
Die Prognose von Patienten mit zystischer Fibrose (CF)hat sich in den vergangenen 60 Jahren dramatisch undkontinuierlich verbessert. Von zunächst wenigen Jahrenverbesserten zunächst Antibiotika die Lebenserwartungbis ins junge Erwachsenenalter. Heute haben die Betrof-fenen gute Chancen, 50 Jahre und älter zu werden. Seit2014 steht Ivacaftor für Patienten mit G551D-Mutationzur Verfügung und seit 2016 besteht mit der Kombina-tion Lumacaftor/Ivacaftor eine Behandlungsoption fürPatienten mit homozygoten F508del-Mutationen. Damitexistiert heute für die von diesen Mutationen betroffenenCF-Patienten eine Therapieoption, die direkt in die Pa-thophysiologie der Erkrankung eingreift und damit erst-mals über das Management von Komplikationen hinaus-geht. Angesichts dieser neuen Situation ergeben sich inder Betreuung von CF-Patienten neue Herausforderun-gen. Eine Task-Force der European Respiratory Societyund der European Cystic Fibrosis Society hat kürzlicheinen Report zur Versorgung erwachsener CF-Patientenpubliziert (1). Angesprochen werden darin nicht nur me-dizinische Probleme in der Versorgung dieser Patienten,sondern auch über die eigentliche Behandlung hinausge-hende Fragen der Versorgung sowie der Kosten. 
Erhebliche VersorgungsdefiziteWährend die zystische Fibrose ausserhalb Europas nachwie vor eine vorwiegend pädiatrische Erkrankung ist,sind in Europa bereits mehr als die Hälfte der Betroffe-nen im Erwachsenenalter (2). Aufgrund der steigendenLebenserwartung nimmt auch die Gesamtzahl der CF-Pa-tienten in den Industrienationen kontinuierlich zu. Prof.Stuart Elborn aus Belfast/GB unterstrich, dass CF-Patien-ten grundsätzlich an einem spezialisierten Zentrum be-handelt werden sollten. Dies ist allerdings gerade bei Er-wachsenen nicht immer einfach. Elborn verwies indiesem Zusammenhang auf eine Befragung von Ärztenund Patientenvertretern, die in Europa deutliche Mängelin der Versorgung zeigte. So sei es nicht ungewöhnlich,dass Erwachsene an pädiatrischen Abteilungen behan-delt werden müssten oder dass pneumologische Abtei-lungen auf die Expertise der Pädiater im Haus angewie-sen seien. Nicht in allen Zentren sind alle Therapienverfügbar (3). Auch angesichts der hohen Therapiekostenbestünde gegenwärtig sogar in Europa grosse Ungleich-heit in der Versorgung der Patienten. 

Altersspezifische Differenzen in der ManifestationDie Betreuung durch Kinderärzte sei auch insofern pro-blematisch, da es in der klinischen Manifestation der Er-krankung durchaus altersspezifische Differenzen gebe.Nicht nur respiratorische Komplikationen, vor allem ge-trieben durch gramnegative Erreger, werden mit den Jah-ren häufiger, es entwickeln sich bei vielen Patienten auchKomorbiditäten wie Diabetes, Knochenerkrankungenund Depressionen (4). Hinzu kommen iatrogene Schädendurch die jahrzehntelange Antibiotikatherapie. Nicht zu-letzt kommen die Themen Lungentransplantation undPalliation am Lebensende ins Spiel.Besondere Aufmerksamkeit müsse man, so Elborn, psy-chischen Problemen und psychiatrischen Komorbiditätenschenken. Ein kürzlich publiziertes Konsensusdokumentfordert ein jährliches Screening von CF-Patienten auf De-pression und Angsterkrankungen – diese sollten korrektdiagnostiziert und behandelt werden (5). Mittels eta-blierter klinisch-psychologischer Instrumente sollte auchdie Schwere der Störung abgeschätzt werden. Erscheintdiese leicht, genügen psychologische Unterstützung undBeobachtung des Patienten. Bei einer schweren Störungist eine evidenzbasierte psychotherapeutische und/odermedikamentöse Intervention indiziert. Darüber hinaus betonte Elborn die Bedeutung von Aus-bildung und Training von Spezialisten in der Behandlungerwachsener CF-Patienten. Dies umfasst nicht nur dieAusbildung ausgewiesener Spezialisten an den CF-Zen-tren. Angesichts der steigenden Patientenzahlen fordertElborn, das in Zukunft alle Pneumologen Kenntnisse imManagement der Erkrankung haben sollten. Der Reportder Task-Force schlägt dazu ein Curriculum vor, das aufWorkshops, E-Learning-Modulen und traditionellen Un-terrichtsmaterialien beruht. In Zukunft würden mehrspezialisierte Zentren mit gut ausgebildeten Teams be-nötigt, um die wachsende Zahl der Patienten zu versor-gen, darüber hinaus jedoch auch die Forschung zur zys-tischen Fibrose vorantreiben zu können. 
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Die zystische Fibrose entwickelt sich dank der steigenden Lebenserwartung der Be-
troffenen zunehmend zu einer Erkrankung des Erwachsenenalters. Das bedeutet neue
Herausforderungen für pneumologische Abteilungen, die in naher Zukunft mit einer
steigenden Zahl erwachsener CF-Patienten konfrontiert sein werden.

Wenn Patienten mit zystischer Fibrose
erwachsen werden
Verbesserte Prognose, neue Herausforderungen
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