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Aus der Redaktion

13. September 2024: Zum internationalen Tag des Testaments
geben wir Hinweise und bieten unsere Hilfe an (Seite 40), falls
Sie tiberlegen, mit lhrem Nachlass Spuren zu hinterlassen und
Gutes zu tun.

1. September 2024: Die neue Veranstaltung MUKOmiteinander
geht in Bad Honnef zu Ende, wir werden in der vierten Ausga-
be davon berichten.

9. August 2024: In Berlin nehmen wir mit einer bewegenden
Trauerfeier Abschied von Birgit Dembski, einer CF-Pionierin,
engagierten Mitarbeiterin, geschéatzten Kollegin und Freundin.
Auf Seite 30 wiirdigen wir ihre Verdienste fiir den Verein.

8. Juni 2024: Miriam Stutzmann, stellvertretende Vorsitzende
des CF-Selbsthilfe Braunschweig e.V. und langjahriges Mit-
glied unserer Redaktion, erhdlt die Urkunde des Landes
Niedersachsen fiir ehrenamtliches Engagement aus der Hand
von Sozialdezernentin Dr. Christina Rentzsch. Miriam ist
quasi seit Geburt Mitglied der Selbsthilfe in Braunschweig
und hat in den vergangenen Jahrzehnten u.a. als Probandin
bei Physio-Kursen und Organisatorin bei Benefiz- und Ver-
einsveranstaltungen mitgearbeitet. Als Ansprechpartnerin in
allen Lebenslagen ist sie immer fiir alle Mitglieder der Selbst-
hilfe Braunschweig zur Stelle — egal wie gut oder schlecht

es ihr selbst gerade geht. Unsere MUKOinfo hat sie von Aus-
gabe eins an iiber 20 Jahre durch ihre zahlreichen Beitrage
mitgepragt. Liebe Miriam, wir verneigen uns vor so viel Herz
und Treue und gratulieren Dir recht herzlich zu Deiner Aus-
zeichnung!

Bild links: So werden wir sie in Erinnerung behalten: Birgit Dembski — humor-
voll, engagiert und kompetent. Bild rechts: Miriam Stutzmann bekommt die
Urkunde des Landes Niedersachsen fiir ehrenamtliches Engagement von der

Sozialdezernentin der Stadt Braunschweig, Dr. Christina Rentzsch, liberreicht.

4.-7.)uni 2024: CF Europe und European CF Society tagen
in Glasgow. Auf den Seiten 32-33 und 36 —37 finden Sie die
Highlights der Tagung.

7.)uni 2024: Die Redaktionskonferenz tagt online. Auf den
Seiten 6 —26 lesen Sie spannende Beitrdage und lesenswerte
Berichte zur ersten Zeit nach der Diagnose, unserem Schwer-
punkt-Thema. Vielen Dank an alle Autoren, die zu diesem Heft
beigetragen haben.

24. Mai 2024: Die Mitgliederversammlung des Mukoviszidose

e.V. findet online und mit digitaler Stimmabgabe statt. Lesen
Sie auf Seite 29, was beschlossen wurde.

Fiir die Redaktion
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ZURUCK IN EINEN

LEBENSWERTEN ALLTAG.

4 Nach einer Erkrankung ist es oft nicht leicht, den Weg zuriick in den Alltag zu
finden. Wir mochten lhnen dabei helfen und einen Teil dieses Weges mit Ilhnen
gemeinsam gehen. Und das mit einem ganzheitlichen Ansatz, indem der Mensch
mit Korper und Seele im Mittelpunkt steht. Geblindeltes Fachwissen, Engagement
und echte menschliche Zuwendung geben nicht nur im korperlichen, sondern
auch im seelischen und sozialen Bereich die bestmogliche Hilfestellung. Therapie
und Freizeit, Medizin und soziale Kontakte — das alles gehort zusammen und
beeinflusst den Genesungsprozess.
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Zwischen Bangen und Hoffen
Die besondere Zeit nach der Erstdiagnose

Michael Lorenz, Leiter der Mukoviszido-
se-Ambulanz der Klinik fiir Kinder- und
Jugendmedizin der Universitatsklinik
Jena berichtet iiber diese erste Zeit
nach der Diagnosestellung und dariiber,
wie das CF-Team den Familien Orien-
tierung und Unterstiitzung gibt.

Wie erleben Sie Eltern, die erstmals in
lhrer Ambulanz vorstellig werden?
Zundchst ist zu sagen, dass Familien
sich aus zwei Griinden in unserem
CF-Zentrum vorstellen:

1. zur Abkldrung nach positivem Neu-
geborenen-Screening (NGS),

2. wegen vorhandener Beschwerden.

Eltern, die sich aufgrund eines positiven
NGS vorstellen, informieren sich heute
oft vorab iiber digitale Medien {iber die
Erkrankung. Dabei ist ein Grofteil der
Betroffenen zuversichtlich, nicht zu

den 20 Prozent zu gehdren, die an einer
Mukoviszidose erkrankt sind. Allerdings
werden die Stunden zwischen Schweif3-
test und Auswertung meist als sehr be-
lastend erlebt.

Bestdtigt sich die Mukoviszidose,

sind viele Familien iiberrascht und ge-
schockt. Da die meisten Eltern bereits
vorinformiert kommen, ist es nur natiir-
lich, dass sich zundchst ein Gefiihl der
Uberforderung einstellt. lhnen sind die
Konsequenzen der Diagnose bewusst
und sie haben viele Fragen.

Um die Situation zu verdeutlichen,
mochten wir hier den kleinen August
vorstellen. Seine Eltern haben die Ein-
driicke und Erfahrungen der ersten
Monate so zusammengefasst:

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose

Gesundheit wird oft als selbstverstédndlich angesehen.
Diese Selbstverstdndlichkeit wurde uns am fiinften
Tag nach der Geburt unseres vierten Sohnes, August,
genommen. Wir wollten dem Ergebnis des Neugebore-
nen-Screenings nicht glauben, aber erste Auffilligkei-
ten beim Stuhl und die zdgerliche Gewichtszunahme
liefen uns zweifeln, ob unser Sohn doch krank ist. Ein
Satz unseres Arztes sollte sich bewahrheiten: Die Mut-
ter spiirt oft friiher, dass etwas nicht stimmt, wahrend
der Vater es erst glaubt, wenn das Ergebnis schwarz

auf weifd vorliegt. So war es auch bei uns — bis zuletzt
wollte ich es nicht wahrhaben.

August

Durch viele Gespréiche mit der Familie sowie den Arzten und Schwestern wichen die
Zweifel und die Zuversicht wuchs, dass wir diese Herausforderungen gemeinsam
meistern kénnen. Zudem hatte unser bis dahin jiingster Sohn Hugo eine hartndckige
Erkrankung und wir erlebten, dass unsere anderen Séhne oft fordernder sind als
unser August trotz seiner Erkrankung. Die alltdglichen Therapiemanahmen kdnnen
in manchen Situationen anstrengend sein, doch nichts, was man nicht bewdltigen
kann. Nach nunmehr vier Monaten mit der Erkrankung konnen wir sagen, dass Au-
gust seinen Briidern in diesem Lebensalter in nichts nachsteht. Natiirlich halten wir
uns auch an dem Gedanken fest, dass die Therapiemafinahmen weiterhin so erfolg-
reich sind wie bisher und sind gespannt, welche neuen Behandlungsmdglichkeiten
die fortschreitende Forschung in den ndchsten Jahren bringen wird. Ein besonderer
Dank geht an das Muko-Team in Jena, das sich immer Zeit fiir uns nimmt — etwas,

das in unserer schnelllebigen Gesellschaft nicht als selbstverstdndlich gilt. DANKE!!
Herzlichst, Familie Weber

Anders ist es mit Eltern, die mit ihren Die CF-betroffenen Familien durchlaufen
schon dlteren Kindern kommen. Auch verschiedene Phasen der Bewdltigung,
hier ist die Diagnose oft ein Schock, abhédngig von den individuellen Bewalti-
aber gepaart mit der Erleichterung, dass  gungsmechanismen und der Verfiigbar-
endlich klar ist, was das Kind hat und keit von Unterstiitzung.
eine Therapie eingeleitet werden kann.
Wirim Team begeben uns bei jeder Generell kommt nach einer akuten Phase
NEUEN Diagnose auch immer wieder mit schockartigem Zustand und Hilflosig-
auf eine neue Reise mit der betroffe- keit eine Anpassungsphase, in der sich
nen Familie und wir sehen diese tollen die Familien intensiver mit der Erkran-
Familien an den Herausforderungen kung selbst und Hilfsmdglichkeiten be-
wachsen. fassen. Dies findet meist in den ersten
drei bis sechs Monaten statt. Bei der Ein-
Wie lange dauert es lhrer Erfahrung ordnung und Bewaltigung spielen Ange-
nach, bis Eltern in die Komplexitdt der bote wie die Online-Eltern-Seminare des

Erkrankung eingestiegen sind? Mukoviszidose e.V. eine wichtige Rolle.




Welche Unterstiitzungsangebote bietet
Ihre Ambulanz, um die verunsicherten
Eltern in der ersten Zeit nach Diagnose-
stellung abzuholen?

Zur Bewdltigung der akuten Phase und
Ubergang in die Anpassungsphase sind
die spezialisierten CF-Zentren entschei-
dend. Wir stehen den Familien in jeder
Form zur Seite, bieten analoges und digi-
tales Informationsmaterial (www.muko.
info/mukoviszidose/mediathek/publika-
tionen) sowie den Kontakt zur regionalen
Selbsthilfe. Auerdem empfehlen wir den
Eltern die Teilnahme an den Online-El-
tern-Seminaren (siehe Interview auf Seite
20 und Infos auf Seite 28), in denen fach-
liche Information und der Austausch mit
anderen Betroffenen angeboten wird. In
unserer Ambulanz halten wir auBerdem
die grundsatzliche Erreichbarkeit sowie
die Aufkldarungsarbeit fiir entscheidend.

Wie lduft ein Ambulanztermin bei lhnen ab?
Ein optimaler Ablauf sollte mehrere
Schritte umfassen, die sowohl medizini-
sche als auch psychologische Unterstiit-
zung bieten. Im Erstgesprach nach Diag-
nosebestdtigung findet eine umfassende
Erklarung der Diagnose statt, idealer-
weise mit beiden Sorgeberechtigten und
allen in die Behandlung des Sduglings
involvierten Personen. Im besten Fall
mit vorhandenem genetischen Befund,
um die genauen Auswirkungen auf den
Korper zu erldutern. In unserem Zen-
trum stellen sich alle Teilnehmer des
interdisziplindren Behandlungsteams in
den ersten sechs Lebensmonaten vor.
Uns hat dabei die Arbeit anhand einer
strukturierten Checkliste geholfen, um
allen CF-betroffenen Familien die gleiche
Versorgung zu gewdhrleisten.

Im Zuge des Diagnosegespraches wird
ein individueller Behandlungsplan

Michael Lorenz (dritter von links) und das Team vom Mukoviszidose-Zentrum am Universitatsklinikum Jena.
(Foto: Grau/Riese UK))

erstellt, wahrenddessen auch verschie-
dene Therapieoptionen wie Medikation,
Physiotherapie und Erndhrungstherapie
diskutiert werden kénnen. Die Schulun-
gen hinsichtlich der Durchfiihrung einer
optimalen Inhalationstherapie sowie
von hygienischen Aspekten sollten im
Erstgesprdch erfolgen. Wichtig erscheint
auch das konkrete Ansprechen von Un-
terstiitzung im Umfeld der Betroffenen,
die zur Entlastung der Familie in den
ersten Lebensmonaten betragen kann.

Die erfolgreiche Behandlung von CF er-
fordert mehr als viele andere Erkrankun-
gen ein Team. Wie wird diese Herausfor-
derung bei lhnen praktiziert und gelebt?
Ein CF-Zentrum bendtigt ein interdiszi-
plindres Team von Fachleuten, um die
umfassende Betreuung und Behandlung
von Patienten mit Mukoviszidose sicher-
zustellen. Dabei bilden die Pflegekrifte,
Erndhrungstherapeuten und Arzte (Lun-
genfachdrzte) das Kernteam, welches
zundchst den grofiten zeitlichen Kontakt
mit den betroffenen Familien hat.

Wir versuchen, gerade in den ersten
Monaten Termine mit Psychologen und

Sozialarbeitern von reguldaren Ambulanz-

terminen zu trennen. Die Termine sind
am Anfang ohnehin mit vielen Informati-
onen und Untersuchungen vollgepackt,
sodass ebenso wichtige Themen der
psychosozialen und sozialrechtlichen

Beratung zu kurz kommen.

Wie erleben Sie die Eltern, die Sie meh-
rere Jahre in lhrer Ambulanz begleiten
im Vergleich zu der Zeit unmittelbar
nach der Diagnose?

Nach dem ersten Schock findet in den
ersten Lebensjahren eine Anpassung an
die Situation statt. Wenn die Eltern fest-
stellen, dass ein ,gesundes* Familien-
leben moglich ist, gibt das zunehmend
Sicherheit fiir den Alltag mit CF.

Hinzu kommt, dass sich die Eltern durch
die regelméafiigen Ambulanzbesuche an
uns als Team sowie auch an die Unter-
suchungen und Therapien gewdhnen.
Es gibt aber auch CF-Familien die sehr
belastet durch die Diagnose sind und es
bleiben.

Besondere Herausforderungen fiir Eltern
bilden die Meilensteine der Entwicklung
des Kindes, wo sie Verantwortung und
Kontrolle abgeben miissen. Das ist fiir
Eltern haufig schwieriger als fir die
Kinder. Gerade in diesen Lebensphasen
bedarf es viel Vertrauen von Seiten der
Eltern diese Phasen gut zu iberstehen.

Lieber Herr Lorenz, wir danken lhnen
fiir das Gesprdch.

Das Interview fiihrte Barbara Senger,
Mukoviszidose e.V.

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose



,Jch habe diesen Gendefekt -
aber ich bin nicht krank*
Ein etwas anderer Erfahrungsbericht

Bei Theo war das Neugeborenen-Screening auf-
fallig. Ein Gentest brachte die Bestadtigung, dass
derJunge Mukoviszidose hat.

Seit 2016 gibt es das Neugeborenen-
Screening auf Mukoviszidose in Deutsch-
land. Dazu hat auch das Engagement des
Mukoviszidose e.V. beigetragen. Direkt
davon profitiert hat zum Beispiel der klei-
ne Theo. Hier erzahlt er seine Geschichte.

Friihe Diagnose

Hallo, ich heie Theo, bin fiinf Monate
alt und lebe mit meinen Eltern Lena und
Patrick in Nordfriesland. Ich mdchte
Euch gern meine Diagnosegeschichte
erzdhlen:

Ich bin am 13. Dezember 2022 in Heide
im Landkreis Dithmarschen nach einer
schonen, unkomplizierten Schwanger-
schaft geboren. Meine Eltern Lena und

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose

Patrick entschieden sich direkt bei der
U1 fuir das Neugeborenen-Screening.

15 Tage nach meiner Geburt erhielten wir
den Anruf aus dem Krankenhaus, dass
das Neugeborenen-Screening auffallig
war.

Gentest bringt Gewissheit

Bereits zwei Tage spdter saflen wir alle
in der Ambulanz im stadtischen Kran-
kenhaus in Kiel zum Schweifitest. Weder
an diesem Tag, noch an einem weiteren
Termin wollte der Schweiftest klappen -
ich wollte einfach nicht schwitzen. So-
mit wurde ein Gentest durchgefiihrt, der
ca. drei Wochen spéter die Gewissheit
brachte: Ich habe Mukoviszidose mit
den Mutationen F508del und R553X.

Es riss meinen Eltern den Boden unter
den FuBen weg — warum ich? Ich wirke
doch gar nicht krank, ich bin doch ganz
»hormal“?! Wie kann das sein? Was
bedeutet das jetzt und - ja, diese Frage
stellte sich meine Mama am haufigsten:
»Wann werde ich sterben?*

Dieses Gedankenkarussell begleitete
meine Eltern tagein, tagaus, bis zu je-
nem Tag, an dem wir stationdr im Kran-
kenhaus aufgenommen wurden, um das
gesamte Muko-Team kennenzulernen.
»Wann wird Theo sterben?“ fragte mei-
ne Mutter den Arzt. ,Wann sterben Sie
denn?“ wurde Mama vom Arzt gefragt.
Sie zuckte mit den Schultern. ,,Keine
Ahnung?!“ ,Genau“, sagte der Arzt,
»Auch Theo wird ein Leben fiihren, in
dem es unklarist, wann er stirbt.“ Denn
in einem Punkt sind sich alle sicher:

An Mukoviszidose werde ich, dank der
neuesten Forschung und Medikationen,
nicht sterben!

Familie schaut positiv in die Zukunft
Mit Mukoviszidose kann man gut leben
— das ist die Botschaft, die uns immer
wieder vermittelt wurde und die wir zu
unserem Leitspruch gemacht haben,
denn dass die Végel des Kummers und
der Sorge iiber unseren Képfen kreisen,
konnen wir nicht verhindern, aber dass
sie Nesterin unseren Haaren bauen,
schon!

Ich bin ein aufgeweckter, lustiger Kerl,
der meine Eltern jeden Tag mit seinem
Lacheln neu verzaubert. Bis auf die
Unterfunktion der Bauchspeicheldriise
merke ich meine Mukoviszidose bisher
nicht.

Zusammenhalt in der Familie, ein gutes
Arzteteam und eine tolle Community auf
Facebook und Instagram zusammen mit
der MUKOinfo und eine grof3e Portion
Zuversicht lassen uns positiv in die Zu-
kunft blicken.

Ich werde dieses Jahr eine Kreuzfahrt
mit meinen Eltern machen: Abschalten,
Spafd haben, die Seele baumeln lassen
und tief durchatmen. Mir geht es gut —
ich habe diesen Gendefekt, aberich bin
nicht krank!

Viele GriiBe aus Nordfriesland senden

Lena, Patrick und Theo




Mukoviszidose vor 50 Jahren
Ein Blick zuriick in die Vergangenheit

Wie war die Zeit nach der Diagnose vor
50 Jahren? Helga Bergmann (74 Jahre)
schildert uns ihre Erfahrungen als Mut-
ter einer Tochter mit Mukoviszidose.

Meine zweite Tochter wurde 1976 gebo-
ren. Also zu einer Zeit, als Mukoviszidose
noch nicht so publik war. Allerdings
wusste ich schon 1970 iiber die Erkran-
kung Bescheid! Ich war damals leitende
Stationsschwester auf Intensiv und
meine Zweitschwester war Englanderin.
Deren Schwester lebte in Australien und
hatte ein Kind mit CF.

Als meine Tochter geboren wurde, hat
uns der Gyndkologe nicht nach ein paar
Tagen entlassen. Er sagte, dass ihm das
Kind nicht gefalle, es ist so gelb, lassen
wir es noch etwas unter dem Blaulicht.
Das war das erste Symptom, den BM-
Test' gab es damals noch nicht.

Bei jedem Besuch in der Ambulanz hief
es von der Kinderérztin: ,Na, haben Sie
wieder einmal was an lhrem Kind gefun-
den?“ was ich noch heute eine Unver-
schamtheit finde, denn es gab reichlich
Symptome. Mit der Zeit lernte ich den
diagnostischen Blick.

Dicker Bauch? Reaktion: ,,Alle Kleinkin-
der haben dicke Bauche.” — Verstopfung?
Reaktion: ,,Geben Sie mehr Ballaststof-
fe.“ — Mein Kind kann zwei Jahre die
gleiche Kleidung anziehen? Reaktion:
,»Sie und lhr Mann sind ja auch keine
Riesen.” — , lhrKind isst Butter mit dem
Loffel? Das kann ich nicht glauben.” —
,»Sie halten die Breischale unter das Kinn
und schaufeln den Brei rein? — Das Kind
isst eben schnell.“ Es hustet dauernd?
Reaktion: ,,Das ist eine chronische Bron-
chitis. Da fahrt ihr mal an die Nordsee.
Das verwdchst sich.“ ,,Die Kleine hustet

und erbricht dann einen Ballen Schleim?
— Da geben wir mal Contramutan.“ Und
so weiter und so weiter.

Spater, als wir vier Kinder hatten, war
immer etwas. Mal Vorsorge, mal eine Imp-
fung. Jedes Kind hatte immer mal wieder
einen Arzttermin. Eines Tages hatte un-
sere Kinderdrztin Urlaub und wir mussten
zu der Vertretung. Es war ein ganz junger
Kinderarzt aus dem Nachbarort. Er hatte
erst vor wenigen Wochen die Praxis sei-
nes Vaters iibernommen. Er sagte sofort:
,»Mit dem Kind stimmt etwas nicht. Ich
vermute CF. Ich schicke Euch alle mal zum
Schweifdtest.” Fortan war mir alles klar.
Also alle vier Kinder stationdr in die Kin-
derklinik nach Karlsruhe.

Das Ergebnis wurde uns von der Stations-
drztin lapidar mitgeteilt: Der Schweifdtest
ist positiv. Das Kind hat CF. Sie wird viel-
leicht zwolf Jahre alt. Zu diesem Zeitpunkt
war meine Tochter sieben Jahre alt. Unse-
re Welt brach zusammen! Mein Mann war
keine Hilfe, er lieB mich wurschteln.

Und dann wurde ich aktiv. Ich sammelte
viele Infos, iberall wo es mir moglich
war. Eine grof3e Hilfe war damals Karl-
Theo-Rath (CF-Gruppe BW). Durch ihn
lernten wir auch verschiedene Ambulan-
zen und Arzte kennen. Frau Spindel von
der Physiotherapie, dort lernten wir die
Autogene Drainage, Prof. Stern aus Ti-
bingen, Dr. Schumacher aus Kirchzarten,
Dr. App aus Freiburg, wo wir auch statio-
ndrwaren und an der Amiloridstudie teil-
nahmen. Auch Dr. Timmler aus Hannover
(damals war er noch nicht Professor)
lernten wir kennen. Mit ihm machten wir
bei der Erbtragerstudie (CFTR-Gen) mit.

Spater hatten wir das Gliick, dass Prof.
Kaiser die Kinderklinik in Pforzheim tber-

nahm und wir dort betreut werden konn-
ten. Ich machte dann mit meiner Tochter
eine intravendse Heimtherapie, als Inten-
sivschwester warich ja geschult. Mit einer
Heidelberger Verlangerung an der Viggo
und einer Gipsschiene ging das prima.

Von der Familie her war es ebenso nicht
leicht. Meine Mutter meinte damals ,,Von
UNSRER Seit kommts net. Bei ons sen

se alle 80 worde*, was so viel heift wie
»Aus unserer Familie kommt diese Er-
krankung nicht, bei uns sind alle 80 Jahre
alt geworden®. Und dann fand ich eines
Tages Uber ein Tagebuch meines Grofva-
ters mitterlicherseits heraus, dass sein
kleines Schwesterchen mit zwei Jahren
an einer Lungenentziindung ohne Fieber
gestorben sei. Das war so um 1888 rum.

Spater griindete ich die CF-Gruppe ,,Mitt-
lerer Oberrhein-Enzkreis®, welcherich
lange Jahre vorstand. Ich war im Ort bei
uns der sprichwdortlich bunte Hund. Viele
kamen mit Fragen, egal woriiber. Mit
vielen vielen Basaren zugunsten CF.
Inzwischen sind alle Kinder erwachsen
und haben Kinder. Meine Tochter ist mitt-
lerweile 48 Jahre alt und es geht ihr nicht
gut. Ich bin nun in Rente und wohne mit
meiner Altesten zusammen und wir sind
trotzdem froh, auch wenn es manchmal
nicht geht, sondern humpelt.

Wir diirfen dankbar sein, was die For-
schung, die Therapeuten, Redakteure,
Firmen und so weiter leisten und geleistet
haben.

DANKE, DANKE, DANKE AN ALLE,
Eure Helga Bergmann

"Der BM-Test wurde friiher im Neugeborenen-
Screening eingesetzt, ist aberinzwischen von
besseren Testverfahren abgeldst worden.

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose



Spate Diagnose und grof3e Dankbarkeit
Ein Schulreferat gibt Hinweise auf Erkrankung

Die spate Diagnose war Folge eines von Selina
gehaltenen Referats iber Mukoviszidose.

Bei Selina wurde Mukoviszidose erst
spdt festgestellt — und das auch nur,
weil sie im Biologie-Unterricht ein Re-
ferat iiber die Krankheit halten musste
und ihr die Symptome bekannt vorka-
men. Hier erzdhlt sie, wie es zur Diagno-
se kam und wie sie damit heute umgeht.

Mehrere Vorerkrankungen

Ich bin Selina, 24 Jahre alt und Mukovis-
zidose-Patientin. Durch die Erkrankung
leide ich seit meinem fiinften Lebens-
jahrauch an Diabetes Typ 3, sehr star-
ken chronischen Kérperschmerzen und
epileptischen Anféllen. Dazu kommen
leider auch psychische Probleme.

Diagnose auf eigene Initiative

Meinen Mukoviszidose-Befund bekam
ich jedoch erst mit 17 Jahren, es war so-
gar eine Selbst-Diagnose: Ich hatte ein
Biologie-Referat gehalten iiber Mukovis-
zidose, dabei ist mir aufgefallen, dass
wirklich alle Symptome zu mir passen.

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose

Ich war schon immer sehr oft krank, hat-
te viele Lungenentziindungen, war sehr
diinn und zierlich und besonders mein
Schweif3 ist so salzig, dass sich bereits
Salzkdrner auf meiner Haut bilden.

Bei einer Diabetes-Kontrolle habe ich
den Arzt auf die Erkrankung angespro-
chen. Es wurde ein Test gemacht und na-
tirlich war er positiv. Erst ist eine Welt
fur mich zusammengebrochen. Meine
Familie, gerade meine Mutter, kommt
damit nicht klar. Ich finde es ziemlich
traurig, wie spdt die Diagnose gestellt
wurde und das auch nur durch meine
eigene Initiative. Wir sind bei so vielen
Arzten in ganz Deutschland gewesen
und haben auch ziemlich viele Privatdrz-
te bezahlt und keiner konnte uns helfen.

Selina ldsst sich nicht unterkriegen
Nun muss ich seit zehn Jahren jeden Tag
Opiate nehmen, um die Schmerzen aus-
halten zu kénnen. Ich habe aber gelernt,
dass man alles schaffen kann, wenn
man die richtigen Freunde hat. Ich bin
so dankbar fiir meine Freunde, die ei-
gentlich meine Familie sind. Sie bringen
mich zum Arzt, duschen mich ab, wenn
ich dazu selbst nicht in der Lage bin, es
ist wirklich immer einer da und schaut
nach mir. Sie sagen mir auch standig,
wie gern sie das fiir mich machen, daich
ihnen zumindest meine Liebe und Dank-
barkeit zuriickgeben kann. Nun habe
ich mein Abitur alleine nachgeholt und
bin sehr stolz darauf. Ich bin komplett
tdtowiert, wovon mir Arzte eigentlich
abgeraten haben, ABER ich mochte ein
normales Leben haben, was ich durch
die ganze Unterstiitzung sogar besitze.

Ich kann feiern gehen, ich bin eine ganz
normale Frau, die einfach ab und zu
Hilfe braucht, aberich lasse mich davon
nicht unterkriegen. Viele sagen mir, wie
stark ich doch sei, teilweise bin ich die
grofite Partymaus in meiner Gruppe.
Das alles hilft mir, zumindest das Leben
zu meistern.

Ich méchte an dieser Stelle einfach mal
Danke an all meine Freunde sagen und
natiirlich auch an die Community, die
einem bei Problemen auch sehr schnell
weiter hilft.

Selina (24 Jahre, CF)




Heute geht es Utes Sohn gut

Der Weg dorthin war langwierig

Wiederkehrende Fettstiihle waren der
Grund dafiir, warum Ute sich mit ihrem
Sohn an den Kinderarzt wandte. Dass er
schlielich im Mai - dem Mukoviszidose
Monat des Mukoviszidose e.V. — des
Jahres 2014 diagnostiziert wurde, wird
Ute nie vergessen.

Arzte wissen zuniéchst keinen Rat
Nachdem der Kinderarzt zu den immer
wiederkehrenden Fettstiihlen gesagt
hat, dass sich das verwdchst, bin ich
sehrunfreundlich zu ihm geworden. Er
iberwies uns also ans Kinderkranken-
haus. Dort hatten wir zundchst einen
Termin zur Vorstellung. Ich berichtete
also, was mein Sohn so hat. Die Arztin
konnte sich iberhaupt keinen Reim dar-
auf machen und bat uns also, stationar
zu kommen.

Drei Wochen spater war es soweit.

Die Arztin war in der Zwischenzeit auf
einem Arztekongress in Amerika gewe-
sen und muss einen Tipp bekommen
haben, wonach sie bei meinem Sohn
schauen sollte. Wahrend wir stationar
waren, fragte ich die Arztin, ob sie
schon eine Idee hat und sie sagte mir,
es sei wohl eine Bauchspeicheldriisen-
erkrankung.

Wie das so ist, googelt man dann na-
tiirlich. Es kamen Diabetes und Muko-
viszidose raus. Ich dachte ,,Bei meinem
Glick wird es Mukoviszidose sein.“ Und
siehe da...

Als wir dann im Krankenhaus waren,

um zu erfahren, was mein Sohn denn
nun hat und die Arztin das Wort Muko-
viszidose aussprach, schoss ,,Hab ich’s
doch gewusst!“ aus mir heraus. Fiir
mich war es also keine Uberraschung.
Meinem Mann wurde schwindelig und er
musste sich erst einmal hinlegen. Er fiel
seelisch in ein Loch, ich nicht. Als wir
wieder zuhause waren, habe ich mich
sofort hingesetzt und angefangen zu re-
cherchieren, wo bekommt man Hilfe her,
gibt es Selbsthilfegruppen, was genau
ist Mukoviszidose usw. Mein Mann war

zundchst zwei Wochen wegen psychi-
scher Belastung krankgeschrieben.

Seit der Diagnose ist der Gesundheits-
zustand besser

Sehrschnell nach der Diagnose ging es
meinem Sohn viel besser, er sah gesiin-
der aus, hatte nicht mehr diesen aufge-
triebenen Bauch, hatte mehr Energie.
Endlich waren die Bauchschmerzen und
Fettstiihle weg.

Dies ist nun neun Jahre her. Wahnsinn,
wie schnell die Zeit vergeht. Meinem
Sohn geht es bestens und man wiirde
nicht denken, dass erirgendetwas hat.

Ute, Mutter eines neunjadhrigen
CF-betroffenen Sohnes

Utes Sohn hat Mukoviszidose. Erstes Symptom waren wiederkehrende Fettstiihle.

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose
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Fiir uns war die Diagnose ein Segen
Endlich die richtige Therapie

Tim hat zwei Kinder mit Mukoviszidose.
Seine Tochter wurde 2010 geboren, sein
Sohn dann 2014. Bis bei Tims Tochter
die CF-Diagnose feststand, musste die
Familie allerdings Einiges mitmachen.

Erstes ungewdhnliches Symptom:
Ausschlag im Windelbereich

Unsere Tochter Lea wurde im November
2010 geboren, Schwangerschaft und
Geburt verliefen unauffallig. Auch die
ersten sechs bis acht Wochen war alles
gut, aber dann entwickelte sie einen
Ausschlag im Windelbereich. Zuerst
gingen der Kinderarzt und auch die Heb-
amme von einem Windelsoor aus, wir
fingen also an zu cremen, behandelten
sie mit Heilerdepackungen, Heilwolle,
aber nichts half. Der Ausschlag wurde
immer groRflachiger, entwickelte tiefe
Risse und wanderte bis ins Gesicht.
Der Kinderarzt hatte keine Erklarung,
die Dermatologen der Charité konnten
es sich auch nicht erklaren, es wur-

den Fotos zu Spezialisten in die USA
geschickt, aberauch das blieb ohne
Ergebnis. Gleichzeitig wurde ein Termin
zu einer Hautbiopsie vereinbart.

Am Tag der Biopsie, das war ein Diens-
tagim Februar 2011, tiberwies uns

die Chefédrztin der Dermatologie ins
Virchow Klinikum, da ihr Leas Zustand
sehr suspekt vorkam. Zufallig, oder
vielleicht auch nicht, landeten wir in
der Pneumologie bzw. der Mukoviszi-
dose-Ambulanz, ein Schweifltest war
allerdings unauffallig. Unsere Tochter
wurde stationdr aufgenommen und
damit begann das Drama. Es folgten
etliche Untersuchungen, aber alles, was
unternommen wurde, verschlechterte
ihren Zustand nur. Dienstag wurde sie
aufgenommen, Donnerstag lag sie nach
Anlage eines zentralen Zugangs schon
auf der Kinderintensivstation.

Seit der Diagnose hat sich Leas Zustand stark verbessert.

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose

Arzte sind ratlos

Kein Arzt konnte uns sagen, was unserer
Tochter fehlte. Die ganze Prominenz der
Berliner Charité stand ratlos vor ihrem
Bett, ein Spezialist nach dem anderen
wurde herangezogen. Die wildesten Ver-
mutungen standen im Raum, und wir be-
kamen es mit der Angst zu tun, dass wir
das Krankenhaus alleine wieder verlas-
sen wiirden. Wir als Eltern funktionier-
ten nur noch irgendwie zu dieser Zeit,
wir stumpften sehr ab im Klinikalltag,
und versuchten nur noch, von Tag zu Tag
zu kommen. Nur meine Frau durfte im
Krankenhaus bleiben, da sie Lea noch
stillte. Ich pendelte jeden Tag frith ins
Krankenhaus, blieb bis spét in die Nacht
und ging dann nach Hause zum Schlafen
und Wdsche waschen. Groe Unterstiit-
zung erhielten wir durch die Grof3eltern,
die uns jeden Tag bekochten und das
Essen ins Krankenhaus lieferten, daich
ja nicht aufgenommen wurde und es nur
Verzehrbons fiir meine Frau gab.

Lea beiihrer Einschulung. Ihr geht es heute sehr gut.




Nach ein paar Tagen auf der Kinderintensivstation besserte
sich der Zustand unserer Tochter soweit, dass sie auf die Kin-
derstation verlegt werden konnte. Nach langen zwei Wochen
kam dann endlich, durch einen Gentest, der eigentlich zum
Ausschluss einer Mukoviszidose dienen sollte, heraus, dass
Lea doch Mukoviszidose hat. Der Ausschlag ist durch einen
intensiven Zinkmangel entstanden, der aufgrund der Mangel-
erndhrung zustande kam.

Erleichterung durch die Diagnose

Jetzt konnte unserer Tochter endlich zielgerichtet geholfen
werden und es ging ihr sehr schnell viel besser, so dass wir
nach knapp vier Wochen aus dem Krankenhaus entlassen
werden konnten. Fiir uns war die Diagnose ein Segen, denn
endlich wussten wir, womit wir es zu tun haben und es konnte
ihr geholfen werden.

Die damalige Leitung der Mukoviszidose-Ambulanz machte

uns auch grofen Mut, dass in Zukunft viel passieren wird und
sie sehr optimistisch ist! Sie sollte Recht behalten!

Tim, Vater von zwei CF-betroffenen Kindern

Es dauerte, bis Leas Mukoviszidose festgestellt wurde.
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Der Ton macht die Musik
Kommunikation der Arzte mit Betroffenen
verbesserungswiirdig

Der Sohn von Frauke (52 Jahre) hat Muko-
viszidose und ist mittlerweile 30 Jahre
alt. Sie schildert eindriicklich ihre Erfah-
rungen als damals junge Mutter in den
1990er Jahren.

Erste Diagnose nach der Geburt

Ich bekam den Befund im Dezember
1993, nachdem meinem Kind in der
dritten Lebenswoche Blut iiber die Ferse
von der Hebamme abgenommen wurde.
Die Hebamme rief mich eine Woche spa-
ter an und teilte mir am Telefon mit, dass
das Ergebnis fiir Mukoviszidose positiv
ausgewertet wurde. Ich sollte das aber
nochmals in einer Klinik abklaren las-
sen: Es seija noch nicht 100-prozentig
sicher, die Tests seien manchmal unzu-
verldssig. Ich hatte zuerst Schwierigkei-
ten, das Wort ilberhaupt auszusprechen
und dann auch an Informationen her-
anzukommen, denn mal eben schnell
ins Internet und auf Wikipedia gucken
gab es 1993 noch nicht. Aberich hatte
ja auch noch so eine diffuse Hoffnung,
dass der ndchste Test negativ ausfallen

kénnte.

Ich machte also einen Termin in der
Kinderklinik, wo ein wirklich sehr alter
und sehr doofer Arzt meinem Kind einen
kleinen Plastikpfropf auf die Brust kleb-
te und ihn fiir eine halbe Stunde unter
einer Rotlichtlampe ,,zum Schmoren*
brachte. In dieser Zeit durfte ich nicht
dabei sein. Ich hatte drauBen zu warten
und horte mein Kind schreien. Es war
einfach nur schrecklich.

Nachdem sich dann genug Schweif3
auf der Brustmulde gebildet hatte und
der Test wieder positiv war, kldrte mich

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose

dieser blode Arzt — sehr niichtern — iiber
die statistischen Fakten dieser Krank-
heit und iber die Vererbungslehre auf.
Und, dass ich damit rechnen sollte, dass
mein Kind vermutlich die Volljahrigkeit
nicht erreichen wird. Danach wurden wir
entlassen und sollten in drei Monaten
wieder kommen. Krass — Peng — das
war’s!

Angste und Hilflosigkeit

Ich war damals grade einmal 21 Jahre alt
und in dieser Phase meines Lebens ver-
dammt hilflos und ohnméchtig, zumal
der Vater keine Verantwortung tiberneh-
men wollte. Zum Gliick konnte ich mich
dann auf den Tipp meines Kinderarztes
hin an eine Uni-Klinik wenden. Dort wur-
den wir sehr freundlich empfangen, der
Schweifitest wurde noch einmal am Arm
durchgefiihrt, wahrend ich mein Kind
auf dem Schof3 behalten durfte. Nach
diesem ,,Schnell“-Test kam auch gleich
eine Frau von der sozialen Betreuung
der Muko-Ambulanz, welche mit mir ein
langes Gesprdch fiihrte und mich tiber
die Krankheit aufkldrte. Danach schwirr-
te mir der Kopf vor lauter Informationen,
ich bekam einen Stapel Broschiiren,
doch ging es mir wesentlich besser und
wir fihlten uns in dieser Klinik gut be-
treut.

Mein Sohn ist jetzt 30, nimmt Kaftrio
und es es geht ihm wesentlich besser.
Meine Eltern haben damals nach dem
ersten Schrecken sehr lieb Anteil ge-
nommen. Sie lielen sich alles erkldren
(Medikamentengabe, Inhalationen
etc.), um ihren Enkel bei sich haben zu
kdonnen. SchlieBlich ist es nicht einfach,
mit Mukoviszidose Babysitter zu finden,

die sich das zutrauen. Doch mit meinen
Eltern und auch mit meiner Schwester
habe ich groBes Gliick gehabt!

Mehr Empathie angemahnt

Dennoch: Ich habe damals unglaublich
viele Angste durchgestanden und finde
es unverantwortlich, jemandem bei der
Geburt seines Kindes schon zu sagen,
dass es friih sterben wird. Das geht
eigentlich gar nicht! So sehe ich das
heute. Jahrzehnte haben wir mit diesem
Damoklesschwert iiber dem Kopf gelebt
und lange Zeit gebraucht, um diese
Angste abzulegen. Das hitte nicht sein
missen.

Gewiinscht hatte ich mir, das die ,,Bot-
schaft-liberbringenden Menschen* Ah-
nung von der Erkrankung haben und den
geschockten Eltern gleich Infomaterial
und Handwerkszeug geben konnen, um
handlungsfahig zu sein und zu bleiben.
Und den Betroffenen Mut zu machen
und bitte bitte nicht,,zu kondolieren*.
Diese ohnmachtige Phase damals war
traumatisch. Im Ernst: Bei mir wurde
vor ein paar Jahren eine PTBS diagnos-
tiziert.

All das hatte ich nicht gebraucht! Und
vermutlich nicht bekommen, wenn ich
von Anfang an in gute Hinde gekommen
ware. Puh! Weiteratmen!

Frauke, Mutter eines CF-betroffenen
Sohnes




Aufklarung und Unterstiitzung

Mit ihren personlichen Erfahrungen
zeigen Joy und Chris, die Eltern von Jaro,
dass sich im Umgang mit Mukoviszido-
se-Betroffenen einiges zum Besseren
gewandelt hat. Neben den fachlichen
Informationen diirfen aber dabei die
Gefiihle nicht zu kurz kommen.

Schwierige Anfangszeit

Die Diagnose von Mukoviszidose ldsst
in der ersten Zeit danach so viele Fragen,
Unsicherheiten und einfach Verzweif-
lung aufkommen. Wir haben zunachst
»einfach® funktioniert. Unser Sohn war
erst 14 Tage alt und was blieb uns denn
anderes (ibrig, als die Medikation sofort
zu starten. SchlieBlich wollten wir das
Beste furihn. Also stiirzten wir uns

in die Medikation, die wir tédglich ein-
hielten.

Fachlicher Austausch

Wirwurden damals in der Uniklinik tiber
alles aufgeklart und einen besseren
Einstieg hatten wir uns nicht vorstellen
kénnen. Frau Remke machte uns klar,
dass wir kein anderes Kind, sondern ein
so besonderes Kind hatten und dass
solche Kinder ein so wundervolles Le-
ben fiihren wiirden, welches wir mit ih-
nen zusammen gehen werden. Auch die
Erndhrungsberatung stand uns immer
bei und unterstiitzte uns in allen Fragen.

Wie es eigentlich sein sollte

Eine gliickliche Familie, die mit, aber nicht fiir die Krankheit lebt.

Von der Uniklinik bekamen wir eine
Physiotherapeutin empfohlen, zu der wir
gleich eine Woche spéter hingegangen
sind. Und was soll ich sagen: Sie gehor-
te ab dann zur Familie. Sie stellte uns
andere Familien mit CF vor und nahm
uns damit ein wenig die Angst vor der
Zukunft. Sie gab uns Broschiiren und
suchte uns genau die richtigen Artikel
heraus, um uns als Familie zu bestdrken
und ein solchen grofen Schock erst ein-
mal sacken zu lassen. So lernten wirin
kurzer Zeit, mit der Krankheit, aber nicht
fur sie zu leben.

Emotionen zulassen

Doch das Wichtigste auf diesem Weg ist,
nicht sich selbst zu verlieren. Ja, auch an
sich selbst zu denken. Zu trauern, wenn
man traurig sein mag und den Tag zu
genieBen, wenn man einfach wie jeder
andere sein mdchte und mal nichts von
Mukoviszidose horen mochte. Das Kind
einfach Kind sein zu lassen und Eltern
sein zu diirfen — wie alle anderen Eltern
da draufien. Mit Fragen, Unsicherheiten
und Verzweiflung, denn wir sind alle
Eltern von so besonderen Kindern.

Joy und Chris mit Jaro

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose
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Von Gran Canaria nach Wilhelmshaven
Wie kommt man mit der Diagnose zurecht?

Thomas mit seiner mittlerweile fast 88-jahrigen Mutter

Unser Redaktionsmitglied Thomas
Malenke sprach mit seiner fast 88-jdh-
rigen Mutter {iber ihre Gefiihle nach der
Diagnose.

»Wie flihlt es sich an, wenn das eigene
Kind mit Mukoviszidose diagnostiziert

wird?“ Genau diese Frage stellte ich mei-

ner mittlerweile fast 88-jahrigen Mutter.

Die Diagnose CF wurde bei mirin Bre-
men mit einem Jahr vermutet, da ich
nach meiner Geburt standig abnahm
und dann tiber drei Monate in der Klinik
war. Bestatigt wurde sie endgiiltig in
Wilhelmshaven, als ich sechs Jahre

alt war.

Die Antwort meiner Mutter auf meine
Frage war: ,,Angst, totale Angst®. Kein
Wunder, mag man sagen, da ihrem Kind,
mir, damals eine Lebenserwartung von
ein bis fiinf Jahren vorhergesagt wurde.

Informationen tiber Mukoviszidose gab
es damals kaum. Internet gab es nicht.

Schwerpunkt-Thema: Die erste Zeit nach der Diagnose

Schriften auch nicht. Selbsthilfegrup-
pen vor Ort und digital bei Facebook
ebenfalls nicht, an eine CF-Zeitschrift
kaum zu denken. Erst 1957 war die erste
CF-Ambulanz von Prof. Dr. Stephan in
Erlangen gegriindet worden. 1965, erst
ein Jahr vor meiner Geburt, wurde die
Deutsche Gesellschaft zur Bekampfung
der Mukoviszidose vom Kinderarzt Prof.
Dr. Windorfer gegriindet, der heutige
Mukoviszidose e.V. Man stand als Eltern
buchstéablich allein da.

Wie konnte meine Mutter das nur
iiberleben?

Ihre grofite Unterstiitzung war damals
ihre Mutter, meine Oma, eine im besten
Sinne preufische Protestantin. lhre
zupackende, ungeheure Sicherheit und
Klarheit ausstrahlende Art farbte auch
auf meine Mutter ab. Genauso wichtig
war die Unterstiitzung unseres Haus-
arztes in Bremen, der mit ungeheurer
Gelassenheit meine Mutter beruhigte
und ihr durch die schwierigen Anfangs-
jahre half. Denn eine CF-Ambulanz gab

es janicht. Nicht zu vergessen ist auch
die Unterstlitzung meines Opas und
meines Vaters, die beide mit ihrer ruhi-
gen, besonnenen Art im Wortsinne zur
Beruhigung der Situation beitrugen.

Heute wie damals

Meine Mutter hat sich damals also
genauso gefiihlt wie Eltern heute. Auch
wenn die Lebensperspektive heute 60
Jahre und mehr betragt: Die Gefiihle
bleiben gleich. Man wird schwanger,
freut sich als Paar. Dann die Geburt und
dann der Schock ,,Mukoviszidose®. Im
Bild: ,,Urlaub auf der Sonneninsel Gran
Canaria gebucht und im nasskalten Wil-
helmshaven gelandet“. Aber nach und
nach entdeckt man auch die schénen
Seiten von Wilhelmshaven. Das Klima
ist zwarrauh, aber das Leben dort auf
seine Weise einzigartig. So ist es ja auch
bei der CF.

Aus dem Austausch mit Eltern weif} ich,
dass — neben den Informationen des
Vereins — vielen vor allem das Kennen-
lernen Erwachsener mit CF Mut macht.
Bei Facebook, Instagram, in unserer
Zeitschrift oder auch live. Erwachsene
mit CF sind wie ein Statement ,,Ja, mit
Mukoviszidose kann man (gut!) leben!*
Und sind damit der lebendige Beweis
fiir die Ermutigung durch die CF-Arzte.
Sie geben Hoffnung.

Thomas Malenke (58 Jahre, CF)




Austausch mit anderen Eltern wichtig

Franzi will ihren beiden Zwillingen ein
— zumindest weitgehend — normales
Leben ermdglichen. Ihr Engagement in
einer Selbsthilfe-Gruppe hilft ihr dabei.

Die Zukunftsangst bleibt

Aussagen wie ,,Eristin einer guten Zeit
mit guten Medikamenten geboren.*
halfen manchmal auch nicht weiter. Ich
habe nie daran gezweifelt, es zu schaf-
fen, aberich hatte Angst, dass mein Kind
es nicht schafft (auch heute manchmal
noch).

Ich wiinsche mir als Mutter, dass er ge-
nauso unbeschwert leben kann wie alle
anderen Kinder und dass Mukoviszidose
heilbar ist. Nicht immer verstehe ich die

Wenn von Zwillingen einer CF hat

Personliches Umfeld wichtig

Viele Freunde haben wir nicht, aber de-
finitiv die Richtigen. Nachdem der erste
Schock verdaut war, informierte ich
mich tberall und geriet an die CF-Selbst-
hilfe Braunschweig e.V. Dort bin ich
mittlerweile Kassenwartin.

Der Austausch mit anderen Eltern ist mir
wichtig und dass mein Kind andere CF-
lerin seinem Alter kennenlernt. Er soll
wissen, dass nicht nur er Muko hat.

Selbsthilfe bedeutet nicht, sich zu be-
dauern! Wir tauschen uns aus, machen
Ausfliige, reden {iber die neuesten Me-
dikamente und organisieren Spenden-
veranstaltungen. Jederist uns herzlich

Fachbegriffe, aberich versuche, immer willkommen.
informiert zu sein. ) . . )
Heute ist Mukoviszidose meist eine unsichtbare
Franzi Erkrankung. (Symbolbild)
L]
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Endlich die richtige Therapie

Zwolf Jahre bis zur Diagnose

Bastians Mukoviszidose wurde erst mit zwolf
Jahren festgestellt.

Bei Bastian wurde Mukoviszidose erst
mit zwolf Jahren festgestellt. Bis dahin
hatte er eine Odyssee an Arztbesuchen
hinter sich und empfand die Diagnose
als Befreiung. Hier erzahlt er seine
Geschichte.

Meine Diagnose-Geschichte ist schon
fast eine Abenteuerreise, weswegen ich
erst relativ spdt mit zwolf Jahren diag-
nostiziert worden bin.

Fehler beim Schweifltest verhindert
friihzeitige Erkennung

Ich bin mit einer Lippen-Kiefer-Gaumen-
spalte zur Welt gekommen, hinter der
sich die Arzte in den ersten Jahren
versteckt haben, um meine Probleme
mit der Atmung zu erkldren. Ich habe bis
heute keine Beteiligung des Pankreas
bei Mukoviszidose und nur die Lungen-
probleme. Die Lippen-Kiefer-Gaumen-
spalte istinnerhalb der ersten Lebens-
jahre mehrmals operiert worden und als
die Auffalligkeiten mit der Atmung, den
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vielen Infekten und dem zdhen Schleim
nicht aufhorten, hatte eine Klinik den
Versuch unternommen, mich auf Muko-
viszidose zu diagnostizieren, aber
meine Lipasewerte waren ja in Ordnung
und mein Schweiftest im Normbereich.
Wie sich aber erst Jahre spdter heraus-
stellte, war das Gerét in dieser Klinik fir
die Schweifitestmessung nicht richtig
eingestellt gewesen.

Falsche Diagnose ,,Asthma Bronchiale*
Ich habe auf jeden Fall danach im Vor-
schulalter die Diagnose Asthma Bronchi-
ale und die entsprechende Therapie be-
kommen. Es zeigte sich allerdings keine
deutliche Verbesserung meiner Lungen-
funktion. Zu der damaligen Zeit konnte
ich kaum rennen, selbst weite Strecken
gehen war nur langsam moglich. Jedoch
hat es mich nicht davon abgehalten,
mich fast taglich im benachbarten Wald
aufzuhalten. Schwach, aber immerhin
stabil war mein Zustand.

Neue Klinik stellt die richtige Diagnose
Als ich zwolf Jahre war, ist meine ganze
Familie berufsbedingt umgezogen und
vor Ort stellte ich mich einer neuen
Lungenfachdrztin vor. Diese wies mich
sofort in die Fachklinik Wangen ein. Der
Facharzt dort hatte zwar die Unterlagen
der Klinik mit dem Ausschluss der Mu-
koviszidose, wollte das aber aufgrund
der Anamnese und meines damaligen
Zustands nicht glauben, deswegen
veranlasste er einen erneuten Schweif3-
test und nach dem positiven Ergebnis
noch weitere. Obwohl Lipasewerte und
Gentest (damals sind die 16 haufigsten
Mutationen untersucht worden und ich
habe eine sehr, sehr seltene Mutation,
wie sich spater aber erst in einem detail-
lierten Gentest herausstellte) negativ

waren, hat der Arzt in der Fachklinik
Wangen wegen der Anamnese und des
Schweiftests (endlich) die Diagnose
Mukoviszidose gestellt und sofort die
Therapie, insbesondere die Physiothera-
pie und Inhalation, umgestellt.

Nach dieser Therapieumstellung konnte
ich nach wenigen Wochen endlich nicht
nur langere Strecken gehen, sondern
sogar laufen. Somit war die Diagnose
Mukoviszidose fiir mich eine Befreiung,
insbesondere, weil ich endlich die rich-
tige Therapie bekommen habe.

Im Nachgang zu meiner Diagnose sind
dann auch meine beiden jiingeren Ge-
schwister getestet worden und bei meiner
Schwester ist dann auch mit fiinf Jahren
Mukoviszidose diagnostiziert worden.

Bastian

Die Diagnose war fiir Bastian eine Erleichterung,
weil er endlich mit der Therapie beginnen konnte.




Markus,
CF-Patient
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Rat, Hilfe und Sicherheit fiir

betroffene Familien

Online-Eltern-Seminare des Mukoviszidose e.V.

Nathalie Pichler und Barbara Senger organisieren zusammen die Online-Eltern-Seminare des Mukoviszidose e.V. Sie kennen

die groBen Sorgen und Note von Eltern, die mit der Diagnose Mukoviszidose konfrontiert sind. Im Doppelinterview berichten

die erfahrenen Referentinnen, wie die Seminare den Eltern dabei helfen, sich in der Zeit nach der Diagnose familidr neu

aufzustellen.

Barbara Senger

Liebe Frau Senger, liebe Frau Pichler, welche Angste und
Sorgen haben Eltern von neu diagnostizierten Kindern?

Nathalie Pichler: Die Diagnose Mukoviszidose ist fiir die Eltern
und Angehdérigen ein gravierender Einschnitt ins Leben. Die
Seminarteilnehmenden berichten regelmafig, dass die Diag-
nose einer seltenen und schwerwiegenden Erkrankung fiir sie
ein Schock war. Grundannahmen tiber das Leben des Kindes,
Werte- und Zukunftsvorstellungen geraten ins Wanken. Angst,
Hilflosigkeit und das Gefiihl, die Kontrolle iiber die Situation
zu verlieren, sind Empfindungen, mit denen die Eltern schwer
zurechtkommen. Viele fragen sich: ,,Warum gerade wir?“.

Jede chronische Erkrankung eines Familienmitglieds stellt

das Familiengefiige auf den Kopf. Dies alles zu akzeptieren,
braucht Zeit und Verstédndnis.

Welche Erwartungen und Wiinsche haben Eltern, die zu den
Seminaren kommen?

Barbara Senger: Sie wiinschen sich Orientierungshilfen fiir
den Alltag mit Mukoviszidose und haben den Wunsch, ihr Kind
so ,,normal“ wie moglich aufwachsen zu lassen. Der Austausch
mit anderen Eltern zeigt den Teilnehmenden, dass sie nicht
alleine sind und die Probleme meistern kénnen, die auf sie
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Nathalie Pichler

zukommen. Das gibt ihnen Halt und Zuversicht. Dies wirkt sich
wiederum auch auf die Kinder aus, die spiiren, dass ihre Eltern
souverdn an ihrer Seite stehen.

Wie erleben Sie die Eltern, die an den Seminaren teilnehmen?

Nathalie Pichler: Sie sind sehr interessiert an medizinischen
Fakten, Hinweisen und Tipps rund um Fragen zur Erkrankung,
die im alltdglichen Leben prdsent sind. Das Thema Hygiene
beschaftigt die Eltern sehr. Dort bestehen oftmals noch Unsi-
cherheiten und Probleme, die Empfehlungen zu hygienischen
MaBnahmen so ins Leben einzuflechten, dass die Angst vor
Keimen den Alltag nicht lahmt.

Welche Feedbacks bekommen Sie nach den Seminaren?

Barbara Senger: Die Moglichkeit, sich mit Experten und
anderen Betroffenen zu den Themen rund um Mukoviszidose
austauschen zu konnen, wird von den Seminarteilnehmenden
als sehr hilfreich empfunden. Neben Fachwissen werden
oftmals neue Denkanstéf3e und Impulse gegeben. Der Kontakt
der Eltern untereinander wird hdufig iber das gemeinsame
Seminar hinaus gepflegt.




Seit einigen Jahren finden die Eltern-Seminare nicht mehrin
Prdasenz, sondern online statt. Wie ist es zu dieser Entschei-
dung gekommen?

Barbara Senger: Hier kamen zwei unterschiedliche Faktoren
zusammen: Zum einen sind die Kinder bei Diagnosestellung,
anders als frither, in der Regel erst wenige Wochen alt, was be-
dingt ist, durch das 2016 eingefiihrte Neugeborenen-Screening
auf Mukoviszidose. Zum anderen haben wir im Zusammen-
hang mit der Corona-Pandemie damit begonnen, die Seminare
online auszurichten. Hierbei wurde dann sehr schnell deutlich,
dass dieses Format der Lebenssituation von Eltern mit einem
Sdugling deutlich besser entspricht als eine Prasenzveranstal-
tung. So konnen nun beide Eltern am Seminar teilnehmen und
die Teilnahme ist einfach zu organisieren, da sie von zu Hause
aus erfolgen kann.

Mit welchen Angeboten kdnnen Sie den Betroffenen iiber das
Eltern-Seminar hinaus helfen?

Nathalie Pichler: Die Geschaftsstelle des Mukoviszidose e.V.
in Bonn hat noch viele weitere Seminarangebote und steht
den Betroffenen mit Rat und Unterstiitzung zu unterschied-

lichen Fragen und Problemen zur Seite. Zusammen mit meiner
Kollegin Frau Karatzas berate ich in psychosozialen und
sozialrechtlichen Fragen. Zudem verfligen wir liber Literatur
und vielfaltige Broschiiren zu allen Aspekten der Erkrankung.
Dariiber hinaus gibt es auch Erklarfilme zu verschiedenen
Themen wie etwa dem Krankheitsbild oder dem Schweif3test
zur Diagnose von Mukoviszidose, die wir tiber unsere Web-
seite, Soziale Medien oder unseren YouTube-Kanal verbreiten.
Das Eltern-Seminar haben wir zum Anlass genommen, die
wichtigsten Untersuchungen und TherapiemaRnahmen, die
wdhrend des ersten Jahres nach der Diagnose vorgesehen
sind, in einer Infografik darzustellen. Sie finden diesen
»Fahrplan“ auf den Folgeseiten.

Liebe Frau Pichler, liebe Frau Senger. Wir danken lhnen
fiir das Gesprach.

Das Gesprdch fiihrte Frank Gundel, Mukoviszidose e.V.

z.B. an der Kiihlschranktiir :-).

Kindern in den ersten beiden Lebensjahren, Diagnostik und Therapie“. Medizinisch-wissenschaftliche

Leitlinien haben zum Ziel, die Behandlung von Erkrankungen zu standardisieren und zu verbessern. Die

Erstellung von Leitlinien bei Mukoviszidose erfolgt durch CF-Behandler unter Beteiligung von Patientenvertretern. Sie die-
nen Arzten und anderen Behandlergruppen als Orientierung. Auch Menschen mit Mukoviszidose und deren Angehérige
kénnen sich durch Leitlinien umfassend tiber Behandlungs- und Diagnosemdoglichkeiten informieren.

Der Mukoviszidose e.V. férdert die Leitlinienarbeit mit Spendengeldern. Das Mukoviszidose Institut, eine 100 Prozent
Tochter des Mukoviszidose e.V., koordiniert und unterstiitzt die Erstellung der Leitlinien im CF-Bereich. Dabei legen die
Kolleginnen besonderen Wert auf laienverstédndliche Versionen: Die Infografik auf den Folgeseiten ist ein Ergebnis dieser
Bestrebungen. Sie konnen Sie gerne aus diesem Heft heraustrennen (Heftklammern zuriickbiegen) und aufhdngen,

Leitlinien, ein wichtiger Baustein fiir eine optimale medizinische Versorgung
Die auf den Folgeseiten 22/23 dargestellte Infografik basiert auf der S3-Leitlinie ,Mukoviszidose bei
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Hohe Kosten fiir Zuzahlungen
Ein weiterer Aspekt der Diagnose

Die Eltern von Leif machen sich Ge-
danken, wie der demndchst volljahrige
Sohn die Ausgaben fiir Medikamente
bestreiten soll. Sie fragen sich, welche
Erfahrungen andere Betroffenen ge-
macht haben.

Wir haben viele Erfahrungen gesammelt
und sind bis dato vom gesamten Netz-
werk sehr begeistert. Wir machen uns
eher Sorgen, dass unser Sohn im Sep-
tember 18 Jahre alt wird und wir an die
unzdhligen Rezeptgebiihren denken.

Wir als Eltern fiihlen uns verpflichtet,
diese Gebiihren ein Leben lang zu tiber-
nehmen, da unser Kind ja nichts dafir
kann, dass er Mukoviszidose hat.

Die Therapie geht auf Dauer ins Geld.

Er macht nédchstes Jahr erst Abitur. Und
wo die berufliche Zukunft hingeht, ist

noch offen. Sprich: Er hdtte ja eigentlich

auch kein Geld, um fiir jeden einzelnen
Pack flinf Euro zu zahlen.

Michaela mit Christian und
Leif Rebstock

Emotionale Ausnahmesituation
Ein Kind kdmpft sich ins Leben

Unsere Leserin Konstanze versucht, ihre
Empfindungen nach der Geburt ihres
Sohnes und die Folgen der Mukoviszi-
dose zu beschreiben. Das fallt ihr auch
nach Jahren nicht leicht.

Ich bekomme meine Gefiihle leider nicht
so in Worte gefasst, als dass ich sie
verniinftig weiterleiten kann. Wenn ich
dariiber nachdenke, prasseln zu viele
Informationen auf mich ein, dass ich
nicht weif3, wie ich das klar auf Papier
bringen soll. Tut mir sehr leid.
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Ich bin Mutter eines mittlerweile er-
wachsenen 27-jahrigen jungen Mannes,
bei welchem damals schon im Mutter-
leib ein Darmverschluss festgestellt
wurde. Vier Wochen nach der Geburt
kam die Diagnose Mukoviszidose dazu.
Das kam fiir mich nicht iberraschend,
weil meine Nichte auch Mukoviszidose
hatte. Da mein Sohn nach der Geburt
auf Leben und Tod auf Intensivstation
lag, kommt dieses Leiden von damals
wieder hoch und ich fiihle mich nicht in
der Lage, klare Worte zu finden.

Ich bin aufgrund unserer familidren
Vorgeschichte sehr dankbar, dass mein
Sohn immer noch bei uns ist.

Konstanze
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Aufklarung iiber Mukoviszidose
Das Internet macht einiges leichter

Die Diagnose zu bekommen, ihr Sohn habe CF, hat Vanessa
beinahe ohnméchtig werden lassen. Umso bewusster hat
sie anschlieBend versucht, Unterstiitzung zu finden und die
Krankheit zu ergriinden.

Zundchst schien alles in Ordnung

Meine Familie und ich gingen nach der Geburt meines Kindes
davon aus, dass alles in Ordnung ware. Wir hatten das Neuge-
borenen-Screening mitgemacht. Uns wurden keine Auffallig-
keiten mitgeteilt.

Doch elf Tage nach der Geburt meines Sohnes, erhielt ich
einen Anruf. Ein Arzt aus dem Krankenhaus, in welchem mein
Kind auf die Welt geckommen war, war in der Leitung. Er sprach
ruhig. Seine Stimme klang fest. Ich horte keinerlei Emotionen.
Der Arzt sagte, dass das Neugeborenen-Screening auffallig
gewesen sei. Es bestehe die Wahrscheinlichkeit, dass mein
Kind Mukoviszidose habe. Ich stand unter Schock. Die Stimme
des Arztes horte ich nurnoch aus weiter Ferne, vernahm aber
seine Worte nicht mehr. Ich vergaf alles um mich herum,
flihlte nichts mehrund langsam farbte sich mein Sichtfeld
schwarz. Ich weif3 noch, dass ich mit meinem Kind im Arm zur
Seite kippte, im letzten Moment wieder zu mir kam und uns
beide vor dem Umkippen bewahrte.

Informationen sammeln

Die ersten Tage nach der Diagnose ging es mir sehr schlecht,
aberich beruhigte mich schnell wieder. Ich beschloss, auf-
zuhoren, mir Schreckensszenarien auszumalen und fiir die
Familie eine Stiitze zu sein.

Ich habe mir alle Seiten im Internet angeschaut, die ich finden
konnte. Auerdem half mir die Uniklinik Magdeburg dabei,
viele Fragen zu kldren.
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Das Online-Angebot des Mukoviszidose e.V. hilft, erste Fragen zum Krankheits-
bild zu kléren.

Unterschiedliche Reaktionen auf den Befund

Den Vater meines Kindes traf die Diagnose sehr hart. Er
schaffte es lange Zeit nicht, eine positive Haltung einzuneh-
men, dankbar fiir unseren Sohn zu sein und an eine gliickliche
Zukunft zu glauben. Seine negativen Aussagen trafen mich
sehr hart und taten mir unglaublich weh.

Freunden und Familienmitgliedern verschwiegen wir die
Krankheit sehr lange auf Wunsch des Vaters meines Kindes.
Als wir uns endlich 6ffneten, spendeten sie mir Mut. Das war
eine Erlosung fir mich.

Sehr fiirsorglich kiimmerten sich die beiden Schwestern der
Kinder-Bronchologie der Uniklinik Magdeburg um uns. Sie
erkldrten uns viel und nahmen sich sehrviel Zeit fiir uns. lhre
Worte trosteten mich und fingen mich auf.

Vanessa Wilke




Familienplanung mit Mukoviszidose
Schwerpunkt-Thema der MUKQinfo 4/2024

Die Welt hat sich in den letzten Jahren fiir viele Menschen mit Mukoviszidose sehr
verdndert und so zeigt sich fiir manch eine/n auch die Familienplanung in einem
neuen Licht. Die Zahl der Elternschaften mit CF ist enorm angestiegen und die Mog-
lichkeit, das eigene Kind aufwachsen zu sehen, ist realistisch geworden. Trotzdem
gibt es noch Vieles — medizinisch, sozial und psychologisch — zu beachten, wenn
sich Menschen mit CF dazu entscheiden, Eltern zu werden.

Uns interessieren Ihre Hoffnungen und Pléne fiir die zukiinftige Familienplanung!
Und Ihre Erfahrungen damit, als Mensch mit Mukoviszidose Mutter oder Vater ge-
worden zu sein. Wie (lang) war der Weg dahin, welche Hiirden mussten Sie meistern?
Welche Herausforderungen haben Sie als Eltern mit CF angenommen und bewaltigt?
Wir freuen uns auf Ihre Beitrage!

Schreiben Sie uns - bitte maximal 300 Wérter und méglichst mit Bild
via E-Mail: redaktion@muko.info oder per Post an:

Mukoviszidose e.V., Redaktion MUKOinfo, In den Dauen 6, 53117 Bonn

Redaktionsschluss fiir die MUKOinfo 4/2024 ist der 27. September 2024.

Dating und Beziehungen mit CF
Schwerpunkt-Thema der MUKQinfo 1/2025

Emotionale und kdrperliche Ndhe sind fiir viele Menschen ein wichtiger Teil des eige-

nen Soziallebens. Sei es der Wunsch nach einer langfristigen romantischen Beziehung

oder eine kurzweiliger Datingbeziehungen, bei Themen wie Liebe, Sex und Bindung
bringt eine Erkrankung wie Mukoviszidose eine Vielzahl an spezifischen Herausforde-
rungen mit sich. Leben Sie in einer Partnerschaft? Welche Auswirkungen hat Mukovis-
zidose auf Ihre Beziehung? Falls Sie auf der Suche nach einer Partnerschaft sind, fallt
es lhnen mit der Krankheit schwer, Menschen kennenzulernen? Wie offen gehen Sie
mit lhrer Krankheit um? Gab es in hrem Datingleben mit Mukoviszidose eine beson-
ders schone oder lustige Erfahrung? Erleben Sie oder haben Sie durch Mukoviszidose
Einschrankungen in Ihrem Sexualleben erlebt? Wie haben Sie und lhr/e Partner/in
diese Herausforderung gemeistert? Wir freuen uns auf lhre Geschichten zu unserem
Schwerpunktthema. Mdchten Sie lhren Beitrag lieber anonym verdffentlichen, dann
teilen Sie uns lhren Wunsch einfach bei der Einsendung lhres Leserbriefs mit.

Schreiben Sie uns - bitte maximal 300 Wérter und moglichst mit Bild
via E-Mail: redaktion@muko.info oder per Post an:

Mukoviszidose e.V., Redaktion MUKOinfo, In den Dauen 6, 53117 Bonn

Redaktionsschluss fiir die MUKOinfo 1/2025 ist der 10. Januar 2025.

MUKOblog
Gerne méchten wir lhre vielen
personlichen Geschichten auch
auf unserem Blog veroffentlichen
(blog.muko.info).

Wenn Sie dies nicht m6chten,
so teilen Sie es uns bitte mit,
wenn Sie uns lhren Artikel
schicken.

Vorschau 27




Online-Eltern-Seminare
Termine der Veranstaltungsreihe

Ein verldsslicher Partner hilft beim Weg
durch’s Leben.

Unser Verein

y

Wenn beim eigenen Kind die Diagnose Mukoviszidose gestellt wird, stellen sich viele

Fragen, meist gepaart mit Sorgen und Angsten. Was bedeutet diese Erkrankung fiir

mein Kind und seine Zukunft? Wie sehen die konkreten ndchsten Schritte in der The-

rapie aus? Welchen Herausforderungen werde ich mich als Mutter/Vater, aber auch

mein Kind sich zukiinftig stellen miissen?

Hier mdchten wir, als Bundesverband
Mukoviszidose e.V., kompetenter und
zuverldssiger Partner an der Seite der
Familien sein und sie dabei unterstiit-
zen, einen fir lhr Kind und sich selbst
optimalen Weg zu finden, mit dieser
Krankheit zu leben und hoffnungsvoll
in die Zukunft zu schauen.

Immer auf dem Laufenden

Ein Angebot, welches wirin diesem Zu-
sammenhang allen neudiagnostizierten
Familien machen, sind die Online-Eltern-
Seminare ,,Unser Kind hat Mukoviszi-
dose — Was tun?“. Da sich in den letzten
zehn Jahren in Bezug auf Diagnostik und
Therapie der Mukoviszidose vieles ver-
dndert hat, Giberarbeiten und erweitern
wir diese Veranstaltung regelmafig, um
den Familien moglichst aktuelle und
umfangreiche Informationen und Unter-
stlitzung anbieten zu kénnen.

Aktuell bieten wir die Online-Eltern-
Seminare zwei Mal jahrlich, jeweils im
Friihjahr und im Herbst an. Bei diesem
Seminar handelt es sich um eine Veran-
staltungsreihe, welche aus vier Modulen
besteht und innerhalb von zwei aufeinan-
derfolgenden Monaten an insgesamt vier
Terminen stattfindet, Veranstaltungstage
sind hierbei Freitag (abends) und Sams-
tag. Wie sich gezeigt hat, bietet sich das
Online-Format fiir die Familien besonders
an, da durch die Aufnahme von Mukovis-
zidose in das Neugeborenen-Screening
viele Kinder in sehr jungem (Sauglings-)
Alter diagnostiziert werden. Durch das
Online-Format entsteht kein Betreuungs-

problem, sodass, anders als bei Prasenz-
veranstaltungen, beide Elternteile mit
dem Kind teilnehmen kénnen.

Rundum gut informiert

Inhaltlich bietet das Seminar umfang-
reiches medizinisches Wissen rund um
Diagnostik und Therapie der Erkrankung
sowie Fachinformationen aus den Be-
reichen Physiotherapie, Erndhrung und
Sozialrecht. Dariiber hinaus findet ein
Austausch mit jungen Erwachsenen, die
an Mukoviszidose erkrankt sind sowie
mit Eltern von bereits alteren CF-Kindern
und natiirlich der teilnehmenden Famili-
en untereinander statt.

Die Termine des nidchsten
Online-Eltern-Seminars sind:

8., 9. und 16. November 2024
Fachinformationen zu Mukoviszidose
29. November 2024

Austauschabend

14. Dezember 2024

Fahrplan fiir die ersten beiden Lebens-
jahre

Weitere Informationen sowie die Mog-
lichkeit zur Anmeldung finden Sie auf
unserer Website:

www.muko.info/leben-
mit-cf/neudiagnose/

eltern-seminar

Barbara Senger

Referentin Hilfe zur Selbsthilfe
Tel.: + 49 (0) 228 98780-38
E-Mail: BSenger@muko.info




Am 24. Mai 2024 fand die diesjdhrige
ordentliche Mitgliederversammlung des
Mukoviszidose e.V. virtuell statt. Knapp
70 Personen waren der Einladung gefolgt
und nahmen teil.

Um Punkt 19 Uhr erdffnete unser Bun-
desvorsitzender Stephan Kruip die Ver-
sammlung und richtete das Wort an die
Teilnehmenden. Er berichtete zunachst
ausfiihrlich tiber die Vereinsaktivitaten
im Jahr 2023 und spannte den Bogen von
den bewdhrten Beratungs- und Unter-
stiitzungsangeboten fiir CF-Betroffene
iber die vielseitigen Seminare, Tagungen
und (Online-) Angebote des Vereins bis
hin zu MUKOme, dem Patientenportal
des Mukoviszidose-Registers. Dariiber
hinaus hob er die gesundheitspolitische

Mitglieder tagen digital

Arbeit des Vereins zur Versorgungssi-
cherung und die Solidaritat des Muko-
viszidose e.V. mit den CF-Betroffenen in
Teilen der Welt hervor, die bisher keinen
Zugang zu den Modulatoren haben.

Im anschlieenden Finanzbericht gab die
Geschéftsfiihrerin des Bereiches Fund-
raising, Offentlichkeitsarbeit und Finan-
zen, Dr. Katrin Cooper, Einblicke in die
Welt der Zahlen. Sie demonstrierte den
Teilnehmern am heimischen PC, dass
der Mukoviszidose e.V., trotz der vielen
Krisen und der weiterhin angespannten
wirtschaftlichen Situation in 2023, dank
seiner Spender, 6ffentlicher Zuschiisse
sowie weiterer Einnahmequellen, nach
wie vor auf einer soliden finanziellen
Basis stehe. Im Bericht der Rechnungs-

priifer, den Katja Quast (Mukoviszidose
e.V. Leipzig) vortrug, wurde der Mitglie-
derversammlung die Entlastung des
Bundesvorstandes empfohlen, die dann
auch erteilt wurde.

Nach Annahme des Antrags auf Sat-
zungsdnderung aus steuerrechtlichen
formalen Griinden endete die Mitglieder-

versammlung nach knapp einer Stunde.

Wir danken allen Mitgliedern, die sich
die Zeit zur Teilnahme genommen haben,
furihrInteresse und Dietmar Giesen, der
in bewdhrter und gekonnter Weise als
Versammlungsleiter die Zusammenkunft

moderierte.

Der Bundesvorstand

Spenden sammeln

bekannter.

Mukoviszidose e.V.

(=] =]

Mehr Informationen:

Pldtzchen backen - Freude schenken — aufmerksam machen -

Auch in diesem Jahr starten wir wieder unsere Schutzengel-
Badckerei — seien Sie dabei, backen Sie in der Vorweihnachtszeit
gemeinsam mit uns. Uberraschen Sie lhre Lieben mit [hren lecke-
ren selbstgebackenen Kekse und machen Sie Mukoviszidose

» Verkaufen Sie Ihre Platzchen auf einem Adventsmarkt in lhrer
Ndhe oder verschenken Sie die Keksen an Freunde, Kollegen
oder lhre Familie und bitten Sie diese um eine Spende fiir den

Gemeinsam Aufmerksamkeit schaffen
und wichtige Spenden sammeln!

www.muko.info/schutzengel-backen

» Wirschicken Ihnen unser Backerei-Starterpaket mit einer
Schutzengel-Ausstechform, leckeren Rezepten und Flyern zu.

Gemeinsam Schutzengel backen

Helfen. Forschen. Heilen.

\ f{MUKOVISZIDOSEe_V_
(
J

Unser Verein




Abschied von Birgit Dembski

CF-Pionierin, Mitarbeiterin, Kollegin und Freundin

Birgit Dembski verstarb im Alter von 69 Jahren
am 4. Juli 2024

Mit groBer Traurigkeit nehmen wir
Abschied von unserer langjdhrigen
Mitstreiterin, Kollegin und Freundin
Birgit Dembski. Birgit war nicht nur
eine sehr kompetente und zugewandte
Mitarbeiterin des Mukoviszidose e.V.,
sondern auch eine Wegbereiterin fiir
viele CF-Betroffene. Ihr Engagement und
ihre Hingabe im Dienst der Selbsthilfe
und Patientenvertretung waren unver-
gleichlich.

Birgit wurde von ihren Kolleginnen und Kollegen herzlich in den verdienten
Ruhestand verabschiedet.

Unser Verein

Birgit begann ihre berufliche Laufbahn
mit einer Ausbildung im Einzelhandel,
bevor sie Padagogik studierte und in
der Versorgung von Korperbehinderten
arbeitete. 1988 trat sie dem Mukoviszi-
dose e.V. bei, wo sie von Anfang an eine
aktive Rolle in der Interessenvertretung
erwachsener Patienten iibernahm. Als
Koordinatorin der Erwachsenenarbeit
baute Birgit den Arbeitskreis ,,Leben mit
Mukoviszidose“ mit auf und initiierte
die psychosoziale Beratungsarbeit in
der Geschdftsstelle.

Mit ihrer unerschrockenen, meinungs-
starken Art bereicherte sie viele
Diskussionen und trug mafigeblich zur
Entwicklung der gesundheitspolitischen
Arbeit bei. Ihre aktive Rolle im Gemein-
samen Bundesausschuss (G-BA) fiihrte
unter anderem zur Kosteniibernahme fiir
die Erndahrungsberatung bei Mukovis-
zidose. Die Umsetzung der Petition zur
auskommlichen Finanzierung der CF-
Versorgung war ein Meilenstein in ihrer
beruflichen Laufbahn. Ihr Engagement
reichte weit tiber die deutschen Grenzen
hinaus, wie das Projekt zur Forderung

von Mukoviszidose-Betreuungsstruk-
turen in der Republik Moldau und ihre
Mitarbeit im Vorstand von CF Europe,
dessen Griindungsmitglied Birgit war,
eindrucksvoll zeigte.

Birgit war nicht nur Kollegin, sondern
auch eine Freundin, Beraterin und Men-
torin. Ihr Zutrauen, ihre Empathie und
ihre klare Ansprache préagten die Zusam-
menarbeit mit ihr. Sie war anspruchs-
voll, aberimmer unterstiitzend und mit-
reiRend. Ihre menschliche Warme und
ihr unerschiitterlicher Humor machten
sie zu einer geschatzten Personlichkeit,
die uns allen sehr fehlen wird.

Obwohl Birgit uns verlassen hat, wird
ihr Vermdchtnis in unserer Arbeit und in
unseren Herzen weiterleben. lhr Einsatz
fiir die Belange der Betroffenen war
beispiellos, und wir werden sie stets in
Erinnerung behalten.

Liebe Birgit: ,,Mach’s gut*!

Der Bundesvorstand, Deine Mitstreiten-
den und Deine Kolleginnen und Kollegen
im Mukoviszidose e.V.

CFE-Tagung 2018 in Belgrad (Serbien), Birgit im Gesprdch mit Irina Miasnikova,

der Vertreterin der Russischen CF-Organisation




Neues aus Politik und Versorgung
Der Mukoviszidose e.V. setzt sich ein

Als Bundesverband sind wir an verschiedenen Prozessen und Entwicklungen auf politscher Ebene beteiligt. Das schlief3t die Arbeit

im Gemeinsamen Bundesausschuss ebenso ein wie MaBBnahmen zur Sicherung der Versorgung auf regionaler Ebene. Zwei Updates.

Versorgung am Luisenhospital Aachen
vorerst gesichert

Mitte Juli hat der Vorstand des Luisen-
hospitals Aachen in einer Pressemittei-
lung bekannt gegeben, die Versorgung
von etwa 100 erwachsenen Patienten
mit Mukoviszidose (Cystische Fibrose,
CF) nicht mehr fortzufiihren. Geplant
sei eine Verlagerung der Versorgung an
Universitdtskliniken im Rheinland und
Ruhrgebiet, so die Klinik. Die Meldung
hat bei den betroffenen Patienten eine
grof3e Besorgnis ausgeldst. Entsetzen
{iber die Plane gab es auch auf Seiten
des Mukoviszidose e.V. Aachen und des
Mukoviszidose e.V. Bundesverbands,
die beide vorab nicht tiber eine mégliche
SchlieBung informiert wurden. Seit mehr
als 20 Jahren ist das Luisenhospital
eine tragende Sdule fiir die Versorgung
Erwachsener mit CFin Nordrhein-West-
falen. 2011 wurde das Zentrum zum
ersten Mal mit dem Zertifikat MUKOzert
ausgezeichnet und ist erstim Juli 2024
rezertifiziert worden.

In enger Abstimmung wurden umgehend
alle Hebel in Bewegung gesetzt, um die
drohende SchlieSung der Ambulanz zu
verhindern. Nach vielen Gesprdchen
mit Verantwortlichen aus Politik und
Versorgung und umfassender Bericht-
erstattung in der Presse hat die Klinik
Mitte August bekanntgegeben, dass die
Betroffenen vorerst am Luisenhospital
weiter versorgt werden konnen. Vorerst
heift, bis eine langfristige Losung ge-
funden wurde.

Als Bundesverband setzen wir uns ge-
meinsam mit dem Mukoviszidose e.V.

Aachen weiter dafiir ein, dass fiir die be-

troffenen Menschen mit CF eine wohn-
ortnahe Versorgung in Aachen auch
langfristig sichergestellt werden kann.
Hierzu fiihren wir auf Landes- und Bun-
desebene auch Gesprdche iiber bessere
Rahmenbedingungen fiir die Finanzie-
rung der ambulanten Versorgung. Denn
auch am Luisenhospital in Aachen ist
das Defizit der CF-Ambulanz grof3. Nach
eigenen Angaben miissen pro Jahr etwa
300.000 Euro zusatzlich aufgebracht
werden, um den Betrieb der Ambulanz
aufrechterhalten zu kénnen.

Verbesserung des CF-Neugeborenen-
Screenings beschlossen

Seit 2016 gibt es in Deutschland ein
flachendeckendes Neugeborenen-
Screening auf CF. Der Mukoviszidose
e.V. hatte sich jahrelang fiir diese Ein-
fuhrung stark gemacht. Viele Kinder mit
CF erhalten dadurch jetzt innerhalb ihrer
ersten Lebenswochen eine Diagnose
und bekommen gleich von Anfang an die
richtige Behandlung. Doch leider zeigte
sich, dass einige Kinder mit einem auf-
falligen Screeningergebnis ,verloren
gingen“ und nicht in den kompetenten
CF-Zentren ankamen. Fiir diese Kinder
kamen die Diagnose und das bose Erwa-
chen oft erst Jahre spdter, wenn sich ihr
Gesundheitszustand schon stark und
irreversibel verschlechtert hatte.

Der Gemeinsame Bundesausschuss
(G-BA) hat nun beschlossen, dass zu-
kiinftig der Laborarzt verantwortlich fiir
die Befundiibermittlung eines auffalli-
gen Screeningergebnisses sein wird.
Wenn die Eltern einverstanden sind,
kann auch gleich ein CF-Zentrum einbe-
zogen werden. Eine weitere Aufgabe des

Laborarztes ist dann auch nachzuver-
folgen, dass die Familien im CF-Zentrum
angekommen sind.

Wie auch bereits im G-BA-Verfahren zur
Einfiihrung des Neugeborenen-Screen-
ings war der Mukoviszidose e.V. wieder
in der (nicht stimmberechtigten) Patien-
tenvertretung am Verfahren beteiligt.
Ein besonderes Anliegen war uns dabei,
die Information fir die Eltern zu verbes-
sern und Unterstlitzung anzubieten,
sodass die Eltern in der besonders sen-
siblen Phase nach der Geburt nicht mit
der Suche nach einem geeigneten Zent-
rum und der Absprache zur Abklarungs-
diagnostik allein gelassen werden.

Die neuen Verantwortlichkeiten gelten
ab Mitte Januar 2025. Dadurch wird es
voraussichtlich deutlich weniger ,ver-
lorene Kinder“ nach einem auffilligen
Screeningergebnis geben. Und fiir die
Eltern wird es leichter, eine zeitnahe
Abklarungsdiagnostik zu erhalten, was
wir ebenfalls sehr begrii3en. Als Patien-
tenvertretung setzen wir uns auch wei-
terhin fuir Verbesserungen in der Ver-
sorgung ein. So werden derzeit im G-BA
noch weitere mégliche Anderungen des
CF-Screenings diskutiert.

Dr. Jutta Bend
Mukoviszidose Institut
Tel.: + 49 (0) 228 98780-47
E-Mail: JBend@muko.info

Katharina Heuing
Mukoviszidose Institut

Tel.: + 49 (0) 228 98780-62
E-Mail: KHeuing@muko.info

Gesundheitspolitik



Alter werden mit CF und Modulatoren
Highlights der europdischen CF-Konferenz 2024

Die diesjahrige europdische Konferenz fiir Mukoviszidose (Cystische Fibrose, CF), die im Juni 2024 in Glasgow stattfand, war mit

knapp 2.100 Besuchern aus 63 Lindern der ganzen Welt wieder gut besucht. Ein zentrales Thema war ,,Alterwerden mit CF“, also

die Herausforderungen, die sich durch die gliicklicherweise steigende Lebenserwartung ergeben. Aber natiirlich wurden auch

die vielfdltigen Auswirkungen der Modulatortherapie und neue Therapien fiir Menschen mit seltenen Mutationen besprochen.

Mukoviszidose und die Folgen des
Alterns: Diabetes und Krebs

Ein grofler Fokus der aktuellen For-
schung liegt auf den Menschen mit CF,
die dank der neuen Therapien ein héhe-
res Alter erreichen werden oder schon
erreicht haben und dann mit Komplika-
tionen kdampfen, die bei CF friiher kaum
ein Thema waren. Eine mittlerweile
hdufig vorkommende Folgeerkrankung
ist der CF-bedingte Diabetes (CFRD:
Cystic Fibrosis Related Diabetes), der
sowohl mit dem hdufigsten Typ 2-Dia-
betes als auch mit dem Typ 1-Diabetes
Gemeinsamkeiten hat. Die Referenten
der Konferenz wiesen an mehreren Stel-
len darauf hin, dass bei CFRD auch eine
Anderung des Lebensstils wesentlich
sein kann, vergleichbar mit der Therapie
des Diabetes Typ 2. Dazu gehdren vor
allem eine ballaststoffreiche, gesunde
Erndhrung und korperliche Bewegung.
Ubergewicht férdert zudem die Entste-
hung eines Diabetes, ein Problem, das
durch die Modulatortherapie bei CF

an Bedeutung gewonnen hat. Welche
Auswirkungen die Modulatortherapie
auf den Glukose-Stoffwechsel hat,
muss noch genauer untersucht werden.
Bisherige Daten zeigen positive Effekte
bei manchen Patienten, die aber nicht
langfristig anzuhalten scheinen. Wie
eine Studie zeigte, ist das Absetzen der
Insulintherapie keine Losung, vielmehr
sollte die Therapielast, die durch die
Diabetes-Therapie entsteht, auf sinn-
volle Weise reduziert werden, z.B. durch
moderne Therapiemethoden wie Insulin-
pumpe oder automatisierte kontinuierli-
che Glukose-Messung.

Wissenschaft

Krebs-Vorsorgeuntersuchungen friiher
wahrnehmen

Aktuelle Studien zeigen bei CF vor allem
eine erhohte Haufigkeit von Krebserkran-
kungen des Magendarmtrakts. Aberauch
andere Tumoren kommen allein aufgrund
des hoheren Alters von Menschen mit
CFinzwischen vor. Auch Menschen, die
nur Trager einer CFTR-Variante und nicht
an CF erkrankt sind, kdnnen ein héheres
Krebsrisiko haben. Insbesondere bei
Menschen nach einer Transplantation
steigt aufgrund derimmunsupprimieren-
den Medikamente das Krebsrisiko erheb-
lich an. Die Empfehlung fiir CF-Patienten
lautet daher, spdtestens ab einem Alter
von 40 Jahren eine Dickdarm-Krebsvor-
sorge in Fiinf-Jahres-Intervallen durch-
zufiihren, bei Transplantierten sogar ab
dem Alter von 30 Jahren. Die Referenten
des Symposiums wiesen zudem darauf
hin, dass sowohl von drztlicher als auch
von Patientenseite ein Bewusstsein dafiir
geschaffen werden sollte, Verdanderun-
gen des Gesundheitszustandes auch
immer im Hinblick auf eine mégliche
Krebsdiagnose zu untersuchen und Vor-
sorgeuntersuchungen bei Bedarf friiher
zu beginnen. Ebenso wichtig sei aber
auch, dass die allgemeinen praventiven
Mafnahmen zur Verhinderung von Krebs
auch bei Menschen mit CF Beachtung
fanden. Das abschlieBende Plenum en-
dete aber mit einer positiven Botschaft:
We can make a big difference! Denn die
Entscheidung fiir einen gesunden Lebens-
stil und regelméBige Vorsorgeuntersu-
chungen reduzieren das Krebsrisiko in
jedem Alter, bei Menschen mit CF genau-
so wie bei allen anderen.

Modulatortherapie: Welche Basisthera-
pien kann man reduzieren?

Zahlreiche Studien untersuchen, wie
sich das Absetzen anderer Therapien
unter einer Modulatortherapie auswir-
ken, allerdings sind die Laufzeiten noch
sehrkurz, sodass man tiber Langzeit-Ef-
fekte wenig sagen kann. Fiir klinisch
stabile Patienten mit gutem Gesund-
heitszustand kdnnte es nach aktueller
Sicht sicher sein, zumindest einzelne
schleimlésende Therapien (hypertone
Kochsalzlosung, DNase) ggf. voriiberge-
hend zu stoppen. Die Ergebnisse einer
grofien Studie, die Menschen mit CFin
unterschiedlichem Gesundheitszustand
eingeschlossen hat, sind allerdings noch
nicht verfiigbar. Auf jeden Fall sollten
Arzt und Patient gemeinsam {iberlegen,
welche Strategie im individuellen Fall am
sinnvollsten ist und eine gemeinsame
Entscheidung treffen.

Antibiotika bleiben wichtig

Wie sich auch in einer deutschen Regis-
terauswertung zeigte, sind die Keime
Pseudomonas und Staphylococcus zwar
nach Start einer Modulatortherapie re-
duziert, verschwinden aber nicht. Auch
treten weniger Exazerbationen (akute
Verschlechterung) auf — es gibt aber
nach wie vor den Bedarf fiir antibiotische
Therapien. Allerdings verdndert sich die
Lungenerkrankung unter einer Modula-
tortherapie oft und es wird kein Sputum
mehr gebildet, was das Auffinden von
Keimen schwieriger macht. Auch die

Art der Exazerbationen verdndert sich.
So wird diskutiert, ob nach Start einer
Modulatortherapie nicht hdufiger auch




to the 47¢h EURGPEAN CYSTIC Fig

Das Team des Mukoviszidose Instituts mit Stephan Kruip (Vorsitzender
Mukoviszidose e.V.) und Alexandra Kramarz (Vorstand AGECF) in Glasgow.

Viren Ausldser von Exazerbationen sein
konnten und nicht mehr so haufig die
altbekannten bakteriellen Problemkeime
wie Pseudomonas. Mit der Einfiihrung
der Modulatortherapie miissen viele
bereits beantwortete Fragen nun noch
einmal neu gestellt und beantwortet
werden und es gibt auch einige neue
Fragen, z.B. ob man die Therapie eines
chronischen Pseudomonas absetzen
soll, wenn man keine Infektion mehr
nachweisen kann.

Daherwerden auch nach wie vor neue
Therapieansdtze zur Bekampfung von
Bakterien entwickelt. Die ersten Ergeb-
nisse einer Phase-1b/2a-Studie mit in-
halierbaren Bakteriophagen zeigten bei
Patienten mit langjahriger chronischer
Pseudomonas-Infektion eine gute Ver-
traglichkeit und Hinweise auf eine gute
Wirksamkeit. Vor einer Zulassung miis-
sen jedoch weitere Klinische Studien
durchgefiihrt werden.

Physiotherapie besonders bei akuten
Verschlechterungen

Mit Atemphysiotherapie kann Sekret
und Sputum in der Lunge geldst werden,
aber unter der Modulatortherapie ist oft
kaum mehr Sputum vorhanden, das aus
den Atemwegen entfernt werden muss.
Physiotherapeuten versuchen deshalb,
gemeinsam mit den Menschen mit CF
individuelle Losungen zu finden, auch
in Form von sportlichen Aktivitdten.

Da aber auch unter Modulatortherapie
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noch akute Verschlechterungen (Exazer-
bationen) auftreten kdonnen, ist es wich-
tig, dass die physiotherapeutischen Me-
thoden bekannt sind und angewendet
werden kdnnen.

Therapieansitze bei seltenen Mutationen
Die neuen Modulatortherapien sind nur
flir bestimmte Varianten des Mukovis-
zidose-Gens zugelassen, sind aber bei
manchen anderen Mutationen trotzdem
wirksam. Der Mukoviszidose e.V. setzt
sich daftir ein, dass eine breitere An-
wendung z.B. von Kaftrio® (ETI) bei allen
Patienten méglich wird, denen es nutzt.

Hit-CF-Studie

Das Hit-CF-Projekt startete 2018 und

ca. 500 Menschen mit Mukoviszidose
und seltenen Mutationen haben Darm-
proben abgegeben, aus denen im Labor
kleine Modellsysteme gebaut wurden
(Organoide). Damit wurde getestet, wel-
che Modulatoren patientenindividuell
wirksam sind. Basierend auf diesen
Ergebnissen wurde nun der klinische Teil
begonnen: In der CHOICES-Studie wird
eine neue Tripel-Kombination, das Di-
ponecaftor (Fair Therapeutics; Dirocaftor
= Korrektor, Posinocaftor = Potentiator,
Nesolicaftor=Amplifier) untersucht. Die
Ergebnisse werden fiir 2025 erwartet.

Neue Modulator-Ideen

Bisherige Modulatortherapien kénnen
die CFTR-Kanalfunktion nicht vollstan-
dig wiederherstellen. Deshalb wird

Die Konferenz wurde am Mittwochabend vor vollen Rangen er6ffnet.

weiter nach synergistisch wirkenden
Modulatoren gesucht. Ein Beispiel sind
die Substanzen IDOR3 und IDOR4, so-
genannten Typ4-Korrektoren, die im
Laborversuch bei der richtigen Faltung
des CFTR-Kanals helfen und eine weitere
Verbesserung bei Faltungsdefekten (z.B.
F508del-Mutation) darstellen kénnten.
Die Substanzen befinden sich in der
praklinischen Entwicklung, miissen also
noch mit Menschen getestet werden, um
festzustellen, ob sich das Potential aus
dem Laborversuch bestatigt.

Fiir Menschen mit seltenen CF-Varianten
wird auch die Gentherapie weiterent-
wickelt, lesen Sie dazu unseren Beitrag
auf Seite 36.

Dr. Jutta Bend, Dr. Uta Diiesberg und Dr.
Sylvia Hafkemeyer vom Mukoviszidose
Institut haben die Informationen aus der
ECFS-Konferenz 2024 fiir Sie zusammen-
gefasst. Den ausfiihrlichen Bericht fin-
den Sie unter www.muko.info/forschung
in der Rubrik ,,Berichte von Fach-Konfe-
renzen®.

Mukoviszidose Institut

Tel.: +49 (0) 228 98780-0
E-Mail: info@muko.info

Wissenschaft




Neuigkeiten aus der Forschung
Publikationen im Journal of Cystic Fibrosis
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Erndhrung in den ersten Lebensmonaten
Auch Neugeborene mit CF sollten im bes-
ten Fall gestillt werden. Aber in welcher
Form und zu welcher Zeit die Muttermilch
mit Zusatznahrung ergdnzt werden soll,
ist nicht genau beschrieben. Wie und in
welcher Form Kinder im ersten Lebens-
jahr erndghrt werden und welche Auswir-
kungen das auf Lunge und Wachstum
bis zum dritten Lebensjahr hat, wurde
an 172 Neugeborenen in sechs ameri-
kanischen CF-Zentren untersucht. Die
meisten Neugeborenen (72%) wurden
mit Muttermilch gestillt, andere Miitter
griffen auf Ersatzmilch zuriick. Kinder,
die spdtestens nach sechs Monaten mit
Zusatznahrung versorgt wurden — un-
abhangig davon, ob Muttermilch oder
Ersatzmilch gegeben wurde — hatten ein
besseres Wachstum und Gewicht. Bei
gestillten Kindern war die Lunge sogar
in einem besseren Gesundheitszustand.
Ein Drittel der Kinder ohne Zusatznah-
rung erreichte dennoch ein normales
Wachstum, die Mehrheit der Kinder war
auf die Zusatznahrung jedoch angewie-
sen. Wann der richtige Zeitpunkt ist, mit
der Erganzung der Milch zu beginnen,
ging aus der Studie nicht hervor. Es
wurde aber deutlich, dass die Ernahrung
schon ab der Geburt individuell ange-
passt werden sollte.

LaiJH, et al. Breastfeeding, growth, and lung disease

in the first 3 years of life in children with cystic fibrosis.

J Cyst Fibros. 2024 Mar 19:51569-1993(24)00034-1.

cf research news

Die Fachzeitschrift Journal of Cystic Fibrosis, herausgegeben von der europdischen

CF-Gesellschaft, erscheint monatlich. Hier finden Sie eine Auswahl spannender Artikel

der letzten Monate. Einige der Fachartikel werden zudem als laienverstandliche

englische Kurzversion veroffentlicht: www.ecfs.eu/publications/cf-research-news

Zusammengefasst von: Dr. Uta Diilesberg (Redaktion), Mukoviszidose Institut,
Tel.: +49 (0) 228 98780-45, E-Mail: UDueesberg@muko.info

Warum wirkt ETI nicht bei allen gleich gut?
Medikamente wirken nicht bei allen
Menschen gleich. Das ist auch bei der
Modulatortherapie zu beobachten, aber
die Griinde dafiir sind unklar. Eine italie-
nische Studie hat 211 Patienten ab zwdlf
Jahren {iber einen Zeitraum von sechs
Monaten nach Beginn einer ETI (Kaftrio)-
Therapie studiert, um zu erfassen, wie
Schweifichlorid, Lungenfunktion und BMI
mit der unterschiedlichen Wirksamkeit
zusammenhadngen. Das Ansprechen auf
ETI warinsgesamt erwartungsgemaf sehr
heterogen (bei 10 % verdnderte sich die
Lungenfunktion nur wenig) und es wurde
deutlich, dass eine Normalisierung des
SchweiBtests (ein MaB fiir die CFTR-Funk-
tion) die klinische Wirksamkeit nicht
vorhersagen kann. Beispielsweise war
die Verdanderung des Schweifichlorids
bei Mdnnern geringer als bei Frauen, bei
F508del homozygotem Befund verdnder-
te sich der BMI weniger, und bei héherem
Alter und guter FEV, verdnderte sich der
FEV -Wert weniger. Der Genotyp und der
individuelle Status des Patienten konnen
demnach die heterogene Wirkung von

ETI nur teilweise erkldren. Letztlich wird
das Zusammenspiel mehrerer Faktoren
ursdchlich fiir die Wirksamkeit sein. Das
Ziel muss daher eine personalisierte
Therapiestrategie sein.

Alicandro G, et al. Heterogeneity in response to Elex-
acaftor/Tezacaftor/Ivacaftorin people with cystic fibro-
sis. ) Cyst Fibros. 2024 Jul 16:51569-1993(24)00791-4.

Neuer Versuch mit ENaC-Blockern

Die Hemmung des Natrium-Kanals (ENaC)
als CF-Inhalationstherapie zur Verflussi-
gung des Schleims in der Lunge wurde in
den letzten 30 Jahren mehrfach versucht.
Die Wirksamkeit der Substanzen wurde
dabei immer wieder bestatigt, aber die
Anwendung am Menschen scheiterte
meist an einer zu niedrigen Wirkkon-
zentration und/oder einem zu schnellen
Abbau des Wirkstoffs (z.B. Amilorid).
Hier war besondere Vorsicht geboten, da
eine Uberdosierung das Risiko birgt, den
Elektrolythaushalt aus dem Gleichgewicht
zu bringen mit potenziell weitreichen-
den Folgen fiir den Korper. Jetzt ist ein
neuer Wirkstoff, ETD001, in der klinischen
Testung und verspricht eine verldngerte
Wirkdauer (Phase-2-Studie lduft auch in
Deutschland: www.muko.info/studienliste).
Eine vorausgegangene Laborstudie hat
gezeigt, dass ETD001 sowohl in Zellkultu-
ren als auch bei Ratten und Schafen den
Schleim in der Lunge anhaltend verfliis-
sigt. Untersuchungen zur wirksamen
Dosierung zeigen, dass die Inhalation
von ETD001 auch noch in Dosierungen
weit iber der wirksamen Dosis sicher und
vertraglich ist. Das konnte daran liegen,
dass ETD0O1 nur sehrwenig in die Zellen
der Lunge eindringt (niedrige Absorption)
und damit den Korper nicht belastet.

Danahay H, et al. ETD001: A novel inhaled ENaC block-
erwith an extended duration of action in vivo. ) Cyst
Fibros. 2024 Jun 7:51569-1993(24)00081-X.
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Entwicklung von genetischen
Therapien geht weiter
Neuigkeiten von der europdischen Konferenz

Die Gentherapie bei Mukoviszidose (Cystische Fibrose, CF)
wird seit vielen Jahren untersucht und weiterentwickelt.
Inzwischen sind fiinf Ansdtze in der klinischen Erprobung.
Unterschieden wird zwischen Gen-Additions-Therapien,
mRNA-Therapien und Antisense-Oligonukleotiden. Eine
vollstdandige Auflistung aller Gentherapien finden Sie unter
www.muko.info/gentherapie.

CFTR-Gen-Additions-Therapien

Bei Gen-Additions-Therapien muss die CFTR-DNA in den
Zellkern gelangen. Hier gibt es derzeit drei Ansétze, die in
klinischen Studien untersucht werden: 4D-710 von 4D-The-
rapeutics, Bl 3720931-Aerosol LenticlairTM1 von Boehringer
Ingelheim und KB407 von Krystal Biotech.

Fiir die Phase-1/2-Studie (AEROW) zur Vertraglichkeit und
Sicherheit von 4D-710 (verkiirztes CFTR-Gen auf Adenoassozi-
iertem Vektor, AAV) haben zehn Personen mit Mukoviszidose,
bei denen Modulatoren nicht wirken, das Praparat einmalig

in verschiedener Dosierung inhaliert. Die Studienteilnehmer
wurden zwolf Monate nachbeobachtet. Die nun berichteten
Zwischenergebnisse zeigten eine gute Vertraglichkeit, sodass
die Firma die Phase-2-Studie in Kiirze beginnen mochte. In Ge-
webeproben wurde das liber einen Vektor eingebrachte Gen in
verschiedenen Zellen des Lungenepithels und auch der fertige
CFTR-Kanal nachgewiesen. Dabei wurde beobachtet, dass die
Konzentration des CFTR-Proteins zwei- bis viermal héher war
als in Zellen von gesunden Kontrollen. Eine weitere wichtige
Erkenntnis aus der Studie ist, dass auch Personen, die bereits
Antikdrper gegen das als Vektor eingesetzte Virus hatten

(aus vorherigem Kontakt mit den dem Vektor dhnlichen und
natirlicherweise vorkommenden Viren), das Gentherapeuti-
kum vertrugen und CFTR-Protein in den Zellen nachgewiesen
werden konnte. Mitte 2024 startete nun die Phase-2-Studie
(neun Personen mit wiederholten Anwendungen), Ergebnisse
werden fiir 2025 erwartet. Ist auch eine wiederholte Verabrei-
chung gut vertraglich, konnte 2025 eine Phase-3-Studie mit
Fokus auf der Wirksamkeit starten. Es gibt derzeit auch Pla-
nungen zu einer Studie an Personen, die gleichzeitig Modula-
toren einnehmen, um einen additiven Effekt beider Therapien
zu untersuchen.

Das Gentherapeutikum Bl 3720931-Aerosol (Lenticlair™1)
verwendet als Vektor ein Lentivirus, das genetisch verandert
wurde (zur Verbesserung von Vertrédglichkeit/Sicherheit und
um den Vektor gezielt an Lungenzellen binden zu lassen). Bl
3720931ist bislang die einzige genetische Therapie, die auf
eine dauerhafte Wirkung abzielt, da Lentiviren in das Genom
integrieren (d.h. das von dem Virus in die Zelle eingebrachte
CFTR-Gen wird in die korpereigene DNA im Zellkern eingebaut
und an Tochterzellen weitergegeben). In den nun gezeigten
Ergebnissen aus Mausexperimenten mit dem Bl 3720931-Ae-
rosol wurden 35 Prozent der Zellen von dem Vektor erreicht, in
sieben Prozent der Zellen integrierte der Vektor in das Genom.
Das Prinzip scheint zu funktionieren, denn auch die Nutzung
des eingebrachten CFTR-Gens konnte nachgewiesen werden
(liber Messung der Genabschrift, der CFTR-mRNA). Dabei
wurde in den Tierexperimenten eine deutlich hdhere Konzent-
ration der CFTR-mRNA gemessen als natirlicherweise von den
Zellen hergestellt wird.

Die Vertraglichkeit des

Gentherapeutikums

bei den Mdusen war

gut, eine klinische Pha-

se-1-Studie (Sicherheit

und Vertraglichkeit) mit

dem BI 3720931-Ae-

rosol (Lenticlair™1)

wird in Kiirze in Europa

starten.

CFTR-mRNA-Therapien

Die mRNA-Therapien sind wie die Gen-Additions-Therapien
mutationsunabhdngig, arbeiten mit der Abschrift von Genen
und setzen daher einen Schritt spater ein auf dem Weg vom
Gen zum Protein. Hier gibt es derzeit drei Entwicklungen, die
in der klinischen Priifung sind: RCT2100 von Recode, Lunar®-
CFvon Arcturus und VX-522 von Vertex.

Lunar®-CF (CFTR-mRNA, transportiert in Lipidnanopartikel,
LPN) wird hinsichtlich Sicherheit und Vertraglichkeit (Phase-1-
Studie) untersucht. Teil 1 der Studie ist beendet: An 32 gesun-
den Probanden wurden nur leichte und voriibergehende Neben-
wirkungen (erh6hte Temperatur, Kopf- und Gliederschmerzen,

Therapie



Ubelkeit) beobachtet. Teil 2 der Studie lduft derzeit und vier
Menschen mit Mukoviszidose haben das Prdparat zweimal im
Abstand von zwei Tagen erhalten. Auch hier wurden die ca. 20-
minitigen Inhalationen relativ gut vertragen. Insgesamt sollen
acht Personen mit Mukoviszidose eingeschlossen werden.

RCT2100 wird in Phase 1 mit gesunden Freiwilligen in Neusee-
land untersucht, aber eine Studie an Personen mit Mukoviszi-
dose soll bald starten, zundachst in den Niederlanden, UK und
Frankreich. Auch hier wird ein Lipidnanopartikel verwendet,
um die CFTR-mRNA zu transportieren. Dabei wird auf die von
Recode entwickelte SORT-Technologie gesetzt, die die Lipid-
nanopartikel mit speziellen Rezeptoren ausstattet, um gezielt
die Zellen ausgewahlter Organe zu erreichen (z.B. die Lunge).
In einer Publikation Mitte Juni 2024 wurde fiir diese Nano-
partikel gezeigt, dass sogar bei Verabreichung tiber das Blut
verschiedene Zellen

der Lunge gezielt er-

reicht wurden. Aller-

dings war das ein

anderer genetischer

Ansatz (Gene-Editing)

und nurim Tiermodell

gezeigt (Science. 2024

Jun 14 und LinkedIn

Post des Mukoviszi-

dose e.V.).

ASOs - kurze Nukleinsdureketten
Antisense-Oligonukleotide (ASO) sind kurze Sequenzen von
Nukleinsduren, die spezifisch an Gensequenzen binden und
daher mutationsspezifisch wirken. Sie kdnnen ganz unter-
schiedlich genutzt werden, zur Behandlung von Spleif3- oder
Stoppmutationen oder auch zur Hemmung von Genen.

SpliSense entwickelt eine genetische Therapie zur Behand-
lung der Spleimutation 3849+10Kb C->T. Die Phase-1-Studie
an gesunden Probanden wurde erfolgreich abgeschlossen,
das inhalierbare Praparat SPL-84 war gut vertrdglich und wur-

de wie erwartet hauptsachlich in der Lunge nachgewiesen und

nur eine geringe Verteilung im restlichen Kérper beobachtet.
Die ASOs verbleiben langere Zeit im Korper, weshalb wahr-

scheinlich eine einmal wochentliche Inhalation ausreichen
wiirde. Eine Phase-2-Studie zur ersten Einschatzung der Wirk-
samkeit an Personen mit der entsprechenden Mutation soll
noch 2024 starten, auch in Europa. SpliSense berichtet auch
iber weitere Entwicklungen, die allerdings noch praklinisch
untersucht werden: SPL-23-2 bei der W1282X-Mutation und
SPL-5AC zur Hemmung der Muzin-Produktion tiber Inhibition
des MUC5AC-Gens. ASOs haben demnach viel Potential, sie
sind klein und deshalb gut zu verabreichen, Sequenz-spezi-
fisch (d.h. das Ziel-Gen wird spezifisch erreicht und wenige
oder keine ,,off-target“-Effekte an anderen Genen erwartet),
werden mit der Zeit vom Korper selber wieder abgebaut und
wirken nurin den Zellen, wo das Gen natiirlicherweise auch
abgelesen wird.

Genetische Therapien — ein Thema, woriiber mit ALLEN
gesprochen werden sollte

Die Wirkungsweise von genetischen Therapien ist kom-
plex und es gibt unterschiedliche Ansétze, die selbst fiir
medizinisches Fachpersonal nicht immer auf Anhieb klar
sind. Es ist wichtig, ausfiihrliches Informationsmaterial
zur Verfligung zu stellen, das die genetische Therapie
transparent und fiir alle Beteiligten (Studienteilnehmer
genauso wie Studienteam und Genehmigungsbehdrden)
verstandlich darstellt. Die Europdischen Patientenorga-
nisationen stellen tiber die CFE-Internetseite eine Samm-
lung von Informationen in verschiedenen Sprachen zu
genetischen Therapien zur Verfligung (www.cf-europe.eu/
wp-content/uploads/2024/06/Repository-genetic-thera-

pies-information_v1.pdf).

Weitere Informationen zu genetischen Therapien
bei Mukoviszidose unter:

www.muko.info/gentherapie

Dr. Sylvia Hafkemeyer
Mukoviszidose Institut
E-Mail: SHafkemeyer@muko.info

Therapie
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Routinen und Therapiealltag

Ein komplexes Verhaltnis

Jakob féllt es schon immer leicht, Routinen einzuhalten und sich an vorgegebene Strukturen zu halten.
Im Hinblick auf seinen Therapiealltag ist das eine sehr hilfreiche Charaktereigenschaft. Dariiber hinaus bringt das
Bediirfnis nach geregelten Ablaufen aber auch sehr eigene Herausforderungen mit sich. Dies ist die Geschichte eines

komplexen Verhéltnisses.

Jakob hat gern den Uberblick.

Schon soweit ich mich zuriickerinnern
kann, warich immer ein Mensch, der
sich mit Strukturen und Routinen sehr
wohlgefiihlt hat. Ein geregelter Tages-
ablauf, méglichst gleichbleibende
Uhrzeiten fiir meine Inhalationen oder
auch das Bediirfnis, soziale Aktivitdten
am besten mehrere Tage im Voraus zu
planen, prdagen mein Leben bis heute.
Und da ich im Alter von sechs Monaten
meine Diagnose fiir Mukoviszidose
bekommen habe, war auch seit jeher
die Therapie und Behandlung meiner
Krankheit ein integraler Bestandteil
ebendieser Routinen. Es war fiir mich
immer selbstverstandlich, mehrmals am
Tag zu inhalieren, meine oralen Medika-
mente zu nehmen, einmal pro Woche zur
Physiotherapie zu gehen und was eben
noch so alles dazugehort. Mir sind diese

Mein Leben mit CF

Dinge definitiv nicht immer leichtgefal-
len, ganz im Gegenteil, trotzdem habe
ich meine Therapie nie infrage gestellt
und immer in die Struktur meines
Lebens integriert. Dass das nicht
selbstverstandlich ist und manche
Menschen mit Mukoviszidose, aus ab-
solut nachvollziehbaren und validen
Griinden, mit dem Durchziehen der
eigenen Therapie grofle Schwierig-
keiten haben, wurde mir erst relativ
spat, etwa mit Anfang 20, in einem
Gesprach mit meiner damaligen
Physiotherapeutin bewusst. Ich
glaube, es ist diese Konfrontation
mit der Lebensrealitdt anderer Betrof-
fener, die in mir einen langfristigen
Reflexionsprozess iiber das Verhaltnis
meiner Routinen und meines Umgangs
mit CF anregte.

Wie Routinen meinen Alltag mit
Mukoviszidose bereichern

Im Zuge dieses Prozesses wurde mir
sehr schnell bewusst, dass ich mit
meinem Hang zu Struktur und Ordnung
eine wertvolle Charakterei-
genschaft fiir den eigenen
Umgang mit meiner Krank-
heit mitbringe. Sei es das
Inhalieren, meine Vernebler
zu reinigen oder Atemiibun-
gen zu machen — wenn
etwas Teil meiner Routinen
ist, fallt es mir grundsatzlich leichter und
kostet weniger Uberwindung. Elemente
meiner CF-Therapie nachhaltig in meinen
Alltag aufzunehmen, lasst sich also tiber

eine Anpassung meiner ldngerfristigen
Routinen ziemlich gut bewerkstelligen.
Das ist gerade deshalb so wertvoll, da
es, nach meiner Erfahrung, eben genau
diese Langfristigkeit und Kontinuitdt der
eigenen Therapie ist, die in der Behand-
lung von Mukoviszidose so wichtig und
nachhaltig ist. Zudem bringt eine derart
umfangreiche und komplexe Krankheit,
neben den Aspekten der korperlichen
Gesundheit und den logistischen Fak-
toren einer intensiven, alltaglichen Be-
handlung, auch psychische und emotio-
nale Umstdande mit sich, in denen mein
eigenes Bediirfnis nach Kontrolle und
Sicherheit immer wieder sehr hoch ist.

Wie meine Therapie meine eigenen
Bediirfnisse formt

Und es ist vor allem dieser letzte Punkt,
den ich sehrlange Zeit nicht wirklich ver-
standen habe. Ja, mein Bediirfnis nach
Struktur und Routinen hat sicherlich
viele Griinde. Ich bin Uiberzeugt, dass
das in Teilen einfach meine Personlich-
keit ist, die eben bei uns allen etwas

»[Mir wurde] sehr schnell bewusst, dass ich mit
meinem Hang zu Struktur und Ordnung eine wert-
volle Charaktereigenschatft fiir den eigenen Umgang

mit meiner Krankheit mitbringe.

verschieden ist. Zudem spielen hier
sicher auch andere Faktoren wie andere
Erkrankungen, z.B. meine langjahrigen
Depressionen, eine Rolle, da ich auch




Routine und Unvorhergesehenes in Einklang
bringen, ist eine der Aufgaben von Jakob.

dieser Krankheit mit Sicherheit und
Struktur gut begegnen kann. Aberich
bin mir mittlerweile sehr sicher, dass
diese Bediirfnisse auch zu einem grof3en
Teil von den Anforderungen und Not-
wendigkeiten der Mukoviszidose selbst
mitgeformt wurden. Von klein auf vor-
gelebt zu bekommen, dass es fiir meine
langfristige gesundheitliche Situation
erhebliche Vorteile hat, wenn ich mich

den tdglichen Ablaufen meiner Therapie

widme, war sehr wichtig und hilfreich fir

mich, hat meine Personlichkeitsbildung
aber wohl auch auf bestimme Weisen
beeinflusst, die ich bis heute noch nicht
vollends verstehe.

Wo mir Struktur und Routinen

im Weg stehen

All das zu reflektieren und mich iiber-
haupt mit diesem Thema zu beschéfti-
gen, ist fiir mich deshalb so wichtig, weil
ich auch immer wieder erlebe, vor allem
in meinem aktuellen Lebensabschnitt
als junger Erwachsener, dass Bediirf-
nisse nach Struktur und Planbarkeit
auch sehr belastend sein konnen. Vor
allem im Bereich zwischenmenschlicher
Beziehungen stehen solche Bediirfnisse
immer wieder in einem Konflikt zu den
Praferenzen meines Umfelds. Soziales
Miteinander kann nicht immer planbar
und strukturiert sein, manchmal will
man sich einfach spontan mit Menschen
treffen, muss sich an Wetterbedingun-
gen anpassen oder einfach machen,
worauf man in diesem Moment eben
Lust hat. Und das ist fiir mich auch
mehrals in Ordnung. Auch ich finde,
dass Spontaneitat und Flexibilitat vor
allem in sozialen Situationen einen Reiz
haben und sehr positivzum eigenen
Lebensgefiihl beitragen kénnen. Zudem

»Auch ich finde, dass Spontaneitdt und
Flexibilitdt vor allem in sozialen Situationen einen
Reiz haben und sehr positiv zum
eigenen Lebensgefiihl beitragen kénnen.*

habe ich auch schon ofter die Erfahrung
gemacht, dass ein zu grofier Fokus auf
Struktur und Sicherheit nicht nur fur
manche zwischenmenschlichen Bezie-
hungen eine Uberforderung sein kann,
sondern sogar auch fiir meinen eigenen
Alltag. Durch meine Orientierung an
Routinen kommt es immer wieder vor,
dass ich Schwierigkeiten habe, mit
Veranderungen umzugehen. Das kdnnen
Verdnderungen in meinem Gesundheits-
zustand sein, die mich zum Beispiel in
meiner Freizeitgestaltung einschranken
oder eine Anpassung meiner aktuellen
Medikation erfordern, aber auch eher
banale Faktoren, wie die sich dndernden
Jahreszeiten mit variierendem Wetter
und unterschiedlichen Tageszeiten.

Also, um es kurz zu sagen: Es ist kom-
pliziert. Angenommen, ich wiirde meine
Routinen und Strukturen grofitenteils
aufgeben, hdtte das wahrscheinlich
direkte negative Konsequenzen fiir
meine kdrperliche Gesundheit. Daran

festzuhalten und andere Dinge meinen
Routinen in- und auRerhalb meiner
Therapie unterzuordnen, kann aber
ebenso negative Auswirkungen auf
mein psychisches und emotionales
Wohlbefinden haben. Hier eine Balance
zu finden, in derich kontinuierlich auf
meine Gesundheit achte, ohne dass da-
bei Lebendigkeit und Lebensfreude auf
der Strecke bleiben, ist ein kontinuier-
licher Prozess, den ich mittlerweile als
genauso integralen Bestandteil meiner
Therapie sehe, wie beispielsweise meine
Inhalationen. Diese Zusammenhange
besser verstehen und einordnen zu
kénnen, hilft mir heute sehr, auch besser
damit umgehen zu kénnen. Gleichzeitig
macht es mir auf ein Neues bewusst, wie
involviert, komplex und vor allem wie
unfassbar anstrengend ein Leben selbst
mit einer milderen Ausprdgung von CFim
alltaglichen Leben sein kann.

Jukob

Mein Leben mit CF
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Mit einem Testament Spuren hinterlassen
Engagement iiber den Tod hinaus

Am 13. September wurde er wieder begangen: der internationale Tag des Testaments. Auch wir als Bundesverband Muko-

viszidose e.V. mochten diesen Tag zum Anlass nehmen, auf das sensible Thema ,,gemeinniitziges Testament*“ aufmerksam

zu machen.

Loslassen.

Den Nachlass mit

einem Testament regeln *
und dabei Gutes tun.

Ein Letzter Wille kann Hoffnung schen-
ken und Zukunft aktiv mitgestalten. Das
Vererben von Vermdgen oder ein Ver-
mdchtnis fiir wohltdatige Zwecke ist eine
bedeutsame Moglichkeit, auch tiber das
eigene Leben hinaus Gutes zu tun und
Spuren zu hinterlassen.

Gehe nicht, wohin der Weg fiihren mag,
sondern dorthin, wo kein Weg ist, und

hinterlasse eine Spur. Jean Paul

Durch eine testamentarische Zuwendung

in Form eines Erbes oder eines Vermacht-

nisses konnen Sie dazu beitragen, dass
die wichtige Arbeit des Vereins auch in
Zukunft fortgefiihrt werden kann. Sollten
Sie den Mukoviszidose e.V. mit einem
Vermdchtnis bedenken, wird dieser nicht
Erbe, sondern erwirbt einen Anspruch

auf Erflillung des Vermdchtnisses z.B. in
Form eines bestimmten Geldbetrages.
Unsere Arbeit wird so langerfristig plan-
bar und Ihr Letzter Wille kann damit weit
mehr sein als eine finanzielle Unter-
stlitzung: Eine Zusicherung durch lhren
letzten Willen fortzufiihren, was lhnen
im Leben wichtig ist: Ihr Engagement fiir
Menschen mit Mukoviszidose.

Als gemeinniitziger Verein ist der Muko-

viszidose e.V. von der Erbschaftssteuer

befreit, Ihre Zuwendungen kommen also
zu 100 Prozent bei uns an.

Wir sind fiir Sie da

Wenn auch Sie dartiber nachdenken,
den Mukoviszidose e.V. in Ihrem Testa-
ment zu bedenken, sind wir gerne fur
Sie da! Sie konnen uns schreiben oder

Helfen. Forschen. Heilen.

\\‘ @MUKOVISZ%OS

Sie rufen uns einfach an. Wir iberlegen
gerne zusammen mit lhnen, wie wir lhre
Wiinsche am besten umsetzen kdnnen.
Dabei ist eine Abstimmung mit einem
Erbrechtsspezialisten stets angeraten,
um sicherzustellen, dass die eigenen
Vorstellungen nach dem Tode auch ver-
wirklicht werden. Als Mitglied der Deut-
schen Interessengemeinschaft fiir Erb-
recht und Vorsorge e.V. (DIGEV) stellen
wir lhnen auch gerne einen Gutschein fiir
eine 45-miniitige kostenfreie Beratung
bei einem der DIGEV angeschlossenen
Anwalt fiir Erbrecht bereit.

Petra Buchholz
Spenderbetreuung und Nachlass-
Angelegenheiten

Tel.: +49 (0) 228 98780-24
E-Mail: PBuchholz@muko.info

Fundraising



Hazel hat Mukoviszidose, hatte vor
fast zwei Jahren eine Lungentransplan-
tation und beginnt nun ihr Studium in
Umweltwissenschaften an der Lullaby
University. Das Buch startet mit ihrer
Ankunft bei RED, ihrem Wohnheim. Mit
ihr zusammen lernen wir ihre Mitbe-
wohner kennen, entdecken den Campus
und den Modoc National Forest. Wir
schlieflen neue Freundschaften, gehen
wandern, erfahren viel iiber die Natur
und erleben die erste grofle Liebe. Aber
daist noch etwas: Hazel hat diese Uni
ganz gezielt ausgesucht, denn sie ist
auf der Suche: War ihre Lungenspend-
erin eine der drei verungliickten Lulla-
by-Studentinnen?

An dieser Stelle hatte ich Sorge, die
Geschichte driftet in dieses typische
Klischee ab: Eine sympathische, belieb-
te, gutaussehende 20-jahrige Studentin
erhdlt eine Lunge von einer ebenfalls
sympathischen, beliebten, gutausse-
henden 20-jdhrigen Studentin. Und am
Ende treffen sich beide Familien und
liegen sich in den Armen. Aber die Au-
torin hatte zum Gliick mehr Ideen und
hat mich tiberrascht, indem sie mich auf
falsche Fahrten gebracht hat.

Das Buch ist im positiven Sinne leicht
zu lesen — auch wenn die Themen dies
nicht sind. Denn auch andere Protago-
nisten haben ihr Biindel zu tragen. Ich
war schon auf den ersten Seiten ganz
schnellin der Geschichte und habe
direkt Lust bekommen, auch dort tiber
den Campus zu laufen.

In jedem Atemzug nur Du
CF und Transplantation als lesenswerter Roman

Als selbst lungentransplantierte Muko-
Patientin achte ich natiirlich automa-
tisch auf all die medizinischen Dinge
und zum Beispiel Hinweise auf Hygiene
oder dhnliches. Ich finde der Autorin

ist eine gute Mischung gelungen. Wenn
Hazel ihren neuen Freunden etwas liber
ihren Gesundheitszustand erklart oder
wirin ihre Gedanken eintauchen, dann
ist es natlirlich sehr vordergriindig. Aber
es gibt auch immer wieder diese kleinen
alltdaglichen Momente, die in einem
Nebensatz beildufig erwdhnt werden,
zum Beispiel das Hande desinfizieren.
Dass sich die Autorin von einer Muko-
TX-Patientin hat beraten lassen, lese ich
deutlich heraus. Ob es in Kanada alles
so wie bei uns in Deutschland ablauft,
ist ein anderes Thema, das kann ich
nicht beurteilen.

Empfehlenswerte Lektiire

Mir hat es jedenfalls Freude gemacht,
das Buch zu lesen, auch wenn ich natr-
lich mit eigenen Gedanken und Erinne-
rungen konfrontiert wurde. Gerade der
psychische Effekt einer Transplantation
ist gut getroffen. Einige Dinge kenne ich
von mir selbst, andere von transplan-
tierten Freunden. Es gibt tolle Abschnit-
te, die mirim Geddchtnis geblieben sind

tiber das Atmen, dariiber im Uberlebens-

modus zu sein, und auch tiber Dankbar-
keit und Schuldgefiihle.

Ich finde diese Schilderungen bemer-
kenswert, da in der Vita der Autorin kei-
nerlei personliche Beriihrungspunkte zu
medizinischen Themen erkennbar sind.

Miriam Stutzmann, fiir die Redaktion

IN JEDEM

Verlagsgruppe Droemer Knaur GmbH & Co. KG

»In jedem Atemzug nur Du*

von Jennifer Wiley
Preis: 14 Euro

ISBN: 978-3-426-52958-4

Knaur Taschenbuch

Kurz vor Schluss
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,Meine Kollegen legten sich fiir mich
extra ins Zeug*

Weil Carolin Kéberl den Mut bewies, ihren Arbeitgeber iiber die Krankheit ihres Sohns aufzukldren, beschlossen ihre Kolle-

gen, aus dem ndchsten Firmenevent eine Wohltatigkeitsaktion zugunsten des Mukoviszidose e.V. zu machen. Im Interview

erzdhlt uns die junge Mutter, wie Arbeitgeber und Belegschaft gleichermafen von sozialem Engagement profitieren.

Carolin Kéberl machte Mukoviszidose bei ihrem
Arbeitgeber bekannt.

Liebe Frau Koberl, nach der Diagnose
lhres Sohns sind Sie zeitnah Mitglied
im Mukoviszidose e.V. geworden und
haben den Verein in der Vergangenheit
auch durch verschiedene Spendenakti-
onen unterstiitzt. Was haben Sie genau
gemacht?

Wir haben bereits zweimal an der
Schutzengel Backaktion teilgenommen.
In unserem Stadtteil gibt es zudem
einen Maibaum, der alle fiinf Jahre er-
neuert wird. Wir haben fiir den letzten
Maibaum eine Wache iibernommen und
fiir alle Besucher Spareribs gegrillt, eine
Kasse aufgestellt und Aushdnge vom
Mukoviszidose e.V. aufgehdngt mit dem
Hinweis, dass man doch fiir das Essen
eine Spende abgeben soll. Hier kamen
immerhin 245 Euro zusammen.

Seitdem wir mit dem Thema konfrontiert
worden sind, versuchen wir, in unserem

Umfeld dariiber aufzuklédren, zu sensibi-
lisieren und natiirlich auch dazu anzure-

gen, zu spenden. So hat mein Schwager

Personlich

zu seinem 40. Geburtstag auf Geschenke
verzichtet und die Gaste angehalten, da-
fiiran den Mukoviszidose e.V. zu spenden.
Auch in seiner Firma haben sie Weihnach-
ten 2022 auf Kundengeschenke verzichtet
und dafiir an den Mukoviszidose e.V.
gespendet. Durch unseren Beitrag haben
wir das Gefiihl, zumindest etwas Kleines
bewirken zu kénnen.

Im Mérz 2024 feierte lhr Arbeitgeber,
die Masterwerk GmbH, 15-jdhriges
Firmenjubildum mit einer besonderen
sportlichen Aktion. Konnen Sie uns
dariiber mehr berichten?

Als wir Mitarbeiter in meinem Betrieb bei
Masterwerk gefragt wurden, ob wir eine
Idee anldsslich unseres 15-jahrigen Jubi-
laums zu einer Aktion fiir einen wohlta-
tigen Zweck haben, habe ich direkt den
Mukoviszidose e.V. vorgeschlagen.
Anléasslich des Firmenjubildums haben
sich alle Mitarbeiter ein Wochenende
lang zur gemeinsamen Tagung und zum
Teamevent in Miinchen getroffen. Hier
habe ich die Kollegen iiber die Krankheit
Mukoviszidose aufgekldrt und ihnen er-
zahlt, dass wir in der Familie mit unse-
rem Sohn selbst betroffen sind. Meine
Kollegen kennen Elias, da wir unsere
Firmenevents tblicherweise immer mit
Familie und Partnern stattfinden lassen,
und waren sofort alle einverstanden,
dass die Spende der Firma an die richti-
ge Stelle geht.

Am Abend haben wir uns gemeinsam
beim Bowling getroffen. Pro umgefalle-
nen Pin hat Masterwerk einen Euro an
den Mukoviszidose e.V. gespendet.
Durch beeindruckenden Einsatz und

Teamgeist erreichten wir 1.350 Punkte,
entschieden uns jedoch, den Betrag auf
2.000 Euro aufzurunden.

Wie kann, lhrer Erfahrung nach, gemein-
niitziges Engagement wirkungsvoll in der
Unternehmenskultur verankert werden?
Ich finde den Ansatz bei Masterwerk
sehrrichtig, die Kollegen bei solchen
Entscheidungen mit einzubinden. Na-
tlirlich miissen die Mitarbeiter auch, wie
in meinem Fall, bereit sein, ein Stiick
weit Uiber sich preiszugeben und auf-
zukldren. Das wiederum macht meiner
Meinung nach eine gesunde Unterneh-
menskultur aus. Es schweif3t zusammen
und man spiirt, Teil einer Gemeinschaft
zu sein. Ich habe das Gefiihl, dass sich
meine Kollegen durch meine Aufklarung
zu unserer privaten Situation am Abend
extra flir mich ins Zeug gelegt haben.
Dass bei Masterwerk die Mitarbeiter so
im Vordergrund stehen, finde ich extrem
motivierend.

Fur einige Arbeitgeber kdnnte solch eine
Aktion daher ein guter Ansatz sein, das
Gemeinschaftsgefiihl in der Firma und
damit den Teamgeist zu starken, was
sich am Ende fiir jedes Unternehmen als
lukrativ herausstellen wird.

Liebe Frau Kéberl, wir danken lhnen
sehr fiir das Gesprach!

Das Interview fiihrte Martina Heinz vom
Mukoviszidose e.V.

Eine Langfassung des Interviews finden
Sie auch auf unserem Blog unter https://
blog.muko.info/interview-spendenaktion
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Fragen rund um lhre Kreon®-Therapie?

Wie 6ffne ich eine Wie soll ich Kreon® Welche Kreon® Informative Kurzvideos,
Kreon® Kapsel? dosieren und einnehmen? Wirkstarken gibt es? auch fir Kinder.

Wann erhalte ich Kreon®
auf ,,Kassen-Rezept“?

Was muss ich
im Urlaub beachten?

Nutzen Sie unseren Downloads:
Behandlungs-Tracker? Broschiire mit
Rezepten, Erndhrungs-
tagebuch, u.a.

Unsere Antworten auf Kreon.de
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Viatris Healthcare GmbH ist Zulassungsinhaber fiir Kreon® 35 000 und Kreon® 20 000 und Mitvertreiber fiir die Produkte Kreon® fir Kinder, Kreon® 10 000 Kapseln und Kreon® 25 000, fiir die Abbott Laboratories
GmbH der Zulassungsinhaber ist.

Abbott Laboratories GmbH, Freundallee 9A, 30173 Hannover, Mitvertrieb: Viatris Healthcare GmbH

Kreon® fiir Kinder Magensaftresistente Pellets; Kreon® 10 000 Kapseln Hartkapseln mit magensaftresistenten Pellets; Kreon® 20 000 Kapseln Ph. Eur. Lipase Einheiten, magensaftresistente Hartkapseln;
Kreon® 25 000 Kapseln Hartkapseln mit magensaftresistenten Pellets; Kreon® 35 000 Ph. Eur. Lipase Einheiten, magensaftresistente Hartkapseln. Wirkstoff: Pankreaspulver/Pankreatin, hergestellt
aus Pankreasgewebe vom Schwein. Anwendung: Kreon® fiir Kinder/Kreon® 10 000/25 000: Zur Behandlung bei Verdauungsstorungen (Maldigestion) infolge ungentigender oder fehlender Funktion der
Bauchspeicheldriise (exokrine Pankreasinsuffizienz) und bei Mukoviszidose zur Unterstiitzung der ungenligenden Funktion der Bauchspeicheldriise. Kreon® 20.000/35.000: Behandlung einer exokrinen
Pankreasinsuffizienz. Hierbei produziert die Bauchspeicheldriise nicht gentigend Enzyme, um die Nahrung zu verdauen. Dies wird héufig beobachtet bei Patienten mit Mukoviszidose, einer seltenen angeborenen
Stérung oder mit einer chronischen Entziindung der Bauchspeicheldrise (chronische Pankreatitis) oder bei denen die Bauchspeicheldrise teilweise oder vollsténdig entfernt wurde (partielle oder totale
Pankreatektomie), oder bei Personen mit Bauchspeicheldriisenkrebs. Kreon® 20 000/35 000 kann bei Kindern, Jugendlichen und Erwachsenen angewendet werden. Apothekenpflichtig. Stand: Kreon® f.
Kinder/ Kreon® 10 000: 04/2022. Kreon® 25 000: 12/2022. Kreon® 20 000: 05/2023. Kreon® 35 000: 09/2023.

Zu Risiken und Nebenwirkungen lesen Sie die Packungsbeilage und fragen Sie Ihre Arztin, lhren Arzt oder in Ihrer Apotheke.

Viatris Healthcare GmbH, Liitticher StraBe 5, 53842 Troisdorf. E-Mail: Viatris.healthcare@viatris.com

© 2024 Mylan Germany GmbH (A Viatris Company)
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