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Beispiel Beispiel MukoviszidoseMukoviszidose

Mukoviszidose (Cysitische Fibrose, CF) ist die 
häufigste zum Tode führende genetisch bedingte 
Erkrankung in der kaukasischen Bevölkerung
Während früher die Patienten im Kindesalter an den 
Folgen der Gedeihstörungen früh verstarben, 
erliegen sie heute im Erwachsenenalter dem 
chronischen Lungenversagen.
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Betroffene Organe bei CFBetroffene Organe bei CF
Atemwege

Zäher Schleim          
Infektion und Inflammation

Leber

Leberzirrhose

Pankreas

Pankreasinsuffizienz 
Diabetes

Dünndarm

Obstruktion
Fettreicher Stuhl

Reproduktionsorgane

Infertilität

Haut

Schweißdrüsen sezernieren
vermehrt NaCl
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TherapieTherapie derder CF CF LungenerkrankungLungenerkrankung
Mukoviszidose Behandlung
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Hirche TO, Wagner TOF Deutsches Ärzteblatt 2003; 100: 264-270
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Keimbesiedlung in Abhängigkeit Keimbesiedlung in Abhängigkeit 
vom Alter (2004)vom Alter (2004)

Stern M et al. Qualitätssicherung Mukoviszidose 2004, www.muko.info
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MukoviszidoseMukoviszidose TherapieTherapie
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Kumulatives ÜberlebenKumulatives Überleben

Stern M et al. Qualitätssicherung Mukoviszidose 2004, www.muko.info
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Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CF

Prognoseabschätzung vor Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CFLungentransplantation bei CF
n Kerem et al. (n= 673)

• FEV1 < 30 % des Sollwertes
n Liou et al. (n= 5.800)

• FEV1 ungeeignet bzgl. Versterben
• FEV1-Abfall ungeeignet bzgl. Versterben

n Mayer-Hamblett at al. (n= 14.572)
• Vorzeitige Listung verkürzt Prognose
• FEV1 gleich gut / schlecht wie komplexere 

Vorhersagemodelle
KeremKerem E NEJM 1992E NEJM 1992

LiouLiou TG et al. Am J TG et al. Am J EpidemiolEpidemiol 20012001
MayerMayer--HamblettHamblett N AM J N AM J RespirRespir CritCrit CareCare MedMed 20022002
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Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CF

Prognoseabschätzung vor Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CFLungentransplantation bei CF

n 1991 – 2001; 30.930 Patienten; 1.379/ 845 Tx
n Signifikante Einflussfaktoren (RR)

• Jahr der Tx 0.94
• Alter 0.975
• B. cepacia x Alter 1.060
• CF-Arthropathie 2.23

LiouLiou TG et al. Am J TG et al. Am J RespResp CritCrit CareCare MedMed EpubEpub 20052005
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Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CF

Prognoseabschätzung vor Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CFLungentransplantation bei CF

n Prä-Tx macht Infektion mit 
Burkholderia cenocepacia die 
Prognose so schlecht, dass trotz 
Verschlechterung der post-Tx
Prognose durch B. cenocepacia post-
Tx eine Prognoseverbesserung 
resultiert

LiouLiou TG et al. Am J TG et al. Am J RespResp CritCrit CareCare MedMed EpubEpub 20052005
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Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CF

Prognoseabschätzung vor Prognoseabschätzung vor 
Lungentransplantation bei CFLungentransplantation bei CF

LiouLiou TG et al. Am J TG et al. Am J RespResp CritCrit CareCare MedMed EpubEpub 20052005

Einfluss von Alter auf Einfluss von Alter auf 
das das postpost--TxTx ÜberlebenÜberleben

A: Kinder < 50%A: Kinder < 50%

B: Kinder 50B: Kinder 50--90%90%

C: Erwachsene < 50%C: Erwachsene < 50%

D: Erwachsene 50D: Erwachsene 50--90%90%
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Lungentransplantationen in Deutschland
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