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Erste Fach-Weiterbildung
.Pflege bei Cystischer Fibrose”

nach dem GuK-WV, BGBL.II Nr. 453/2006

Markus Dalbeck

ie Cystische Fibrose ist eine gene-
Dtische autosomal rezessiv vererbte

Erkrankung. Diese Erkrankung liegt
auf dem langen Arm des Chromosoms 7
und fithrt zu einem Defekt im Natrium-
Chlorid-Kanal.

Die Inzidenz liegt derzeit bei 1: 2500 pro
Geburt und ist in der hellhdutigen Bevél-
kerung die haufigste genetisch vererbbare
Erkrankung. Man teilt die Mutationen in
sechs Klassen ein siehe Abb, 1.

Die hiufigste Form in Osterreich und
Deutschland ist die F508del und gehért zu
der zweiten Klasse.

Durch den Gendefekt komumnt es zu ei-
nem gestorten Natrium-Chlorid- Austausch
aus der Zelle, Dies fithrt dazu, dass vor al-
lem alle exokrinen Driisen einen sehr salz-
haltigen und zihen Schleim produzieren.
Dadurch kommt es im GI-Trakt zu einer
verminderten Aufnahme von Nihrstoffen.
Bei ca. 80 % der Betroffenen liegt eine Pan-
kreasinsuffizienz vor. Diese verminderte
Nihrstoffaufnahme fithrt zu einer mangeln-
den Gewichtszunahme und zu einer Dystro-

Abb. 1 Klasseneinteilung

phie bei Kindern. Ein weiteres Problem ist
der zihe Schleim in der Lunge, der schlecht
abgehustet werden kann bzw, die Zilien die-
sen nicht abtransportieren kénnen. Dieser
zdhe Schleim ist ein idealer Nihrboden fiir
Bakterien, Viren und Entziindungen. Diese
chronischen Entziindungen kosten zusitz-
lich Energie und fithren mit der Zeit zu ei-
ner Lungenfunktionsabnahme bis hin zu
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einer ‘Transplantation. Durch eine bessere
Therapie und intensive Fortbildungen des
Betreuungspersonals konnten die Lebens-
erwartung und Lebensqualitit in den letzten
Jahren deutlich erhéht werden, sodass man
davon ausgeht, dass heute geborene CF-Kin-
der eine Lebenserwartung von iiber 60 Jah-
ren haben. Damit ist diese Erkrankung von
der Kinder- zur Erwachsenerkrankung ge-
worden. Dies fithrt zu neuen Problemen.
Es treten viele Begleiterkrankungen auf, wie
z.B. Diabetes, Osteoporose, Cor pulmona-
le, Leber- und Gallenprobleme, psychische
Probleme uvm. Im sozialen Bereich stellt
diese Erkrankung die Betroffenen vor gro-
Be Herausforderungen, neben Familienpla-
nung und -wunsch, Schwangerschaft, Ar-
beit, Studium uvm.

Die Therapie wurde in den letzten Jah-
ren intensiviert, Die Therapie bei CF setzt
sich aus folgenden Siulen zusammen:

1. Erndhrung

Hier weifl man heute, dass ein guter

BMI eine positive Auswirkung auf den

Verlauf der CF hat. Die Patienten sollen

fettreich essen, der Kalorienbedarf liegt

etwa 50-100 % héher als bei Gleichalt-
rigen. Die Patienten miissen vor allem
bei jedem Essen Verdauungsenzyme
einnehmen sowie fettlosliche Vitamine

(EDKA) und bei zu geringer Gewichts-

zunahme hochkalorische Getrinke. Bei
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einer Verschlechterung des Erndhrungs-
zustands wird die Anlage einer PEG-
Sonde in Erwigung gezogen.

2. Physiotherapie
Inhalations- und Atemphysiotherapie
sind tiglicher Bestandteil der Behand-
lung. Ausdauer- und Krafttraining stir-
ken Kondition und Fitness. Dies kann
bei Kleinkindern spielerisch erfolgen z. B
mittels Pezzi-Ball, Trampolin springen
bis hin zu Hilfsgeriten, wie beispielswei-
se PEPP- System, Cornet oder Flutter.

3. Medikamente
Neben den Verdauungsenzymen und

Vitaminen sind Antibiotika die wich-

tigste Séule der medikamentésen Thera-
pie. Diese kdnnen heute oral, intravends
(auch als Heim-iv.-Therapie) oder in-
halativ verabreicht werden. Ein weiterer
medizinischer Eckfeiler stellen die inha-
lativen Medikamente wie Betamimetika
(Sultanol®, Atrovent®) und Mukolytika
(hypertone Kochsalzlosung [3-6 %], Pul-
mozyme® oder das Mannitol®) dar, Zu-
siitzlich kénnen weitere Medikamente bei
Begleiterkrankungen hinzukommen, wie
z. B Insulin, Ursofalk® usw. . Erst seit Kur-
zem stehen Medikamente zur Verfiigung,
die direkt am genetischen Basisdefekt
angreifen. Es kommt je nach Mutations-
klasse zur Verbesserung der Restfunktion
oder zur Korrektur. Es kommt zur Ver-
besserung der Lungenfunktion, zur Ge-
wichtszunahme und Verminderung von
Exazerbationen. Genaues wird man erst
in Zukunft sagen konnen.

Wie man bei diesem kurzen Uberblick
sehen kann, ist die Behandlung von CF-Pa-
tienten und deren Eltern eine herausfor-
dernde Arbeit und es bedarf viel Wissens
von der Diagnosestellung im Siuglingsal-
ter bis hin ins Erwachsenenalter. Es haben
sich auch die Erwartungen der Patienten
und Eltern gedndert. Sie sind besser infor-
miert und vernetzt sowie glicklicherweise
auch miindiger. Aber auch in den Behand-
lungszentren sind die Anforderungen im
Hinblick auf Qualititsmanagement und
Haftung gestiegen.

Die Behandlung eines Patienten mit
Cystischer Fibrose und dessen Angehori-
ger sollte in einem interdiszipliniren Team
erfolgen, wo auch ausgebildete Pflegekrifte
involviert sind, laut ECFS (European Cystic
Fibrosis Society.) Gerade der Pflegeberuf
hat sich hinsichtlich der Anforderungen
in den letzten Jahren stark geindert und
wird sich weiter indern. In Osterreich sind
durch die Anderungen im Krankenpflege-
Gesetz weitere Aufgaben fiir die Pflegekrif-
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Tab 1: Personalschlissel- Empfehiung der ECFS 2014 (Conway, 5 2074, 5.5)

te im gehobenem Dienst hinzugekommen.
Auch die ECFS hat unter ,,European Cystic
Fibrosis Society Standards of Care: Frame-
work for the Cystic Fibrosis Centre® einen
Personalschliissel vorgegeben, womit eine
gute qualitative Betreuung gewihrleistet
sein sollte (Tab. 1). In diesem Review ist
auch eine speziell ausgebildete CF-Nurse
vorgesehen, deren Aufgaben anspruchsvoll
und vielseitig sind. Diese Aufgaben sind in
der oben genannten Review nachzulesen
unter Punkt 4. Diese kénnen nicht immer
I:1 umgesetzt werden, da die gesetzlichen
Rahmenbedingungen in den jeweiligen

Abb. 3: Die Ersten 15 CF-Nurses

Landern verschieden sind. Hier wird aber
deutlich, welche zusitzlichen Anforderun-
gen von verschiedenen Seiten an die Pflege
gestellt werden.

Um diesem Anspruch auch gegeniiber
Patienten gerecht zu werden, wurde jetzt
in Osterreich die erste Fachweiterbildung
»Pllege bei Cystischer Fibrose® durchgefiihrt
und nach dem Osterreichischen GuKG als
Weiterbildung anerkannt. Das bedeutet,
dass die TeilnehmerInnen 160 Stunden The-
orieeinheiten absolvieren (Tab. 2), 40 Stun-
den Praktikum leisten miissen. Weiter ist
das Vorlegen einer vorwissenschaftlichen
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Tab. 2: Ubersicht dber die Theonemhalte

Arbeit (siehe Abb. 4), Prisentation der Ar-
beit und Priifung gefordert.

Die Theorieeinheiten wurden teilweise
per e-learning und im Rahmen von fiinf
Schulblécken  durchgefithrt. Die Wei-
terbildung wurde in Kooperation mit
CF Hilfe Oberosterreich, der Akademie
fir Gesundheit und Bildung der Kreuz-
schwestern GmbH in Wels und des Kar-
dinal-Schwarzenberg-Klinikums am Kli-
nikum Wels-Grieskirchen durchgefiihrt.

Der Abschlusstag und die Ubergabe
der Zeugnisse fand in einem feierlichen
Rahmen mit Musikbegleitung und Fach-
vortragen statt. Auflerdem stellten drei
Teilnehmerinnen ihre Arbeit dem Publi-
kum vor.

Sowohl fiir die Veranstalter (Akademie
for Gesundheit und Bildung der Kreuz-
schwestern GmbH Wels, CF Hilfe Ober-
dsterreich und Kardinal-Schwarzenberg-
Klinikum Schwarzach) als auch fiir die
TeilnehmerInnen war dies eine gelungene
Weiterbildung, die vor allem die Rolle der
Pflege im interdiszipliniren Team und in
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Inhalation bei Cystischer Fibrose ,Das passende Inhalationsgerit®
Pseudomonasinfektion bei Patienten mit Cystischer Fibrose ,,Privention und
Gesundheitsforderung™

Schwanger- und Mutterschaft bei Cystischer Fibrose

Cystische Fibrose und psychisch gesund? ,, Angst und Depression bei Kindern und

Jugendlichen mit CF und deren Angehorigen”

Zusatzdiagnose CFRD ,Leben zwischen Fett und Broteinheiten®
Inhalationsmanagement in der Erwachsenenpflege ,, Fachhintergrund zur
Erstellung einer patientenorientierten Kurzanleitung der Inhalationstherapie®
Institutioneller Ubergang von CF-Patienten ,, Aspekte der Transition von der
Pidiatrie zur Erwachsenenmedizin®

Oraler Glukose-Toleranztest bei CF ,,Umsetzung der Guidelines am Beispiel
CF-Zentrum Innsbruck”

Let’s tallc about sex ,,Sexualitit und Partnerschaft mit CF*

Transitional Care bei Cystischer Fibrose ,Was Kinder - und Jugendliche zum

Erwachsenwerden - hinsichtlich des Krankheitsmanagements - wirklich
brauchen®

Leitfaden fiir die mobile Kinderkrankenpflege ,, Betreuung von Kindern mit
Cystischer Fibrose in der extramuralen Pflege”

Spezifische Problemkeime bei Cystischer Fibrose ,,Schwerpunkt Hygiene*

Cystische Fibrose im Bereich der Rehabilitation ,,der CF-Patient in der
Rehabilitationseinrichtung™

Schockdiagnose Cystische Fibrose ,,Die Betreuung von Kindern mit CF und deren

Eltern in den ersten Lebensjahren nach Diagnosestellung*

Lungentransplantation bei Mukoviszidose »Begleitung auf dem Weg zur
Lungentransplantation®
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