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Einleitung

n der Medizin kennt man rund 30.000 Krankheiten. Davon werden
etwa ein Viertel (6.000-8.000 Krankheiten) unter dem Begriff ,Seltene
Erkrankungen“ (englisch ,Rare Diseases” bzw. ,Orphan Diseases®) zu-

sammengefasst. Die Cystische Fibrose, die auch Mukoviszidose genannt

wird, ist dabei im mitteleuropaischen Raum die haufigste dieser seltenen

Erkrankungen. Sie kommt mit einer ungefahren Haufigkeit von 1:2.000

Fallen vor.

Die Cystische Fibrose ist eine ange-
borene Multiorganerkrankung und
wird mit einem autosomal rezes-
siven Erbgang vererbt. Wenn beide
Elternteile heterozygote und somit
symptomlose Trager dieser Erkran-
kung sind, betragt die Wahrschein-
lichkeit, dass ihr Kind diese Er-
krankung bekommt 25%. Fiir eine
optimale Therapie der Patienten be-
darf es vor allem einer rechtzeitigen

Transition zum Pulmologen.

Wann die Uberstellung erfolgt, ist
von Region zu Region unterschied-
lich, das Alter bei der Erstvorstel-
lung an einer Erwachsenen-Pneu-
daher
In Prof. Fischers Praxis in Miin-

mologie ist heterogen.
chen, werden die Patienten in der
Regel zwischen dem 18. und 30.
Lebensjahr vorstellig. Es zeigt
sich somit eine relativ grofie Zeit-
spanne wann Patienten das erste

Mal den Pulmologen aufsuchen.

Der ideale Zeitpunkt waire etwa
zwischen dem 22. und 25. Lebens-
jahr, da in diesem Alter die Patien-
ten die harteste Zeit der Pubertat
hinter sich haben und bis dahin
noch in padiatrischen Zentren in
Behandlung sind.

Mukoviszidose Patienten sollten
idealerweise alle drei Monate bei
ihrem Lungenfacharzt vorstellig
werden. Um den Verlauf der Cys-
tischen Fibrose kontrollieren zu
konnen, werden beim Lungenfach-
arzt mehrere Parameter gemessen.
Die Lungenfunktion wird unter an-
derem mittels Bodyplethysmogra-
fie und Spirometrie gemessen. Zu-
satzlich erfolgt eine Blutgasanalyse,
eine allgemeine Blutuntersuchung
sowie eine Untersuchung des Spu-
tums. Einmal im Jahr sollte zudem
eine Abdomensonografie sowie ein
bildgebendes Verfahren der Lunge
durchgefiihrt werden.



ei der Cystischen Lungenfib-

rose werden heute drei un-

terschiedliche bildgebende
Verfahren eingesetzt. Das am héu-
figsten eingesetzte Verfahren ist
das konventionelle Lungenrontgen.
Europaische Richtlinien empfehlen
das jahrliche Lungenrontgen als
Routine-Kontrolle. Der Vorteil die-
ser Methode liegt in der minimalen
lediglich
etwa drei Tagen natiirlicher Hinter-

Strahlenexposition, die

grund-Strahlung entspricht. Grobe
Veranderungen an der Lunge sind
mit dieser Methode relativ gut cha-
rakterisierbar. Allerdings eignet
sich das Lungenrontgen nicht, um
frithe Veranderungen an der Lunge
bzw. Anderungen in deren Ausdeh-

nung festzustellen.

Zwei weitere bildgebende Verfah-
ren, die fiir eine zusatzliche Beur-
teilung zur Verfiigung stehen, sind
die Computertomografie (CT) so-
wie die Magnetresonanztomografie

(MRT). Die Computertomografie
ist bei verschiedensten Erkrankun-
gen der Lunge etabliert und wird
in der Erwachsenen-Pneumologie
sehr haufig eingesetzt. Bei Kindern
kommt das CT eher zuriickhaltend
zum Einsatz, da es mit einer hohe-
ren Strahlendosis einhergeht. Der
Vorteil der Computertomografie
liegt jedoch darin, Verdnderungen
der kleinen Atemwege bereits in
einem sehr frithen Stadium diag-
nostizieren zu koénnen. Die Com-
putertomografie bietet zudem die
Moglichkeit eine besondere Komor-
biditat der Cystischen Fibrose, die
sog. allergische bronchopulmonale
Aspergillose, mit einer sehr hohen
Sicherheit zu diagnostizieren. Das
Alternativverfahren, die Magnet-
resonanztomografie der Lunge, hat
den grofden Vorteil ohne Strahlen-
dosis einher zu gehen. Hier lassen
sich viele Veranderungen, beson-
ders jene der grofien Atemwege
oder auch grofdere Veranderungen

des Lungenparenchyms, mit einer
sehr hohen Treffsicherheit und dia-
gnostischen Sicherheit darstellen.

Der Nachteil der MRT ist jedoch,
dass die Verfiigbarkeit der Metho-
de heute noch etwas limitiert ist,
wodurch Wartezeiten fiir diese Un-
tersuchung etwas langer sind und
auch die Untersuchung selbst eine
verhaltnismafdig lange Zeit in An-
spruch nimmt. Dieser Aspekt ist bei
Erwachsenen kein grofdes Problem,
bei Kindern jedoch kann der Faktor
Zeit eine Rolle spielen. So betragt
die Dauer einer Untersuchung in
der Computertomografie lediglich
30 Sekunden, bei einem MRT muss
jedoch mit 15 bis 30 Minuten Un-
tersuchungszeit gerechnet werden.
Bei kleinen Patienten kann diese
lange Zeit in der Untersuchungs-
rohre ein relevantes Problem dar-
stellen, sodass vor allem kleinere
Kinder mitunter fiir eine solche Un-
tersuchung sediert werden miussen,
wahrend bei alteren Kindern diese
Problematik deutlich seltener be-
steht.



Sehr unterschiedliche Symptome

oft verzégerte Diagnosestellung

ie Symptome der Patien-
ten mit Cystischer Fibrose
konnen sehr unterschied-
lich sein. Ein Kleinkind kann all-
gemeine Gedeihstérungen, Bauch-
Koliken,
Stiihle oder einen Darmverschluss

schmerzen, schleimige
aufweisen. Im spadteren Lebens-
alter kann es zudem zu Fettstiihlen
sowie, als Auswirkung der Lungen-
beteiligung, vor allem zu gravie-
rendem Husten und in weiterer
Folge zum haufigen Auftreten von
Lungenentziindungen kommen.

Daaufgrund derheterogenen Symp-
tome eine Zuordnung anfangs er-
schwert ist, erfolgt die Diagnose-
stellung haufig verzogert. In vielen
Landern, auch in Osterreich, gibtes

daher seit vielen Jahren ein soge-
nanntes Neugeborenenscreening.
Hierbei wird die Diagnose bereits
gleich nach der Geburt mit einer
Blutuntersuchung aus der Ferse
dem sogenannten ,Fersenstich”
gestellt. Beim Fersenstich werden
auch andere Stoffwechselerkran-
kungen untersucht und ausge-
schlossen. Insgesamt werden fast
30 verschiedene Stoffwechseler-
krankungen gescreent, eine davon
ist die Cystische Fibrose. Selbst
wenn die Cystische Fibrose in die-
ser Untersuchung diagnostiziert
wird, ist dies jedoch nur der erste
Verdacht, der danach mittels einer
Schweifdtest-Untersuchung diag-
nostisch bestatigt werden muss. Die
Schweifdtest-Untersuchung kann in
jedem Lebensalter durchgefiihrt
werden. Wenn bei Jugendlichen
oder bei Erwachsenen der Verdacht
auf Cystische Fibrose besteht, kann
auch im spateren Lebensalter eine
Schweifdtest-Untersuchung durch-

gefiihrt werden.




athophysiologisch sind bei
der Cystischen Fibrose vor
allem zwei Organe bzw.
Organsysteme betroffen: Einer-
seits die Lunge, die prognostisch
iiblicherweise lebenslimitierend
ist und andererseits der Gastroin-
testinaltrakt, wobei meist die Pan-
kreasinsuffizienz im Vordergrund
steht. Durch die Pankreasinsuffi-

zienz kann die Bauchspeicheldriise

ihre exogene Funktion nicht mehr
ausreichend erfillen, wobei ins-
besondere nicht mehr ausreichend
Lipase zur Fettverdauung bereit-
gestellt wird. Zusatzlich kann es im
Gastrointestinaltrakt durch einen
verminderten Abfluss der Gallen-
fliissigkeit zu Leberfunktionssto-
rungen kommen. Diese latente
Cholestase kann in Folge zu Leber-
verfettung, Leberfibrose oder auch
zur kompletten Zerstérung der Le-
ber flihren, sodass in manchen Ein-
zelfallen eine Lebertransplantation
notwendig wird.

Als weitere Komorbiditdt kann
eine Osteoporose auftreten, die
besonders bei dlteren Patienten
relevant wird, wenn in der Jugend
und im frithen Erwachsenenalter
nicht auf eine ausreichend hohe
Vitamin D und Kalzium-Zufuhr ge-
achtet wurde. Auch die Moglichkeit
eines Diabetes mellitus sollte im
Auge behalten werden, da durch
die endokrine Pankreasinsuffizienz
die Bauchspeicheldriise oft nicht
in der Lage ist, geniigend Insulin

bereitzustellen. Aus diesem Grund
sollte einmal jahrlich ein ora-
ler Glukosetoleranztest erfolgen.
Gastrointestinale Tumore Kkon-
nen bei Mukoviszidose-Patienten
ebenfalls haufiger auftreten. Da es
derzeit kein echtes Screeningver-
fahren dafiir gibt, sollte man bei
samtlichen Beschwerden, die in
diese Richtung weisen, besonders

hellhorig sein.

Eine Hamoptoe, das Bluthusten,
sollte vor allem dann ernst ge-
nommen werden, wenn grofiere
Mengen Blut abgehustet werden.
Kleinere Mengen sind in der Regel
nicht gefahrlich und werden als
Begleitsymptome von starkeren
Bronchiektasen betrachtet. Bei gro-
f3eren Blutmengen kann es jedoch
notwendig sein, eine Bronchialar-
terienverodung jener Gefafde vor-
zunehmen, die leicht zu Blutungen
oder zum Platzen neigen, um maog-
liche, aber sehr seltene, todliche
Blutungen zu verhindern.



ie Lungenverdanderungen,

die sich bei Patienten mit

Cystischer Fibrose im Rah-
men ihrer Erkrankung manifestie-
ren, benotigen in der Regel einige
Jahre bevor sie sich in der Bildge-
bung zeigen. Die Cystische Fibrose
betrifft sowohl die grof3en als auch
die kleinen Atemwege. Da zumin-
dest 70% der Querschnittsfliche
der kleinen Atemwege verandert
sein mussen, bevor sich die Veran-
derungen in der Lungenfunktion
bemerkbar machen, zeigen sich die
pathologischen Verdnderungen in
der Computertomografie noch vor
der Lungenfunktion. Um friihe Ver-
anderungen rechtzeitig zu erken-
nen wird bei manchen Patienten
daher schon ab dem 6. Lebensjahr
eine Computertomografie durch-
gefiihrt.

Computertomografie

Als einzige pulmonale Auffilligkeit bei Cystischer Fibrose, die man
pathologisch deuten und als frithe Veranderung erkennen kann, sieht
man Plattenatelektasen im Bereich des Mittellappens.

Bronchiektasen oder andere Veranderungen lassen sich hier zu einem
derart friihen Zeitpunkt in der Regel noch nicht abgrenzen. Wird ein
Schnittbildverfahren bei sehr jungen Patienten bendtigt, ist nicht die
Magnetresonanztomografie das Mittel der Wahl, da in aller Regel eine
Sedierung der Patienten von Noten ist, sondern die Computertomogra-
fie. Eine CT-Untersuchung lasst sich sehr rasch, in wenigen Sekunden
durchfithren und die Strahlendosis ist heutzutage minimal.




iir die Beurteilung des Schwe-

regrades einer Cystischen Fi-

brose hat die Messung der
Lungenfunktion eine entscheiden-
de Bedeutung: Als Hauptparame-
ter dient der FEV1-Wert. Werte, die
iiber 100% vom Soll liegen, zeigen
an, dass die Lunge nicht schwer
strukturell geschadigt ist. Dennoch
konnen auch bei diesen Patienten
schon strukturelle Verdanderungen,
wie etwa Bronchiektasen vorlie-
gen. Um frithe Verdnderungen im
Rahmen der Lungenfunktion nach-
weisen zu konnen, bedient man sich
der Bodyplethysmografie, da da-
mit auch die Uberblihung und die
kleinen Atemwege besser beurteilt
werden konnen.

eben den herkommlichen

Messmethoden der Lungen-

funktion, d. h. der Spirome-
trie und der Bodyplethysmografie,
werden auch alternative Methoden
angewandt. Dazu zdhlt vor allem
der Lung Clearance Index (LCI), bei
dem das Auswaschens von Helium
tiber die Zeit gemessen wird. Damit
konnen bereits sehr leichte Veran-
derungen in der Lunge festgestellt
werden, die man mit herkomm-
lichen Methoden und dem FEV1
noch nicht erkennen kann. Der LCI
ist bei Kindern ein sehr sensitiver
Parameter, bei Erwachsenen ist je-
doch noch nicht klar, ob die Metho-
de genauso gut differenziert wie
das FEV1. Eine weitere alternative
Methode ist die Diffusionsmessung,
die Informationen dariiber liefert,
wie gut die Bronchien den Sauer-
stoff an das Blut leiten. Eine weitere
prognostisch hilfreiche Methode, ist
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die Spiroergometrie, d. h. eine Be-
lastungsuntersuchung mit gleich-
zeitiger Messung der Atemgase. Da
diese vom Aufwand jedoch hoch ist,
stellt sie noch keinen Standard dar
und wird daher nicht in allen Cysti-
sche Fibrose Zentren durchgefiihrt.

Da die Mukoviszidose eine Multi-
organ-Erkrankung ist, stellt sich
auch die notige Therapie multi-
pharmakologisch, multidisziplinar
und fiir den betroffenen Patienten
meist als sehr aufwendig dar.

Durch
Schleim in der Lunge verfliissigt

Inhalationen kann der
und durch die Physiotherapie da-
nach abgehustet werden. Sollte ein
Nachweis von potentiell gefahr-
lichen Keimen bestehen, wie zum
Beispiel Pseudomonas aeruginosa,
miissen Antibiotika inhaliert oder
geschluckt, bei manchen Keimen
auch tiiber die Vene verabreicht
werden. Somit sind die wichtigs-
ten Pfeiler der Lungentherapie die
Inhalation, Physiotherapie und die
Antibiotikatherapie.




ufgrund der Multiorgan-Er-
krankung wird eine sympto-
matische Therapie sowohl
fiir die Lunge, den Darm, die Bauch-
speicheldriise als auch die Leber
durchgefiihrt. Da die Therapie-Kon-
zepte tagtaglich durchzufiihren
sind, stellen sie, auch aufgrund des
Zeitaufwandes, eine gewisse Her-

ausforderung fiir den Patienten dar.

Bei der Lunge ist die zdhe Sekret-
produktion in den Bronchien das
Hauptproblem. Schleim, der nicht
abgehustet werden kann, setzt sich
in den Bronchien ab, und fithrt zur
Entstehungvon Bronchiektasen. Die
Therapie dieser Bronchiektasen-Er-
krankung bei Mukoviszidosen Pa-
tienten steht somit an erster Stelle.

Zur Sekretolyse verwendet man
normale bis hochprozentige Koch-
salzlosung, gefolgt von DNase, ein
Enzym das die DNA von abgetote-
ten Bakterien oder korpereigenen
Abwehrzellen in der Lunge spaltet
und diese in Folge fliissiger und
besser abhustbar macht. Im An-
schluss erfolgt die Bekdmpfung der
Bakterienbesiedlung der Bronchi-
ektasen. Viele Patienten haben im
Erwachsenenalter eine chronische
Besiedelung mit Pseudomonas-Kei-
men, die mit entsprechenden Anti-
biotika inhalativ bekdmpft werden
muss. Hierbei stehen verschiedene
Praparate-Klassen zur Verfligung
- Aminoglykoside (Tobramycin),
Monobactame (Aztreonam), Chi-
nolone (Levofloxacin) und Polymy-
xine (Colistin) - mit denen jeweils
eine inhalative Antibiotikathera-

pie durchgefiihrt werden kann.

Bei Patienten mit schweren Obstruk-
tionen und stark eingeschrankter
Lungenfunktion, werden zusatzlich
Broncholytika (Betamimetika oder
Anticholinergika oder eine Kombi-
nation daraus) verwendet, um die
Bronchien zu 6ffnen.

Zur Behandlung der Pankreasin-
suffizienz ist die Gabe von Verdau-
ungsenzymen bei jeder Mahlzeit
erforderlich. Dies beginnt bereits
beim Stillen, indem die Mutter dem
Saugling Pankreasenzyme in Kklein-
kugeliger Form wahrend des Stil-
lens verabreicht. Die Einnahme der
Verdauungsenzyme muss kontinu-
ierlich und dauerhaft erfolgen, da-
her sollte es bereits von Beginn an
von den Eltern und den Patienten
verinnerlicht werden. Dabei ist es
wichtig auch samtliche Vertrauens-
personen (Kindergartenpadagogen,
Lehrer) in das Prozedere zu invol-
vieren, da die Pankreasenzyme di-
rekt mit der Mahlzeit einzunehmen
sind. Die jeweilige Dosierung wird
in Anzahl der Einheiten pro Mahl-
zeit vom Didtologen ausgerechnet.




Lungenrontgen

as typische Bild einer relativ aus-

gepragten Cystischen Fibrose

sind Veranderungen vor allem im
Oberlappen, angedeutete Bronchiektasen
mit strafdenbahnschienenartigen, linearen
Verdichtungen sowie einige Noduli, die als

typische Veranderungen imponieren.

Computertomografie

iese Veranderungen sind im
CT deutlich besser erkenn-
bar. Die streifigen Verdichtun-
gen des Lungenrontgens entsprechen
erweiterten und verdickten Bron-
chialwanden, mit zum Teil cystisch
erweiterten Bronchien auch in der

Lungenperipherie sowie einzelnen
Noduli. Neben der Erkrankung der gro-
Ben Atemwege ist auf axialen Bildern
anhand deutlich schwarzerer Lungen-
parenchymfelder ein Air Trapping
sichtbar, das auf eine zusitzliche Betei-
ligung der kleinen Atemwege hinweist.

Im MRT lassen sich die Verdanderungen

sehr dhnlich wie im CT darstellen, sofern
diese entsprechend ausgepragt sind. Ob-
wohl erweiterte Bronchien und die ver-
dickten Bronchialwdnde gut erkennbar
sind, lasst sich ein Air Trapping in der
Magnetresonanztomografie jedoch nicht
so einfach abgrenzen. Hier miisste man
dem Patienten zuerst ein Kontrastmittel
verabreichen und spezielle Sequenzen
verwenden. Fir ein grobes Screening
sowie eine detaillierte Darstellung der
Bronchialwande, sowie auch von Veran-
derungen im Rahmen einer Pneumonie
oder von Komplikationen ist die MRT ein
hervorragendes Mittel.

(] i CT derselben Patientin
(@ AirTrapping
|




ei einer Hepatopathie wird

zusatzlich Ursodesoxychol-

sdure zur Anregung des Gal-
lenflusses verabreicht, weiters ist
eine orale Salzgabe, sowie insbe-
sondere die Gabe von fettloslichen
Vitaminen angezeigt. Da die Patien-
ten nicht geniigend Fett aufnehmen
konnen, benétigen sie einen Ersatz
der fettloslichen Vitamine A, D, E
und K. Insbesondere bei Vitamin D
benotigt man oft relativ hohe Do-
sen. Cystische Fibrose-Patienten
benotigen insgesamt auch mehr
Kohlenhydrate und mehr Energie,
um den erhohten Kalorienbedarf
zu decken, den sie durch die chro-
nischen Entziindungen in der Lun-
ge haben. Eine Diabetestherapie,
wenn sie denn notwendig ist, muss
daher an die hochkalorische Ernah-
rung der Patienten angepasst sein.

ei einzelnen Patienten be-

steht zur Verminderung von

Exazerbationenin der Lunge
die Notwendigkeit eine orale Anti-
biotikatherapie durchzufiihren.
Hierbei hat sich Azithromycin sehr
bewdhrt, das iiber mehrere Jahre
verabreicht wird, wobei manche
Zentren diese orale Staphylokok-
ken-wirksame Prophylaxe ver-
suchsweise auch dauerhaft geben,
um die gesamte Keimlast in der
Lunge langfristig zu verringern.
Beim Auftreten von Exazerbationen
konnen auch intravendse Antibio-
tikatherapien notwendig werden.
Hierbei wird meist eine Kombina-
tion von zwei Pseudomonas-wirk-
samen Antibiotika verwendet, um
eine Resistenzentwicklung mog-

lichst zu vermeiden.

{,.
N
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@® Pankreas

Gabe von Verdauungsenzymen bei jeder
Mabhlzeit erforderlich

Seit etwa fiinf Jahren ist eine neue

Therapieklasse zugelassen, die so-
genannten Korrektoren oder Poten-
tiatoren. Diese Medikamente kann
man als Tabletten schlucken und
sie fiihren dazu, dass die Funktion
des Kkrankheitsauslosenden und
geschadigten CFTR-Kanals (Cystic
Fibrosis Transmembrane Conduc-
tance Regulator) in der Zelle zum
Teil oder fast vollstandig wieder-
hergestellt wird. Mit diesen The-
rapeutika kann man zum Beispiel
die  Offnungswahrscheinlichkeit
des CFTR-Kanals fiir Chlorid derart
verbessern, dass der Schweifdtest
der vorher mit 90 bzw. 100 mmol
deutlich pathologisch war, auf Wer-
te um 30 oder 40 mmol wieder fast
normalisiert werden kann.

Bei
einer G551D-Mutation kann die
Gabe von Ivacaftor, besonders bei

betroffenen Patienten mit

kleinen Kindern von Beginn an ge-
geben, zu einer vermutlich norma-
len Lungenfunktion und einer nor-
malen Lebenserwartung fiihren.
Diese Praparate kommen auch im
Erwachsenenalter zum Einsatz. Bei

Patienten mit einer fortgeschritte-

nen Lungenerkrankung fiihrt dies
zumindest zu einer Stabilisierung
der Lungenfunktion, einer vermin-
derten Haufigkeit von Exazerbatio-
nen und auch das Fortschreiten der
Schadigung der anderen Organe
kann verhindert werden.

Fiir Patienten mit der haufigsten
Mutation, der sogenannten Delta
F508 Mutation, die bei etwa 60%
aller Patienten in homozygoter
Form vorliegt, kann mit einer Kom-
bination eines Potentiators und
eines Korrektors ebenfalls eine Sta-
bilisierung des Krankheitsverlaufs
erreicht werden. Allerdings ist die
Verbesserung der Lungenfunktion
hierbei noch nicht so gut wie bei
den Patienten mit der G551D Mu-
tation. Hier besteht Hoffnung, dass
in Zukunft bald noch bessere Pra-
parate, die sich derzeit bereits in
Phase-3-Studien befinden, zur Ver-
fligung stehen.
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TESTFRAGEN

DFP-Punkte

Eine korrekte Antwort pro Frage
657734

FRAGE 1

Das Neugeborenenscreening wird in Osterreich

D bei klinisch auffalligen Neugeborenen durchgefiihrt
D bei der Mutter-Kind-Pass-Untersuchung in der 4.-6. Lebenswoche durchgefiihrt

D bei allen Kindern post partum durch einen Fersenstich auf ca. 30 Stoffwechselerkrankungen,
inkl. CF, durchgefiihrt

D zur Diagnosestellung der CF durchgefiihrt
D mittels einer Stuhluntersuchung durchgefiihrt

FRAGE 2 FRAGE 3

Die klinischen Symptome der CF im

Die symptomatische Therapie der Lunge
Neugeborenenalter sind

D immer ein Ileus

D muss nur bei Beschwerden durchgefiihrt werden
D immer Fettstiihle

D besteht aus codeinhaltigen Hustensaften

wird ausschliefdlich bei den ambulanten
Kontrollen im Zentrum durchgefiihrt

D meist Gedeihstdorung mit Koliken, Durchfallen D
oder schleimigen Stiihlen

D Krampfanfalle D besteht aus téglichen Inhalationen mit Physio-
D T therapie und oftmaliger Antibiotikatherapie

D kann im Falle einer notwendigen Antibiotika-
therapie nur intravenos verabreicht werden

FRAGE 4 FRAGE 5

Zur Verlaufsuntersuchung im Kindesalter werden

Durch welches bildgebende Verfahren sollten Patienten
folgende Parameter NICHT erhoben

mit einer Cystischen Fibrose jahrlich untersucht werden?
D Spirometrie D Computertomografie (CT)

D Bodyplethysmografie D Lungenrontgen

D Computertomografie (CT) D Magnetresonanztomografie (MRT)

D EKG D Durchleuchtung

D Lung Clearance Index (LCI) D Positronenemissionstomografie

12 +print | Verlaufsparameter der Cystischen Fibrose



TESTFRAGEN

DFP-Punkte

657734

Eine korrekte Antwort pro Frage

FRAGE 6

Durch welches bildgebende Verfahren kann bei Patienten mit einer Cystischen
Fibrose eine Beteiligung der kleinen Atemwege abgeklirt werden?

D Computertomografie (CT)
D Lungenrontgen

D Ultraschall

(O) Durchleuchtung

D Positronenemissionstomografie

FRAGE 7

Welche Verdnderungen der Lunge lassen sich bei Patienten mit Cystischer
Fibrose im Lungenrontgen nicht abgrenzen?

D Air Tapping

D Bronchiektasien
D Pneumothorax
D Pneumonien

D Pleuraergiisse

FRAGE 8

Welchen Vorteil hat die MRT gegeniiber der CT
in der Beurteilung von Lungenverinderungen?

D kiirzere Untersuchungszeit

D bessere Verfiligharkeit

D fehlender Einsatz von Rontgenstrahlen
D geringere Kosten

D héhere Auflosung
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FRAGE 9 FRAGE 10

Welches Symptom ist nicht typisch fiir einen

Welche Medikamentenklasse hat bisher am meisten zur
erwachsenen Mukoviszidose-Patienten?

Lebensverlangerung von Mukoviszidose-Patienten
beigetragen?

D Husten

D Kochsalzlosung in verschiedenen Starken
D Auswurf

D Antibiotika (oral, inhalativ oder intravenos)
D Schlafstorungen D Fettlosliche Vitamine

D Fettstuhl D Pankreasenzyme
D Frithblitherallergie D Insulin

FRAGE 11

Eine neue Wirkstoffgruppe von Potentiatoren und Korrektoren kénnen in Zukunft
eine weitere Verbesserung in der Therapie bewirken. Was bewirken diese?

D Sie hemmen den defekten DNA-Abschnitt.

D Sie verbessern die Faltung und Leitfahigkeit des CFTR-Proteins.

D Sie vermindern den Abbau des CFTR-Proteins in der Zellmembran.

D Sie verringern die Chloridleitfahigkeit des CFTR-Proteins in der Zellmembran.
D Sie verbessern die ENaC-Aktivitat in der Zellmembran.
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Aus Griinden der besseren Lesbarkeit wird in diesem Literaturstudium die Sprachform des generischen
Maskulinums angewandt. Es wird an dieser Stelle darauf hingewiesen, dass die ausschliefdliche Verwendung der
mannlichen Form geschlechtsunabhéngig verstanden werden soll.

Mit der Unterschrift stimmt der Einsender zu, dass personliche Daten (Name, OAK-Nummer, Geburtsdatum

& E-Mail-Adresse) zum Zweck der DFP-Punktebuchung auf das Fortbildungskonto bei der Firma teamworx

mediamanagement GmbH verarbeitet werden. Die Daten OAK-Nummer und Fortbildungs-ID werden zum
Zweck der Punkteanrechnung an die Akademie der Arzte (WalchenstraRe 11/23, 1020 Wien) weitergegeben.

Die Einwilligung kann jederzeit bei service@vielgesundheit.at widerrufen werden. Durch den Widerruf wird die
Rechtmafligkeit der bis dahin erfolgten Verarbeitung (Punktebuchung) nicht beriihrt.

66

%

66% des Fragebogens miissen positiv Vorname
absolviert werden.

‘ Nachname

OAK-Nummer Geburtsdatum

Bitte geben Sie lhre E-Mail-Adresse an,
50 kann Thnen nach positiv absolvierter N
Fortbildung Ihre Teilnahmebestatigung
zugeschickt werden. Im Falle eines s
nicht bestandenen Kurses werden Sie Unterschrift
benachrichtigt.

Bitte senden Sie den ausgefiillten Fragebogen per Post, Scan oder Fax an:

@ Fo

]
vielgesundheit.at punkte@vielgesundheit.at +43 192 803 42
Schottenfeldgasse 60/2/33
1070 Wien
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vielgesundheit.at

Der digitale Gesundheitscampus stellt sich vor

National und international approbierte
E-Learnings fir alle medizinischen Berufsgruppen!

Innovative Weiterbildungen mit praxisnahen Fachfilmen,
Vortragen und Patientenféallen

Die mehrsprachige und europaweit anerkannte
CME-Approbation bildet das Pendant zu den CME-
DFP-Punkten: EACCME (European Accreditation Approbation

Council for Continuing Medical Education).

1.000 Fragen - 30 Fachgebietel
Testen Sie Ihr Wissen mit medQZ - die interdisziplinare

Gaming-App von vielgesundheit at: Alleine oder im Team!

med@

e Knapp 200 E-Learning-Fortbildungen fir Arztinnen,
Registrieren unter Apothekerinnen, Pflegepersonal und Arztassistentinnen.

e Auf dem neuesten Stand der Gesundheitsbranche dank
News und Events im Fachmagazin.

v v1elgesundhe1t.qt . Wlssens—Updgte durch medizinische Fachreportagen
Der digitale Gesundheitscampus von Experten fur Experten.



