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1. CF

Trenborg o.ä.

1.1. Grund.

• CFTR-Mutation = Cl-Reabsorptionskanal → Salz im Schweißtest
• Mukus dehydriert
• Ort: Chromosom 7
• ∆-F508 ist die häufigste der vielen verschiedenen Mutationen

1.2. Überleben.

• früher haben die Kinder idR 6 MOnate gelebt
• heute sind wir bei über 35 Jahren
• Lungenfunktionseinbruch in der Pubertät besonders bei Mädels ty-

pisch
• versterben idR wegen den Lungenproblemen

1.3. Weitere Probleme.

• GI-Probleme auch natürlich
• Unfruchtbarkeit
• Meconiumileus bei Geburt häufig

1.4. Symptomatik.

• bekanntes
• Uhrglasnägel
• Polypen in der Nase
• Schleim wie überfester Vanillepudding
• ziemlich viele Neutros im Schleim durch dauerhafte Infektion
• meistens Pseudomonas aeruginosa → bildet Biofilme, ist Gram-neg

und ist daher nur i.v. zu behandeln
• inzwischen gibt es inhalationsantiobiosen
• regelmäßiges Screening der Patienten
• Patienten sollten nicht schwimmen gehen, in Schwimmbädern sind vie-

le solche Keime

1.5. GI.

• Pankreasinsuffizienz führt zu Kalorien- & Vitaminmangel
• und das bei 20% mehr Energieverbrauch durch ineffizientere Atmung
• Enzyme gelangen nicht in den Darm
• außerdem: Autolyse des Punks
• DIOS: distale intestinle obstruktion → Ileus
• Rektumprolaps häufig: CF-Chek bei Prolaps
• Patienten bekommen oral Lipasen, die bei der Verdauung helfen

1.6. Frucht.

• Männer zu 98% unfruchtbar
• Mädels haben weniger probleme, nur geringere Fruchtbarkeit durch

zähen Zervixschleim
• Schwangerschaft relativ problemarm

1.7. Diag.

• 2 pathologische Schweißtests sind Indikation für Gentest
• Chloriderhalt ist erhöht
• falsch-positiv eher selten
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1.8. Behandlung.

• Physiotherapie wichtig: Autogene Drainage → eine Abhustungstech-
nik
• Flutter und Hochfrequenzthoraxoszillation sind andere Methoden
• Sultanol erweitert die Bronchioli
• Hypertone Kochsalzinhalation
• Regelmäßige Antibiosen werden bei chronischer Besiedelung durch-

geführt
• Entientzündliches hilft gegen Neutro-Einwanderung in den Mukus, da-

her wird er weniger zäh, juhu :(
• zu jeder Mahlzeit Lipasetablette
• oft PEG-Sonde für hochkalorische ernährung nötig
• Omeprazol oft nötig, damit die Enzyme funktionieren

• CAVE: Lipaseüberdosierung absolut zu vermeiden

1.9. Leber.

• Galle stockt
• bei Erwachsenen sehr relevant

1.10. Psychosoziales.

• Zeitaufwand
• in der Früh muss man erstmal eine Stunde oder so Atemübungen

durchführen
• Behindertenausweis standard
• häufige Krankenhausaufenthalte

→ Krankheitslast hoch


