
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Bild: KWG_Bayer_Sandra_MTD_Physio.jpg

Bildtext: Sandra Bayer, Physiotherapeutin

“

,Bei Patienten im Kindesalter sehen wir uns als Coach fiir die Eltern.

Bild: KWG_Tischler_Martina_Mag_PSY.jpg
Bildtext: Mag. Martina Tischler ist Klinische Psychologin, Kinder-, Jugend- und Familienpsychologin

und hat das CF-Trainerzertifikat absolviert.

»Multiprofessionelle Zusammenarbeit im Team auf Augenhéhe mit der Familie ist uns wichtig.”
Weiterfiihrende Informationen

Das ist Cystische Fibrose (Mukoviszidose)

e vererbbare, angeborene Stoffwechselstorung

o defektes Gen stort Wasser- und Salzhaushalt der Schleimhaute

e zdher Schleim verklebt Lunge und verstopft Bauchspeicheldrise

e fortschreitender Funktionsausfall, Atmung und Verdauung erschwert

e weitere Organsysteme, wie Leber, SchweilRdriisen und Fortpflanzungsorgane, haufig
betroffen

e hoher taglicher Therapieaufwand bei eingeschrankter Lebensqualitat und -erwartung

e enormer Fortschritt in Therapie durch innovative Forschung und Entwicklung

Erst 1988 wurde an der University of Toronto die eigentliche Ursache fiir Cystische Fibrose entdeckt —
die Mutation des CFTR-Gens. Nicht bei jedem Betroffenen liegen dieselben Veranderungen des Gens
vor — bis dato sind rund 2.000 verschiedene Mutationen bekannt, 200 davon l6sen tatsachlich CF aus,

finf davon sind haufig.

Auch wenn Cystische Fibrose in der Medizin als ,,Seltene Erkrankung“* geflihrt wird, handelt es dabei
um eine der haufigsten Erbkrankheiten der weillen Bevolkerung, mit einer Haufigkeit bei 1:2.000 bis

zu 1:3.000 Neugeborenen. Das bedeutet:

e Anjedem 15. Tag kommt in Osterreich ein Kind mit CF zur Welt.
e Jeder 20. Mensch ist Trager des defekten Gens, ohne selbst an CF zu erkranken.

e Zwei Erbtrager haben ein 25-Prozent-Risiko fiir ein CF-Kind.

* Als ,,selten” wird nach EU-Definition eine Krankheit dann bezeichnet, wenn sie bei bis zu fiinf von 10.000 Einwohnern auftritt.
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Hier finden Sie Informationen Uber Hilfen im Alltag, Kontakt zu erwachsenen CF-Patienten und ein

offenes Ohr fiir Fragen und Anliegen:

Cystische Fibrose Hilfe Oberosterreich

Kontakt:

Obfrau Anna Jodlbauer
GartenstadtstraBe 4, 4048 Puchenau
Telefon +43 650 991 6 893

office@cystischefibrose.info

Infos aus dem Web

Nach der Erstdiagnose ist oft der erste Schritt ins Internet! Holen Sie sich Informationen aus
verlasslicher Quelle und bitte bedenken Sie: Was auf den einen CF-Patienten zutrifft, mag einen
anderen gar nicht betreffen!

www.cystischefibrose.info (Homepage von CF-Oberdsterreich)

www.muko.info (Muko e.V. Deutschland)

Flr Fragen steht das CF-Team des Klinikum Wels-Grieskirchen gerne nach Terminvereinbarung zur
Verfligung. Weitere Informationen erhalten hier: Kinderambulanz +43 7242 415 — 92364, Sekretariat
Telefon +43 7242 415 - 2377

Das Klinikum Wels-Grieskirchen — www.klinikum-wegr.at

Das gréRte Ordensspital Osterreichs ist eine Institution der Kongregation der Barmherzigen
Schwestern vom heiligen Kreuz und der Franziskanerinnen von Vocklabruck. Mit rund 30
medizinischen Abteilungen, 1.227 Betten und rund 3.700 Mitarbeitern leistet das Klinikum
Wels-Grieskirchen umfassende medizinische Versorgung in Oberdsterreich. Rund 88.000
Patienten werden hier jahrlich stationar behandelt. Aufgrund seiner zahlreichen Schwerpunkte
und Kompetenzzentren biindelt das Klinikum fachlbergreifendes Know-how und erméglicht

interdisziplindre Diagnosen und Behandlungen zum Wohle der Patienten.

Riickfragen an:

Mag. Renate Maria Gruber, MLS, A-4600 Wels, Grieskirchner StraRRe 42,
Tel: +43 7242 415 - 93270, Mobil: +43 699 1492 3270

E-Mail: renate.gruber@klinikum-wegr.at
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