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Beispiel Mukoviszidose

Mukoviszidose (Cysitische Fibrose, CF) ist die
haufigste zum Tode fuhrende genetisch bedingte
Erkrankung in der kaukasischen Bevolkerung

Wahrend friher die Patienten im Kindesalter an den
Folgen der Gedeihstorungen frih verstarben,
erliegen sie heute im Erwachsenenalter dem
chronischen Lungenversagen.
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Betroffene Organe bel CF
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Therapie der CF Lungenerkrankung
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Keimbesiedlung in Abhangigkeit
vom Alter (2004)
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Mukoviszidose Therapie
-— Gentherapie?
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Kumulatives Uberleben
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Prognoseabschatzung vor
Lungentransplantation bel CF

B Kerem et al. (n=673)
e FEV1< 30 % des Sollwertes
B Liouetal. (n=5.800)

« FEV1ungeeignet bzgl. Versterben
 FEVi-Abfall ungeeignet bzgl. Versterben

B Mayer-Hamblett at al. (n=14.572)
e Vorzeitige Listung verklrzt Prognose
« FEV1 gleich gut/schlecht wie komplexere

Vorhersagemodelle
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Prognoseabschatzung vor
Lungentransplantation bel CF

B 1991 - 2001; 30.930 Patienten; 1.379/ 845 Tx
B Signifikante Einflussfaktoren (RR)

o Jahr der Tx 0.94
o Alter 0.975
 B. cepacia x Alter 1.060
 CF-Arthropathie 2.23
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Prognoseabschatzung vor
Lungentransplantation bel CF

B Pra-Tx macht Infektion mit
Burkholderia cenocepacia die
Prognose so schlecht, dass trotz
Verschlechterung der post-Tx
Prognose durch B. cenocepacia post-
TX eilne Proghoseverbesserung
resultiert
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Prognoseabschatzung vor
Lungentransplantation bel CF

Einfluss von Alter auf
das post-Tx Uberleben

A: Kinder < 50%

B: Kinder 50-90%

C: Erwachsene < 50%
D: Erwachsene 50-90%
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Lungentransplantationen in Deutschland
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Neue CF Behandlungsansatze
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