Schwerpunkt

Sport und korperliche Aktivitat
pel Kindern und Adoleszenten
mit zystischer Fibrose (CF)

Zystische Fibrose (CF) ist die
haufigste autosomal rezessive
Erbkrankheit der kaukasischen
Rasse, die meist im frihen Er-
wachsenenalter zum Tod fuhrt
(1). Die Haufigkeit eines hetero-
zygoten Gentragers ist 1:20 in
der kaukasischen Rasse, und
die Krankheit tritt bei uns in
1:2500 Geburten auf. Der Gen-
defekt fuhrt zu einem pathologi-
schen Elektrolyttransport durch
die Zellmembran. Funktionell
sind vor allem die exokrinen Dru-
sen und sekretorischen Zellen,
die Nasennebenhohlen, Lungen,
Pankreas, Leber und die Repro-
duktionsorgane durch zu viskose
Sekrete betroffen. Hauptsym-
ptome sind chronische Lungen-
entzUindungen mit einem pro-
gressiven Verlust der Funktion
und eine exokrine und oft auch

endokrine Pankreasinsuffizienz.
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n Abbildung 1 ist dargestellt, wie die CF
die korperliche Leistungsfihigkeit be-
einflussen kann. Betroffene zeigen in ih-
rem korperlichen Leistungsvermogen
eine grosse Variabilitit: Wihrend die ei-
nen Marathon laufen, sind die anderen
kaum fihig, ein paar Minuten zu gehen.
VO:zpeak als Parameter der maximalen
aeroben Leistung ist generell reduziert
bei Patienten mit CF, sogar bei mildem
pulmonalem Befall. Die Limitation steigt
jedoch mit zunehmendem Schweregrad
der Krankheit an. Ublicherweise korre-
lieren Leistungsfihigkeit und Lungen-
funktion in Ruhe, die typischerweise
durch eine Einschrinkung von Vitalkapa-
zitit, Erstsekundenkapazitit, Peak-Flow
und Erhohung des Residualvolumens
charakterisiert sind. Eine Verbesserung
der Lungenfunktionsparameter geht nor-
malerweise mit einer Verbesserung der
Leistungsfihigkeit einher. Die Leistungs-
fihigkeit kann jedoch zusitzlich einge-
schrinkt sein durch ungentigende Er-
nihrung, periphere Muskelfunktion,
Herzfunktion, durch metabolische Ver-
dnderungen oder eine reduzierte korper-
liche Aktivitit. Wer sich speziell interes-
siert, sei auf ein kiirzlich publiziertes
Buchkapitel verwiesen (2).

Positive Effekte von Sport
auf den Krankheitsverlauf

Zahlreiche Untersuchungen der letzten
30 Jahre zeigen, dass regelmissiges kor-
perliches Training die aerobe Ausdauer
erhoht, den Verlust der Lungenfunktion
vermindert, die Lebensqualitit erhoht
oder gar das Leben zu verlingern ver-
mag. Ein Cochrane-Review mit Ein-
schluss von sieben randomisierten oder

gut kontrollierten Kurz- und Langzeit-
studien dokumentiert den positiven Ef-
fekt von aerobem, anaerobem oder ge-
mischtem Training auf die aerobe
Leistungsfihigkeit sowie die Kraft und
Lungenfunktion (3). Die Autoren waren
jedoch zuriickhaltend in ihrer Konklu-
sion, dass sportliches Training wirklich
die beschriebenen Effekte induziert, da
die meisten Studien von kurzer Dauer
waren und nur eine kleine Patientenzahl
einschlossen. Bedenkt man den erwarte-
ten Verlust der Lungenfunktion von 2 bis
3 Prozent pro Jahr, sind Studien mit kiir-
zerer Dauer als zwolf Monate wahr-
scheinlich nicht in der Lage, einen
Unterschied zwischen der Interventions-
und der Kontrollgruppe zu erfassen (4).
Beriicksichtigt man dieses Kriterium,
weisen nur zwei Studien des Cochrane-
Reviews eine geniigend lange Laufzeit
auf. Diese zeigten allerdings beide posi-
tive Effekte auf den Riickgang der Vital-
kapazitit (Abbildung 2) und der aeroben
Leistungsfihigkeit (5, 6). Wahrscheinlich
fiihrt auch ein spezifisches Training der
inspiratorischen Atemmuskulatur zu ei-
nem gesundheitlich positiven Effekt (7).
So konnte in einer sauber durchgefiihr-
ten Studie gezeigt werden, dass intensi-
ves inspiratorisches Atemmuskeltraining
zu einer verbesserten Funktion der
Atemmuskulatur, aber auch zu einem
Gewinn der aeroben Arbeitsleistung, der
pulmonalen Funktion und zu einem ver-
minderten Angst- und Depressionsscore
fithrte.

Der Grund, weshalb regelmissiges Trai-
ning die Lungenfunktion positiv beein-
flusst, ist nach wie vor nicht ganz klar. Es
ist moglich, dass die durch die sportliche
Aktivitit verursachten mechanischen
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Abbildung 1: Faktoren, die fiir die reduzierte korperliche Leistungsfibigkeit bei Patienten mit zystischer

Fibrose verantwortlich sind

Abbildung 2: Spiroergome-

trie (Godfrey-Programm,)
bei einem 15-jibrigen CF-
Patienten mit Messung der
Sauerstoffsittigung und
Herzfrequenz
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Vibrationen des Korpers sowie die inten-
sivierte Atmung die Reinigung der Atem-
wege unterstiitzen. Korperliche Aktivitit
inhibiert den «Amilorid-sensitiven» Na-
triumkanal im respiratorischen Epithel.
Diese Hemmung kénnte zu einem ver-
mehrten Wassergehalt des Mukus in der
Lunge CF-Kranker fithren, was natiirlich
wiederum die Expektoration vereinfacht.
Korperliches Training kann zudem — wie
bei gesunden Menschen - die Insulin-
resistenz und den Immunstatus ver-
bessern, zu einer Induktion von Gewebs-
wachstumsfaktoren oder zu einer
verbesserten neuroendokrinologischen
Kontrolle des Metabolismus fiithren. All
diese Faktoren vermdogen sicher zum
Teil, den positiven Effekt des korper-
lichen Trainings auf den Krankheitsver-

lauf bei CF zu erkliren.

Potenziell negative Effekte
von Sport

Die meisten CF-Patienten kénnen risi-
kofrei Sport treiben. Erhohte Risiken ha-
ben vor allem Patienten mit fortgeschrit-

tenem Krankheitsverlauf. Sie finden
diese in Tabelle 1 aufgelistet.

Testung der Leistungsfihigkeit
und Sportempfehlung

Da die maximale Sauerstoffaufnahme bei
CF einer der besten Mortalititspridikto-
ren ist und Sport erwiesenermassen

Tabelle 1: Potenzielle Risiken von Sport bei CF

Symptom
Hypoxamie

Kommentar
v.a. bei FEV1 < 50% des Normwertes oder bei S02 < 94%

Schwerpunkt

Gesundheit und Lebenqualitit bei CF
steigert, ist eine regelmissige Messung
der aeroben Leistungsfihigkeit sinnvoll.
Trotz dieser starken Evidenzbasis und
der empfohlenen Routinemessungen in
den offiziellen Richtlinien der CF-Uber-
wachung und -Therapie gibt es in den
meisten Zentren keine routinemissige
Testung der aeroben Ausdauer. Die Mes-
sung kann jedoch als Gradmesser von Ri-
sikofaktoren bei sportlichen Belastungen,
als Basis fiir die Etablierung eines Trai-
ningsprogramms sowie als Motivations-
mittel gebraucht werden. Wenn nicht
routinemissig angewendet, sollte eine
Messung zumindest dann stattfinden,
wenn:

Symptome vorhanden sind (Husten,

Zyanose, starke Miidigkeit)

Die Ruhe-Sauerstoff-Sittigung < 94%

betrigt

FEV1<50% und FVC < 70% des Soll-

wertes betragen

der Betroffene Angst hat, dass korper-

liche Aktivitit schidlich oder gefihr-

lich sein konnte

zu Beginn eines Trainingsprogramms

der Trainingseffekt bestimmt werden

soll.
Ein einfacher, idealer und oft gebrauch-
ter Test ist das Godfrey-Protokoll wie in
Tabelle 2 dargestellt. Es ist gerade deshalb
gut brauchbar, weil es zum einen die Kor-
pergrosse und zum anderen die geringe
Fitness berticksichtigt. Alternativ, vor al-
lem bei Patienten mit schwererer Er-
krankung, kann ein Sechs-Minuten-Geh-
test (8) durchgefiihrt werden, wihrend

Anstrengungsinduzierte

Bronchokonstriktion Wiederholte Kontrollen sinnvoll

Gewichtsverlust Wenn der erhohte Energieverbrauch nicht kompensiert wird
Dehydration Vor allem bei langen Belastungen in warmer Umgebung
Hypoglykémie Kontrollen vor, wahrend und nach einem Training sinnvoll
Frakturen Bei Osteoporose

Pneumothorax Cave bei Kontaktsportarten und Tauchen

Verletzung von Leber, Milz oder
bei Osophagusvarizen

Cave Kontaktsportarten sowie Bungee-Jumping, Ski Diving

Arrhythmien

Bei fortgeschrittener Erkrankung
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Tabelle 2: Protokoll zur Messung der maximalen aeroben Leistungsfahigkeit

Umdrehungen Initialbelastung Belastungssteigerung  Grosse  Stufendauer
(rpm) (Watt) (Watt) (cm) (min)
60 10 10 <120 1
60 15 15 120-150 1
60 20 20 > 150 1
nach Godfrey et al (9)
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dessen der Patient im Spitalkorridor iiber
eine Distanz von 8 bis 40 Metern hin-
und herliduft, wobei gleichzeitig die Geh-
strecke, die Herzfrequenz und die Sauer-
stoffsittigung gemessen werden.

Was immer fiir ein Test angewandt wird,
er sollte in der Lage sein, das Intensitits-
niveau der korperlichen Belastung oder
die Herzfrequenz zu dokumentieren, bei
der eine Sauerstoffuntersittigung von
weniger als 90 Prozent entsteht. Die
Sauerstoffsittigung sollte dabei mog-
lichst iiber der Stirn gemessen werden,
da die Fingeroximetrie oft falsch tiefe
Werte ergibt, insbesondere bei CF-Pa-
tienten, bei denen die Fingerperfusion
eingeschrinkt sein kann. Tritt die Unter-
sittigung bereits bei sehr geringer Inten-
sitit auf, ist eine zusitzliche Sauerstoff-
gabe zu diskutieren.

Generell gelten die gleichen Trainings-
richtlinien wie fiir Gesunde, das heisst
eine Belastungsintensitit von 70 bis 80
Prozent der maximalen Herzfrequenz
beziehungsweise 85 Prozent der anaero-
ben Schwelle, drei- bis finfmal pro Wo-
che iiber jeweils 30 Minuten - dies
geniigt fiir einen adiquaten Trainingsan-
reiz. Oft muss das Training jedoch iber
einige Monate langsam und stetig gestei-
gert werden, bis dieser Trainingumfang
erreicht werden kann. Bei Patienten mit
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schwererer Erkrankung kann ein inter-
mittierendes Training durchgefiihrt
werden, bei dem sich zweiminiitige Be-
lastungseinheiten (Intensitit wie bei kon-
tinuierlichem Training oder héher) mit

einminiitigen Pausen abwechseln.

Zusammenfassung

Die aerobe Leistungsfihigkeit bei CF
ist mit zunehmendem Schweregrad der
Erkrankung eingeschrinkt aufgrund
einer reduzierten Funktion von Lunge,
Muskulatur und/oder Herz oder einer
verminderten korperlichen Aktivitit.

Vor allem Ausdauersport wirkt sich bei
CF positiv auf Lungenfunktion, Le-
bensqualitit und Mortalitit
Nebenwirkungen sind selten und tre-

aus.

ten oft nur bei schwererer Erkrankung
auf.

Die korperlichen Belastungen konnen
gleich wie bei gesunden Kindern und
Adoleszenten gestaltet werden, solange
die Sauerstoffsittigung iber 90 Pro-
zent liegt.

Liegt es nicht in der Verantwortung
jedes behandelnden Arztes, Patien-
ten mit CF iiber die positiven Ef-
fekte von Sport zu orientieren und
zu versuchen, sie fiir ein Bewe-
gungsprogramm zu motivieren?
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