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Was fallt Thnen beim Begriff

~Mukoviszidose

ein ?
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Patient 1

2. Lebenstag

Neugeborenes. Am zweiten
Lebenstag immer noch kein
Mekonium (Kindspech)
abgesetzt. Schlechter
Allgemeinzustand. Keine
Nahrungsaufnahme.
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Patient 2

3 Monate alt

Husten seit der ersten
Lebenswoche. Jetzt
Lungenentziindung.

Mukoviszidose
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Patient 3

6 Monate alt

Bei der U5 deutlich
unterdurchschnittliches
Gewicht und Korpergrole.
Mutter berichtet von haufigem
dinnem Stuhlgang der glanzt

und “Fettaugen” aufgelagert
habe.
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Patient 3

6 Monate alt

Bei der U5 deutlich
unterdurchschnittliches
Gewicht und Korpergrolde.
Mutter berichtet von haufigem
dinnem Stuhlgang der glanzt

und “Fettaugen” aufgelagert
habe \ Klinische Diagnose:

Pankreasinsuffizienz
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Patient 4

8 Jahre alt

*Rezidivierende Pneumonien.
» Uhrglasnagel.
« Trommelschlegelfinger.

Im Sputum Nachweis von
Pseudomonas aeruginosa
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<Ammenweisheit“

“Ein Kleinkind stirbt bald,

wenn ein Kuss auf seine Stirn

'9)

salzig schmeckt

Mukoviszidose
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Epidemiologie

* Autosomal rezessive erbliche Stoffwechselstorung mit
einem Defekt am Chromosom 7!

 jeder 201gste 1st gesunder Merkmalstrager
e Inzidenz 1 : 1600
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Diagnostik

 Schweildtest mit Nachweis einer erhohten
Elektrolytkonzentration

« Untersuchung des Speicheldrisensekrets

» Direkte Genanalyse mit Nachweis der Mutation (zu 97%)
moglich
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Pulmonale Therapie |

Inhalationen

« Kochsalzlosung

* Bronchodilatatoren
* Antibiotika
» Sekretolytika
-
-y M B
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Pulmonale Therapie I

Physiotherapie (Sekretdrainage,

AD, Flutter, Cornett,
Trampolin, ...)
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Pulmonale Therapie lll

Sport
o Sekretmobilisation

« Steigerung der Leistungsfahigkeit
e Erhaltung der Lungenfunktion
« Auswahl geeigneter Sportarten

e (Gewinn an

Lebensqualitat
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Pulmonale Therapie IV

Zyklische 1.v.-Antibiotika-Therapien
* Eradikation be1 Pseudomonas-Erstbesiedlung

« Reduktion der Bakterienlast bei chronischer Besiedlung
oder Infektion

* 14 Tage stationar

ensibel
\\ e Q Aufhoren !

resistent

,/ﬁ
!
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Intestinale Therapie |

Enzymsubstitution (Lipase)

Pankreatinhaltige Praparate
300 - 3000 IE / g Fett
Erndhrungsschulung

3-(8-)Tages-Ernahrungsprotokolle
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Intestinale Therapie Il

Hochkalorische Erndhrung

* deutlich erhohter
Grundumsatz (Atmung)

e Malabsorption

« > 120 % DGE, insbesondere
Fettreich

o Zwischenmahlzeiten

13.03.2004

SYMBOLE
O Fette und &le
B zugesetzter Zucker

Fette, &le und SORigkeiten
IMMER NUR SPARSAM YERWENDEN!

Milch, Milchprodukte, Fleisch, Gefligel, Fisch,

Quark, K &se Erbsen, Bohnen,

2-3 PORTIONEN Eier, Misse

2-3 STUCK / SCHEIBEN

{ PORTIONEN

Gemlse, Salat, Ohst

Kartoffeln 2-4 STOCK

3-5 { PORTIONEN
PORTIONEN

Brot, Cerealien,
Reis, Mudeln

6-10
SCHEIBEN
f PORTIO-
NEN
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Intestinale Therapie lll

Zusatzliche Authahme von:

Fettloslichen Vitaminen Spurenelementen
e Vitamin A e Selen

* Vitamin D e Zink

e Vitamin E

e Vitamin K
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Therapieplan |

CF mit bislang weitgehend stabilem Verlauf

e inhalativ morgens  mittags
— Kochsalz + Sultanol X X
— Sekretolyse X X

e oral
— Kreon X X X
— Vitamine X
— ACC X
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CF in der Schule |

 Neben dem Unterricht
besteht die
Notwendigkeit der
Therapie:

— Zeiten fur
Inhalationen und
Sekretdrainage

— Zeiten fur
Zwischenmahlzeiten

Mukoviszidose
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CF in der Schule |l

Bericksichtigung der Belastbarkeit:

 Je nach Krankheitsstadium mehr oder
weniger grof3e Beeintrachtigung der
B korperlichen Leistungsfahigkeit
durch Ventilationsstorung

Vor allem:

« Korperliche Aktivitat ist gewiinscht
und erlaubt

Aber:

* Ausnahmen sind Sportarten mit
erhohtem Pneumothoraxrisiko
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