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Meister der Hygiene -
CF-Patienten in Pandemiezeiten

Cystische Fibrose. Infekti-
onsgefahr, Maskentragen,
regelmdRiges Handewa-
schen? Daran hat sich die
Bevolkerung in den ver-
gangenen Monaten ge-
wohnt und konnte so teil-
haben an der Lebens-
realitdt von Menschen mit
schweren chronischen und
seltenen Erkrankungen, die
ihr Leben lang damit kon-
frontiert sind. Eine solche
Gruppe sind Patienten, die
an Cystischer Fibrose lei-
den, der hdufigsten ange-
borenen unheilbaren Stoff-
wechselerkrankung in
Mitteleuropa.

Von Ingeborg Hirsch

Ursache fiir eine Cystische Fibrose
(CF) ist eine Mutation des auf dem
Chromosom 7 lokalisierten CFTR-
Gen, das fiir einen Chloridkanal in
den Epithelzellen verschiedenster
Organsysteme codiert. Der Defekt
im CFTR-Kanal fiihrt zu einer gestor-
ten Chloridsekretion und damit zu
extrem zihen Sekreten, die v.a. in
der Lunge einen idealen Nidhrboden
fiir zum Teil hochaggressive Keime
darstellen. Dadurch kommt es zu
Obstruktion, Entziindungen und In-
fektionen, die zu einer Fibrosierung
und langfristig zu einer respiratori-
schen Insuffizienz fithren.

Der Verlust der Lungenfunktion
ist die hiufigste Todesursache bei
CE. Neben der Lunge sind auch an-
dere Organe betroffen, vor allem der
Verdauungstrakt, die Nasenneben-
héhlen und die ménnlichen Fort-
pflanzungsorgane.

Niedrige COVID-19 Infektionszahlen
In Osterreich leben rund 800 Patien-
ten mit dieser Multiorganerkrankung
und sind auf regelmiifiige Therapie
und drztliche Kontrollen
in Spezialambulanzen angewiesen.
Wie ist es dieser vulnerablen Gruppe
wihrend der Zeit des COVID-19
Lock-down ergangen, als viele Ge-
sundheitseinrichtungen ihre Kapazi-
titen zugunsten der Behandlung
von Corona-Patienten herunterfah-
ren mussten und versuchten, den
Zutritt zu den Spitdlern maglichst
einzuschrinken? ,Erstaunlich gut’
lautet die Antwort. Einerseits gab es
unter den CF-Betroffenen nur sehr
wenige, die mit COVID-19 infiziert
wurden, was mit ihrer extremen Hy-
giene-Disziplin  zusammenhingen
diirfte. ,Vermeidung von Infektions-
quellen, Héndehygiene und Mas-
kentragen gehoren zu unserem All-
tag’, sagt Elisabeth Jodlbauer-Rieg-
ler, Obfrau von Cystische Fibrose
Hilfe Oberdsterreich.

Auch die aktuellen Zahlen des
Européischen CF-Registers (ECFSPR
- 3. August 2020)' zeigen, dass fir

die mehr als 40.000 im Register do-
kumentierten Patienten nur 150 be-
stitigte COVID-19 Fille gemeldet
wurden; von diesen waren nur acht
intensivstationspflichtig und drei Pa-
tienten, alle mit multiplen Komorbi-
ditdten, verstarben.

Bei den CF-Patienten, die sich mit
COVID-19 ansteckten, gab es durch-
wegs sehr milde Verldufe. Eine Ver-
mutung besagt, dass das Immunsys-
tem auf den Corona-Virus mit einer
geringeren Ausschiittung von Zytoki-
nen reagiere, da Infekte und Entziin-
dungen in der Lunge bei CF ohnedies
regelmifiig vorkommen; eine andere,
dass CF- Patienten im Durchschnitt
jiinger sind als die Gesamtbevolke-
rung und damit in die Gruppe mit
weniger Symptomen fielen,

Ein weiterer, theoretischer An-
satz ist, dass durch die regelmiRigen
Inhalationen und die Atemphysio-
therapie der Corona-Virus wieder
eliminiert wird, bevor er Schaden
anrichten kann. ,In Osterreich gab
es bis Anfang Juli keinen einzigen
CF-Patienten mit COVID-19 Infekti-
on', bestitigt Dr. Sabine Renner, die
Leiterin der CPF-Spezialambulanz am
AKH Wien.

Zu Beginn der Krise, als COVID-
19 in der Offentlichkeit hauptsiich-
lich als Lungenerkrankung kommu-
niziert wurde, gab es in der CF-Ge-

Wichtige Veranstaltungen
fiir CF-Patienten:

CF- Patientenschulung:
Samstag, 12. September, wird
als Webinar abgehalten.
Néhere Informationen unter:
www.,cystischefibrose.info

CF-Tagung: am 10. Oktober
2020 in Wien, wird als Webinar
abgehalten.

Weitere Informationen unter:
www.cystischefibrose.at/
index.php/termine

meinde grofie Bedenken und Angste.
Michaela ist die Mutter der
sechsjihrigen Laura, die im Neuge-
borenen-Screening mit CF diagnos-
tiziert wurde. , Die Lunge ist das Or-
gan, das man bei der CF am meisten
zu schiitzen versucht, man inhaliert
und bemiiht sich, jegliche Infektion
zu vermeiden®, erzdhlt sie. ,Natiir-
lich hat man Angst, dass all die Maf3-
nahmen und Miihen umsonst wa-
ren, wenn nun durch eine Corona-
Infektion ein Lungenschaden ein-
tritt, aber mit der Zeit und den Er-
kenntnissen, dass Kinder gar nicht
die Hauptbetroffenen sind, sind wir
wieder gelassener geworden. Wir ha-
ben Laura auch in den Kindergarten
geschickt, als dieser im Mai wieder
offnete. Sie braucht andere Kinder
und wiire sonst sozial vereinsamt”
Die Zeit des Lock-down hat Mi-
chaela abgeschottet mit Kind und ih-
rem Partner verbracht und versucht,
alle Auflenkontakte zu vermeiden.
»Laura ist ein Kind mit einem starken
Bewegungsdrang, zum Gliick haben
wir einen groflen Garten mit vielen
Klettermdglichkeiten, wo sie diesen
ausleben kann und gleichzeitig auf
spielerische Weise ihre Physiothera-
pie absolviert” Fiir Michaela selbst
war es eine durchaus herausfordern-
de Zeit, Kinderbetreuung und Haus-
halt und ihre berufliche Tédtigkeit un-

Aktuelle Zahlen aus dem Europaischen CF-Register

150 128 8 3

Menschen mit CF und bestétigten
COVID-19-Infektionen

Summary
® 5 kritische Fille

Falldaten verfiigbar

m 3 Menschen mit CF und COVID-19 sind verstorben
m Die hdufigsten Behandlungen waren mit Azithromycin und zusétzlichen Antibiotika (oral andintravends)

brauchten
Intensivpflege

sind gestorben

Was auf den ersten Blick wie eine Telefonnummer anmutet, sind die aktuellen Zahlen aus dem Europadischen
CF-Register: nach aktuellem Stand (3.8.2020) wurden in Europa insgesamt 150 bestatigte COVID-19 Flle bei

CF-Patienten gemeldet.

in der Krise gab es in der
inde grofte Bedenken und
och die gewohnte Vermei-
Infektionsquellen, Hande-
ind Maskentragen gehéren
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ter einen Hut zu bringen. ,Fiir mich
war das ein guter Testlauf, wie es ein-
mal sein konnte, wenn es Laura
schlechter geht und ich mir meine Ar-
beit mit nach Hause oder mit zu ihr
ins Krankenhaus nehmen muss’, sagt
sie. ,Ich bin selbststindig und sehr
froh dariiber - wer wiirde mich auch
einstellen, wenn ich verkiinde, dass
ich pro Jahr vielleicht mehrere Wo-
chen Pflegeurlaub brauche?"

Betreuung blieb gewdhrleistet
Den CF-Patienten ist es wihrend des
Lock-down gelungen, den Kontakt
mit ihren betreuenden Arzten und
den Spezialambulanzen aufrecht zu
erhalten. Elisabeth Jodlbauer-Rieg-
ler, Obfrau der CF Hilfe in Oberdster-
reich und Anneliese Lang, Obfrau
der Patientenvertretung fiir Ostdster-
reich kdnnen hier eine positive
Riickmeldung geben: ,Die Betreu-
ung war hervorragend, natiirlich es
gab regionale Unterschiede, manche
Spezialambulanzen waren sehr
streng mit dem persénlichen Kon-
takt, andere haben die Routinekont-
rollen auch sehr engmaschig wahr-
genommen, so wie es bei dem
Krankheitsbild der CF notwendig ist,
also im Normalfall alle drei Monate.
Routinekontrollen bei Menschen mit
seltenen Erkrankungen befassen
sich mit ihrem spezifischen Krank-
heitsbild und sind absolut notwen-
dig, um Verschlechterungen recht-
zeitig festzustellen. Bei unserer Pati-
entengruppe gab es grofle Angst,
sich im Krankenhaus mit COVID-19
zu infizieren und daher die Tendenz,
ihre Untersuchungen ausfallen zu
lassen oder zu verschieben. Wir ha-
ben unsere Betroffenen sehr ermu-
tigt, diese Kontrollen, wenn sie mog-
lich sind, in Anspruch zu nehmen.'
Vieles wurde durch das grofarti-
ge Engagement von einzelnen Perso-
nen im Gesundheitssystem ermég-
licht: Physiotherapeuten haben in
kurzer Zeit ein Programm auf die
Beine gestellt, wie jene CF-Patienten,
die dringend eine Atemphysiothera-

Lesen Sie bitte weiter auf Seite 9
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pie benétigen, diese trotz aller Zu-
gangsbeschriinkungen erhalten kon-
nen. Klinische Psychologen haben
die betroffenen Familien mit unter-
stiitzenden Informationen versorgt,
wie sie ihren Alltag gut strukturieren
konnen. Arzte haben versucht, ihre
Patienten so gut wie moglich iiber
Telemedizin und telefonischen Kon-
takt weiter zu betreuen, und wenn
eine klinische Untersuchung not-
wendig war, sie auch ans Zentrum zu
holen. MRT-Untersuchungen, die
zur Kontrolle des Lungenzustandes
dienen, mussten allerdings ausge-
setzt werden.

,Zum Teil gab es bei stabilen Pa-
tienten statt Routinekontrollen Tele-
fonvisiten’, sagt Renner. ,Der Vorteil
ist, dass wir unsere Patienten wirk-
lich sehr gut kennen und daher ge-
zielter arbeiten konnen. Fiir eine
CF-Mutter ist die Aufforderung, ihr
Kind ins Telefon husten zu lassen,
nichts Besonderes und wir kinnen
hier schon viel heraushéren.”

Grippeimpfung fiir CF-Patienten

.Der Lock-down hat uns gezeigt,
dass wir telemedizinische Tools viel
mehr nutzen kénnten. Die Lungen-
funktion kénnte zur Zwischenkont-
rolle zu Hause gemessen werden;
auch zwischenzeitliche Laborkont-
rollen beim Hausarzt wiren denk-
bar, das wire eine tolle Unterstiit-
zung fiir einen telemedizinischen
Termin, bei dem dann abgekldrt
werden kann, ob der Patient - gera-
de in Zeiten von COVID-19 oder
wihrend der Grippesaison - an die
Klinik kommen muss oder nicht’
sagt Elisabeth Jodlbauer-Riegler
iiber zukiinftige Mdglichkeiten.

Den personlichen Kontakt und
die korperliche Untersuchung kann
die Telemedizin jedoch nicht erset-
zen, sondern nur erginzen. Die bei-
den Patientenobfrauen betonen
auch die Wichtigkeit von Patienten-
schulungen. ,Denn Betroffene, die
sich selbst nicht so gut helfen kén-
nen, haben es in Corona-Zeiten viel
schwerer als solche, die selbstbe-
wusst und mit viel Wissen ins Ge-
sundheitssystem gehen. Nur ein
miindiger Patient, der sein Krank-
heitshild gut kennt, kann auch eine
eingetretene Verschlechterung
wahmehmen und entscheiden, ob
er eine medizinische Akutversor-
gung braucht oder eine telefonische
Kontaktaufnahme ausreichend ist."

Fiir den Herbst und die anste-
hende Erkiiltungs- und Grippesaison
hat Renner ein dringliches Anliegen:
,Die Grippeimpfung fiir alle CF-Pati-
enten ab dem sechsten Lebensmo-
nat ist so wichtig und sollte auf jeden
Fall durchgefithrt werden. Mein
Wunsch wire, wenn wir die Grippe-
impfung direkt in der Spezialambu-
lanz verabreichen kinnten, das wire
ein niederschwelliger und einfacher
Zugang fiir Risikopatienten.”

Zulassung von Kaftrio fiir Europa
Neben den Einschrinkungen durch
die Corona-Krise war es vor allem
die anstehende Zulassung fiir Kaftrio
in Buropa (in den USA: Trikafta), die
CEF-Patienten, ihre Vertretungen und
behandelnden Mediziner beschaf-
tigte. Der Ausschuss fiir Humanarz-
neimittel (CHMP) der EMA hat eine
Zulassungsempfehlung fiir Men-
schen mit CF ab dem Alter von zwdlf
Jahren ausgesprochen, die entweder
homozygot oder heterozygot fiir die
sehr hiufige F508del-Mutation sind
und im letzteren Fall eine Minimal-
funktions-Mutation auf dem zweiten
Allel aufweisen.

Nach aktuellem Wissenstand
werden derzeit im Rahmen einer
Ausschlussliste jene Mutationen de-
finiert, fiir die Kaftrio nicht zum Ein-
satz kommen soll. Damit diirfte in
Zukunft fiir den Grofiteil der CF-Pa-
tienten eine medikamentse Thera-
pieoption zur Verfiigung stehen, die
die Fehlfunktion ihrer CFTR-Allele
kompensiert.

Die Daten der Zulassungsstudie
zeigen eine deutliche klinische Ver-
besserung in allen Bereichen. Die
symptomatischen Therapien wie In-
halationen und Atemphysiotherapie
miissen jedoch fortgefithrt werden.
,In Mitteleuropa diirften rund 85 Pro-
zent der CF-Patienten fiir eine Be-

Fille, also keinen einzigen
CF-Patienten mit COVID- 19-
Infektion, gab es bis Anfang Juli
in Osterreich,

handlung mit Kaftrio in Frage kom-
men’, erldutert Renner. ,Es bleibt ab-
zuwarten, wie die Patienten mit dem
Nebenwirkungsprofil  zurechtkom-
men. Die vorhanden klinischen Daten
zeigen bei manchen massive Auswir-
kungen auf Leber und Haut, die zum
Therapieabbruch zwingen kdnnen:
,Wir als Patientenorganisation stehen
der Zulassung positiv gegeniiber," be-
stitigt Jodlbauer-Riegler. ,Aber wie
immer bei einer Neuzulassung muss
man aufmerksam sein und jede Auf-
falligkeit melden, denn oftmals sieht
man die eine oder andere zusitzliche
Nebenwirkung erst in der breiten An-
wendung Die CF-Gemeinde hat gro-
Re Erwartungen an die neue Medika-

tion, ist sich aber auch dessen be-
wausst, dass diese viele Verdnderungen
fiir das eigene Leben bedeuten kann.
,Wir sind sehr froh, dass es diese Me-
dikamente gibt, aber andererseits wi-
re es fiir mich leichter, wenn man
schon wiisste, wie es Menschen geht,
die das seit 20 Jahren einnehmen,’
fasst Michaela ihre Gefiihle zusam-
men. ,Bald werden auch wir uns iiber
diese Therapie Gedanken machen
miissen.” Und was sagt Laura zu dem
Ganzen? Sie flutscht mit lautem Ge-
lachter fiber ihre Rutsche im Garten -
das ist alles, was jetzt zahlt. ==

Referenz:
1. ECFS-Register: https://www.ecfs.eu/
covid-cf-project-europe
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Entwickiung reinvestiert

Heute bietet Vertex bereits
folgende Arzneimittel zur
Behandlung von Patienten
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durch kausale Therapie mit
CFTR-Modulatoren':

Ab 2 Jahren
ORKAMBI®

A

VERTEX

F—————"
THE SCIEMCE of POSSIBILITY

Ab 12 Jahren:
SYMKEVI" + KALYDECO®

Vertex Pharmaceuticals GmbH
EURO Plaza, Gebaude H, Lehrbachgasse 13, 2. Stock, 1120 Wien
© 2020 Vertex Pharmaceuticals Incorporated | AT-21-2000003

Fachkurzinformatian siehe Seite 32




