Lunge verklebt. Die Zystische Fibrose ist eine angeborene Stoffwechselkrankheit,
bei der der Wasser- und Salzhaushalt der Schleimhéute gestort ist. Ziher Schleim
verklebt die Lunge und verstopft die Bauchspeicheldriise. Von der Zystischen
Fibrose sind bisher 1600 Mutationen bekannt, deren Krankheitsverliufe sehr
unterschiedlich sein konnen. Heilbar ist die Krankheit derzeit noch nicht.

Zystische Fibrose —
gestorter Stoffwechsel

lle Zellen des Korpers tau-
Asbchen mit ihrer Umge-

.Dung unteranderem Was-
ser und Salz aus. Bei Menschen
mit Zystischer Fibrose, auch
Mukoviszidose genannt, funk-
tioniert dieser Austausch nicht
richtig. ,Die Ursache des geneti-
schen Stoffwechseldefekts liegt

die Fachérztin, die sich auf das
Krankheitsbild spezialisiert hat.

Bei vielen Betroffenen ent-
steht zaher Schleim in der Lun-
ge,sodass essichindie Bronchien
zuriickstaut. Dadurch ist nicht
nur die Lungenfunktion beein-
tréachtigt, auch Atemwegsinfekti-
onen treten vermehrt auf, ,Der
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schmerzen, Durchfall und feh-
lende Gewichtszunahme. Bei ei-
nigen Neugeborenen &ulert
sich die Erkrankung bereits
kurz nach der Geburt durch ei-
nen Darmverschluss. Ein weite-
res Indiz bei Neugeborenen ist
der  salzig  schmeckende
'E_,L chyveiﬁ, dgr durcp diq gestorte

Fortschreiten der Lungenschi-
digung zu verlangsamen.

Friiherkennungstest

Deshalb werden alle Neugebo-
renen seit 1998 im Rahmen der
in der ersten Lebenswoche
durchgefiihrten Vorsorgeunter-
suchungaufErbkrankheiten un-




exokrinen Driisen des Korpers
beeintriichtigt. Das sind jene
Driisen, die Sekrete bilden®, er-
klart Maria Bauer von der Abtei-
lungfiirKinder-und Jugendheil-
kunde am Kepler Universitits-
Klinikum in Linz in einem Bei-
trag fiir das Forum Gesundheit.
Welche Auswirkungen der Gen-
defekt im Konkreten hat, hingt
von der Mutation ab. Da es vie-
le unterschiedliche gibt, ist
auchderKrankheitsverlaufindi-
viduell verschieden. ,Die Sym-
ptomeergebensichausderFehl-
funktion des jeweiligen Organs
und treten tiberall dort auf, wo
Organe ein Sekret bilden“, so

CYSTISCHE FIBROSE
(MUKOVISZIDOSE):
DIE UNHEILBARE
ERBKRANKHEIT

Friihe Diagnose hilft

Langzeitschdden
einzuddmmen

Leber und Gallenblase ——
verstopfte Gallengénge,
Leberzirrhose

Darm
chronische
Verstopfungen,
Darmverschluss
(besonders bej
Neugeborenen)

Geschlechtsdriisen T}

abgehustet werden und ist ein
idealer Nihrbeden fiir Erreger®,
erklért die Expertin.

Bauchspeicheldriise

Beieinigen Menschen wird auch
die Bauchspeicheldriise in Mit-
leidenschaft gezogen. Bauer:
»,Das Bauchspeicheldriisense-
kret ist zu dickfl{issig und ver-
stopft die Génge der Driise. Es
trittinweitererFolgeins Gewebe
aus, wodurch Zysten entstehen
beziehungsweise das Organ fib-
rosiert.” Im Verdauungstrakt
kénnen Nihrstoffe nicht richtig
in den Kérper aufgenommen
werden. Es entstehen Bauch-

Eine Zystische Fibrose ist
noch nicht heilbar, jedoch ist
die Lebenserwartungen in den
vergangenen Jahren massiv ge-
stiegen. Frither war sie auf das
Kindesalter beschréankt, heute
erreichen beizeitgerecht einset-
zender Behandlung 80 Prozent
der Betroffenen das Erwachse-
nenalter. Diese Tatsache ist auf
die verbesserte Behandlung zu-
riickzufiihren, die auf drei Séu-
len basiert: Vitamin- und Enzy-
mersatz, Atemtherapie und In-
halationen sowie eine Antibioti-
katherapie. Diese Behandlung
muss taglich mehrere Male
durchgefithrt werden, um das

Fruchtbarkeits- t
storungen,
Unfruchtbarkeit

chronische Neben-
hohlenentziindungen

Lunge

Husten, Atemnot,
wiederkehrende
Lungen-
entziindungen,
letzter Ausweg
Transplantation

— Bauchspeicheldriise

Untererndhrung,
Gedeihstorungen,
Diabetes

Knochen
Osteoporose
{schon bei Kindern)
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aus der Ferse —wird die Bestim-
mung des immunreaktiven
Trypsins vorgenommen. Wah-
rend esbeinichterkrankten Kin-
dern zu einer Normalisierung
desWertesindenersten Lebens-
wochen kommit, bleibt dieserbei
Kindern mit Zystischer Fibrose
in den ersten Lebensmonaten
deutlich erhoht. Im Fall eines er-
hohten ersten Wertes wird das
Kind zu einer zweiten Bestim-
mungbestelltund erstbeineuer-
lich eth6htem Wert ein diagnos-
tischer  SchweilStest ange-
schlossen.

Lungentransplantation
Die Lungentransplantation
kann die letzte lebensrettende
Operation bei Zystischer Fibrose
sein. Eine so komplizierte Ope-
rationkommtnicht fiiralle Men-
schen infrage. Patienten, die
auf der Warteliste fiir eine Lun-
gentransplantation stehen, lei-
denbereits seitvielen Jahrenun-
ter einer schweren chronischen
Lungenerkrankung. Grundsétz-
lich gelten dieselben Vorausset-
zungen wie bei allen Organ-
transplantationen.

Das Alter des Spenders ist
nicht wichtig: ,Unser iltester
Spenderwar78Jahrealt. DasAl-
ter sagt in dem Fall nichts aus,

1man kann ja mit 78 auch noch

Dreitausender besteigen®, sagt
Walter Klepetko, Thoraxchi-
rurg an der Medizinischen Uni-
versitit. Was bei der Lungen-
transplantation aber besonders
wichtig ist, ist die passende Gro-
Be. Die Spenderlunge darf we-
der zu grof3 sein, damit sie nicht
zusammengedriickt wird. Zu
klein auch nicht, weil sie sonst
den Brustkorb nicht ausfiillt. Th-
re Grolde ldsst sich mittlerweile
etwas anpassen, ohne dass sich
Organfunktion dadurch verrin-
gert: ,Man kann entweder Teile

von der Lunge wegnehmen, um
sie ein bisschen zu verkleinern
oder nur Lappen, transplantie-
ren. Dadurch haben wir einen
sehr groflen Spielraum.“ Nach
einer Transplantation stehenre-
gelmidBige  Kontrolluntersu-
chungen an der Tagesordnung,
um chronische Abstofungsre-
aktionen rechtzeitig erkennen
zu kdnnen. Um diese zu verhin-
dern, miissen Betroffene tig-
lich Tabletten einnehmen.
Nicht nur die Erfahrung und
die bessere Nachsorge, auch
bahnbrechende neue Technolo-
gien haben die Erfolgschancen
deutlich erhéht. Die Uberle-
bensrate nach einem Jahr ist
auftiber 90 Prozent gestiegen.

— MAGDALENA MEERGRAF
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,.Die Ursache der Zystischen
Fibrose liegt auf Chromosom 7.
Ist dieses verwandelt, sind
exokrine Driisen beeintréchtigt.”

Maria Rauer, Kinderarztin an der Landes-Frauen- und Kinderklinik Linz




