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Geschatzte Zahl der Patienten mit CF
fur die Jahre 1980-2000
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Altersstruktur
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Quelle: Patientenberichtsband des Deutschen Mukoviszidose Registers 2020
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Durchgeplant... 777
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-amilienwunsch

~ertiliat

nfertilitatsbehandlung

v" Schwangerschaft
v Entbindung
v Stillen

v" Mutter sein, Vater sein




Familienplanung

Professionelle Begleitung

» CF-Ambulanz

» Humangenetische Beratung

Wie wird CF vererbt?
Mutationen, die eine CF verursachen konnen

Testung des Partners auf Anlagetragerschaft
CBAVD als ,leichte” Form von CF

» Gynakologische Beratung und Betreuung

» ggf. Kinderwunschzentrum
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Defekt am langen Arm des
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E-Mail

Liebe Frau Smaczny,

Ich betreue eine CF Patientin, die nach Hormonbehandlung jetzt in
der 7. Woche schwanger ist. Lungenfunktion im Anhang. Die
Medikamente habe ich schon mit ihr besprochen ...

Jetzt hat sie mich heute angerufen, dass sie Drillinge erwartet! Ich
kiimmere mich gerade um eine addquate gyn. Betreuung und ...

Ich wiirde mich freuen, wenn Sie mich mal anrufen, denn diese
Nachricht hat sowohl die Patientin wie auch mich etwas tiberrumpelt

Viele Griife



UNIVERSITAT S

KLINIKUM FRANKFURT

Mukoviszidose ist erwachsen geworden

Pubertas tarda (Pubertat verspéatet)

Ursachen:

« Untergewicht (erniedrigter Korperfettanteil am Korpergewicht
* Veranderung im CF-Gen

Fertilitat herabgesetz
aber

Sexualitat nicht gestort
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Fertilitat herabgesetzt
CF-Frauen Fertilitat um 20% herabgesetzt

— Untergewicht

verminderte Zyklusstabilitat

seltenere Ovulationen

— hohe Viskositat des Zervikalschleims
gehemmte Spermienbeweglichkeit

CF-Manner 98% infertil

Azoospermie bei CBAVD

Congenital bilateral aplasia of vas deferens
(angeborene beidseitige Fehlanlage des Samenleiters)

* Mildeste Form einer CF Erkrankung

« Jeder Mann mit dem Vollbild einer CF hat auch eine CBAVD
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Azoospermie bei CBAVD

Congenital bilateral aplasia of vas deferens
(angeborene beidseitige Fehlanlage des Samenleiters)

Samenleiter Harnblase
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Prostata

Nebenhoden
Eichel
Vorhaut

https://www.gesundheitsinformation.de/

CBAVD mildeste Form einer CF Erkrankung beim Mann
Jeder Mann mit dem Vollbild einer CF hat auch eine CBAVD
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Infertilitatsbehandlung

In Vivo

hohe Viskositat des Zervixschleimes / reduzierte Spermienbeweglichkeit
* intrauterine Insemination (1Ul)

verminderte Ovulationsfrequenz
* Ovulationsinduktion durch medikamentose Behandlung
(hormonelle Praparate) in Verbindung mit Ul oder Verkehr zum Optimum (VZO)

In Vitro
1. Schritt: Befruchtungsmethoden ,im Reagenzglas®,
2. Schritt: Embryoubertragung (Transfer)

* In-vitro-Fertilisation (IVF)
Spermien mussen den Weg zur und in die Eizelle selber finden

* Intrazytoplasmatische Spermieninjektion (ICSI) '
ein einzelnes Spermium wird in die Eizelle injiziert (gespritzt) @
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Spermienentnahme
(Spermienextraktion)

aus dem Hoden: Testikulare Spermienextraktion
aus dem Nebenhoden: Epididymale Spermienextraktion
« TESE = testikulare Spermienextraktion

 MESA = mikrochirurgische epididymale Spermienaspiration

— OP ambulant bzw. kurz stationar

— Vollnarkose

— Die Chance auf eine Schwangerschaft betragt bei allen Methoden rund 30 %.
— Die Kostenubernahme wird fur jeden individuellen Fall von der Krankenkasse

entschieden, es kommt jedoch immer ein Eigenanteil auf das Paar zu
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Risiken fur ICSI Kinder?

« ICSI Kinder im Vergleich zur spontan gezeugten Kindern
— Fruhgeburt

— Niedrigeres Geburtsgewicht, kleinere Babylange

* Genetisches Risiko fur Auffalligkeiten

— ICSI Kinder 8,3%
— Spontan gezeugte Kinder 5,8%
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Risikoschwangerschaft

Prognose
Fur
Mutter und Kind

abhangig von

Allgemeinzustand
Fruchtbarkeit

(Fertilitat und Konzeption)

Risiken

Lu-Fu < 50%
pCO, > 45 mmHg
Untergewicht
Cor pulmonale

Begleiterkrankungen

guter Verlauf fur Mutter und Kind
wenn zur SS- Beginn
guter GZ und FEV, >80%



I~

"

N
13

UNIVERSITATS &%
KLINIKUM FRANKFURT

Vorbeugung einer MRSA-Ubertragung

von der Mutter auf ihr ebenfalls an CF erkranktes Kind

Kasuistik
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GOETHE-UNIVERSITAT
C. Smaczny', O. Eickmeier? C. Hiigel', G. Rohde'
*Chvtiane Herzog CF- Zentrum, Universitétskinium,  JW. Gosthe- Universkit, Pneumologie, Frankut
Chvators Hrsed Cr- somtuim, Unarstatokium, W Godo. Unverdtl, Phamracte. Proumocgo. Frankfun
Hintergrund Diagnosen
Pumonale Infektionen sind bei Mukoviszidose (CF, Cystische Fibrose)
maBgeblich fur den Verlauf der Erkrankung vevamwov\hch Eakteneue Zystische Fibrose, ED im 1. Lj., Homozygotie N1303K (p.Asn1303Lys /
Infeklonen der  Alemwege bestmmen biotal ©.3900C>G
Tgoenen Enfams o &6 Morata da P aioren I Kindemater ¢ Becektosen Verat FEV, 90~ %St
werden fir die. Infet exazerbationen neben vraen Infekten vor allem Sputum eimalg 0812, chronisch st 02/13
Preumdkokken, Hamophius. influenzae tnd Staphy e 2 -Nachwes intermitiorend,  ED 09/12, emout

verantwortlich gem acht, m spéteren Aer kommi es bel bi 2ur 85 % aler
Patienten zu einer cfvonischen Infektion m ¢ Pseudomonas aeruginosa,
cnem Kem, der zur wiederkehrenden Infokton mt Destruktion des
Lingengewebes fit. MRSA wid bei CF-Pafienten, unabhéngig vom
tor, aber mit groien regonalen Unterschieden nachgewiosen. Do
Pravalenz rokht von einem Tifstwert von 3 bis 4% i enigen
auropaischen Landem bis zu einem Hoofistwert von etwa 26% in den
Versgten Stastn (1 Im Verut de Jarve wra sin Ay
der MRSA-Pravalenz unler GF-Palienten becbac! h wem sich
NRSASiamme i e bilogst en Egenseraton ik von sersbloh
Staphylocosous aureus unterscheiden, snd de Infektionen mit MRSA
durch deren Resistenzlage schwier ger 2u Komen bel
chvorischer Besiedlung die gliche kinische Relevanz wie sensible
Staptylococous awreus haben. De Kirische Relevanz von MRSA
Infektionen bel CF-Patienten wird kortrovers dskutiert [4]. Wegen der
honden Obertragungsgefa von Patiert zu Patient und der satanen
Eradkationserfoge goton in CF-Zeniren strengo Hygenrchiinien.

Fallbeschreibung

= 30danvige CF-Patientin

~ chvonischo MRSA-Besiedung  seit 2012 (2013)

- so miesters Z01Z (24 ) mssiver Kindryurach

Partner gesunder CF-Merkm:
Scergrschatsonitt (mmsy ach wiederhoten  kinstichen Befruchtungen
‘Spontanentbi (06

el (aklud\ 6 Monate at)
Krankheitsbewaitigungspr oblem at
Meckamente/Anibiotkaun vs‘ragx:lk sten
Medkam
- fehiende Durchhahekvall bei Theraiedurchfirung
- postpartal
~ massive Ang e vor NRSA-Obortragng s Kin, Kind bslang MRSA-froi
~ guter LuFu- und Gewichtsverlaut

‘aeruginos:
/13 s stz m OA5

 exckrine Pakreasisuffizienz

 Diabetes melitus, ED 04/15
Hypothyreos

 Spontanentbindung im 0617, Kind auch mit CF Heterozygotie: N1303K
(p.Asn1303Lys / ¢.3309C>G) / c.489+1G>T

l Problem:

# Diferenzioing MRSA-Besiedung und MRSA-Infektion
# kene standaristo Dl der chionshen MRSA-fekicn
(3 postive Kuluren in den lezten 6-12 Monalen (77)
o (b cvdranosiries MRS Eraictine Sehma
 psychische Problematk (Medkamentenphobie, fehiende Durchhatekralt
Therapi)
© MRSA-Ubertragungsgefahr  und -Angste (e von Muter aufs Kind)

SchiuBfolgerung

~ chvonischer MRSA bleibt eine Herausforderung  fir die Behanding
~ umweitbedr 0 patientenspezifischo Riskofaktoren bleiben unkiar
- Pravention der Ubertragung  biebt in Angesicht der algemeinen
Problematik _essentiol
frihe Behandung scheint laut akluellr Studeniage erfolgreich
hettiche Eradkations-Protokole bei CF-Patienten- fefien
MRSA-Eradkationsversuche _erfordem komplexe und teure Hygiene-
und Therapiemainahmen, ~die von den Patlenten nicht gut angenommen

werden
MRSA-Nachwels muss richt mit ener Verschiechterung der FEV.
assoziert sein (4]

MRSA-Therapie (Kasuistik)

MRSA-Therapie (Literatur)

» 08112 MRSA-Erstnachweis (isoliert im Sputum), einmalg!
keine Therapie

> 02/13 MRSA emeuter Nachweis (isolert im Sputum)

Linezold p.0. (Saft) 2 Wochen
keine sufizente Therapeumselzung

~ 0413 wiederholter Nachwels (isollert im Sputum)
- Emplehiung:

Hygenemassnahmen

Linezokd p.o. (Saft) 2 W

keine suffzente Therapeumsetzung

» chronischer MRSA-Nachwels im Sputum seit 0212013

- 09117 MRSA im Sputum und Nase
- Planung

Hygienische Mundspilung onmova\ (@)

Turxin (Muprocin) Nasensabe

Vensomyen ccer Tocopeein 1. 3 Wochen + Lnezoid . (Sat) 2 Wachen,
danach Riampcin p.o. 4 Wochen

- Reaitat:

Vancomycin oder Teicopianin wg. Unvertrigichket Therapie richt magich
Linezold  p.o. (Saft) eingenommen

Riampicin p.o. nicht sufizient eingenommen

Imit Fosfomycin
[Tobramycin)

[Vancomycin.

[3stufiges. Therapieschema:
|Stufet; 3 Wochen iv Doppelantiiose
[(Teicopianin ~oder Vancor

[Zusatzich 5 Tage topische Therapie
ez & Wocren or

JBtiea s Wommas vt

[3 Jatveseradkationsrate:  84%.

nach Kappler [3] | [~ MRSA-Eradikation nach Muhlebach (2]
2 Wochen p.o. Trimethoprim-Sufmethoxazol  TMP.
in Kombination mit Reampicn

lzusiizlich topische Tt

[Chiorhexidin Mundspilung und Hautdesinfektion,
Inasal Mupirocin

mycin kombinert
oder Linezold oder

rale Doppelantibiose
istogramm

lam 28 Tag 829% Sanierungsrate

MRSA-Exazerbation nach Chmiel [5]
[Vancomycin_i.v. oder Linezold_p.o.

danach

Verlauf (Kasuistik)

Literatur

h M.S., Curr Opin Puim Med. 2017 Nov;23(6):544-550
Methiciin-resistant_Staphylococcus aueus in cystic fibrosis: how
E naged?

Mutiebach M.S. et al, Thorax 2017, Apri72(4):318-326
Microbidogical efficacy of early MRSA treatment in cystic fbrosis in a
randomised controlid tria

3. Kapplr M.

. Pt Pumonol. 2016 Oc1(10}1010-1019

o i rositon Saplocoocss Ao detrie or tho
first time in cystic fibrosis: A single center observational study.

4. Sawicki G.S. et al., Podiatr Puimonol. 2013 Oct

e s

48(10):954-61
ident methicilin resistant Staphylococcus aureus detection

pumonary function i cystic fbrosis

5 Chil JF, ot s, A Am Trersc S, 201 Sep 101209

Antbiotic managemer

microbiome, methiclin-resistant Staphylococeus aureus, yav\ rega\rve

it of g infections in cystic i
DGP 14.-17.03.2018.

bacteria, and mulipl infections.

Fallbeschreibung

30-jahrige CF-Patientin
chronische MRSA-Besiedlun
seit mindestens d. 24 LJ massiver Kinderwunsc
Schwangerschaftseintritt nach wiederholten
unstlichen Befruchtungen
artner gesunder CF-Merkmaltrager
pontanentbindung (06/17
ind auch an CF erkrankt
rankheitsbewaltigungsproblematik
Medikamenten-/Antibiotikaunvertraglichkeiten
Medikamenten-Phobie
fehlende Durchhaltekraft bei Therapiedurchfuhrun
postpartale Depression
massive Angste vor MRSA-Ubertragung aufs
Kind
Kind bislang MRSA-frei
— guter LuFu- und Gewichtsverlauf
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Schwangerschaft eingetreten
Worauf ist zu achten?

Ernahrung, Korpergewicht

Ernahrungsberatung

Maximierung der Nahrungsaufnahme, Vitaminsubstitution

Orale hochkalorische Zusatznahrung, Nahrungserganzungsmittel
Gewichtskontrolle

Physiotherapie, Atemtherapie, Muskeltraining

- Intensivierung in der Vorbereitungsphase
- Erhalt wahrend der Schwangerschaft
- Fruhzeitiges Fortsetzen nach der Geburt

Optimierung / Anpassung der medikamentosen Therapie
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Schwangerschafts Probleme

* Gewichtsentwicklung

Infekte / Antibiotikatherapie

Gestationsdiabetes

Arterieller Hyperthonus
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Medikamente/Impfung in der Schwangerschaft 05.10.2013

Sehr geehrtes Arzteteam,

ich bin 30 Jahre, habe CF (DeltaF508), habe einen sehr guten Lungenzustand (FEV1 115%),
dafiir leide ich an einem insulinpflichtigen Diabetes mellitus.

Nun habe ich gestern erfahren, dass ich in der 5. Woche schwanger bin (absolutes Wunschkind,
Ehemann ist kein CF-Erbtrdger).

Nun wollte ich fragen, ich nehiie ACC 600, Ayovent Fertiginkalaf, Salbutamolfertiginhala W
Inhalat Sowal und Liprolog, leiderderzeitauich 10 W seit ca. S Fagern
meine Bronchiemetwas zu" sind.

Darfich diese Medikamente alle problemlos nehmen? Bronchitol habe ich abgesetzt.

Da jetzt der Herbst kommt und ich in einer HNO-Praxis arbeite, hatte ich eigentlic

zu lassen. Ist dies sinnvoll, bzw. ab welcher SSW wadre dies ok?

Vielen Dank fiir Ihre Bemiihungen
CM

Expertenratfrage I
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Liebe Frau CM,
zunachst will ich Thnen zur Mutterschaft, Ihnen und Ihrem Mann zu Elternschaft herzlich

gratulieren! Ihnen wie auch lhrer Familie wiinsche ich alles Gute!

Sie haben uns zwei Fragen gestellt. Einmal geht es um die Anwendung von

Medikamenten wahrend einer Schwangerschaft, zweitens wollen Sie sich tber die

Grippeschutzi TSchwangeren informieren.

och bevor ich auf die gestellten Fragen eingehe will ich Ihnen warmstens abe
dringend empfehlen, dass Sie sich wahrend der Schwangerschaft auf jeden Fall von
Ihrem CF-Arzt und Gynakologen engmaschig betreuen lassen. Sehr wichtig ist eine

Kooperation zwischen Ihrem CF-Arzt und dem Gynakologen herzustellen, dann kann

ng gemeinsam optimal gefuhrt und Fragen kompetent beantworte

Nun zu lhrer ersten E issen wollen, ob Sie d
ich einnehmen koénnen:

- ACC, Fluimucil (Acetylcystein): wenn die Basis-Inhalationsbehandlung und
ausreichende Flussigkeitszufuhr unzureichend erscheint, kann Acetylcystein (oral oder
inhalativ) auch in der Schwangerschaft verwendet werden

- Atrovent (Iprotropiumbromid): darf in der Schwangerschaft als Bronchien erweiterndes
Mittel verwendet werden

- Salbutamol: ist wahrend der gesamten Schwangerschaft Mittel der 1. Wahl unter den
kurz wirksamen (3,-Sympathomimetika. Am Ende der Schwangerschaft miissen ggf.
Wehenhemmung und B,-spezifische Effekte beim Fetus bedacht werden

- Humaninsulin (alle Praparate): bei bestehendem Diabetes ist in der Schwangerschaft
ganz besonders auf eine gute Blutzuckereinstellung zu achten, daher ist die Anwendung
von Insulin auch dringend erforderlich

- Prednisolon: falls eine systemische oder lokale Behandlung mit Prednisolon
erforderlich ist, darf diese auch in der Schwangerschaft erfolgen. Es ist jedoch genau zu
Uberprifen, ob die Notwendigkeit dieser Behandlung tatsachlich besteht. Wenn es nicht
setzen ist, dann sollte versucht werden die Erhaltungsdosis zwischen Woche ach
und elf mog ter 10 mg/Tag zu halten.




UNIVERSITATS g«
KLINIKUM FRANKFURT

Inhalative Antibiotikatherapie
Risikobewertung

Schwangerschaft

Aztreonam(lysin) strenge Ind.-Stellung
Colistin strenge Ind.-Stellung
Levofloxacin kontraindiziert
Tobramycin kontraindiziert

*Diese Kategorisierungen beruhen auf intravendsen, d.h. systemischen Verabreichung der Substanzen
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Inhalative Antibiotikatherapie
Risikobewertung

Stillzeit

Aztreonam(lysin) Anwendung moglich
Colistin kontraindiziert
Levofloxacin kontraindiziert
Tobramycin kontraindiziert

*Diese Kategorisierungen beruhen auf intravendsen, d.h. systemischen Verabreichung der Substanzen
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Fachinformation

VERTEX Kalydeco® 150 mg Filmtabletten

4.6 Fertilitat, Schwangerschaft und
Stillzeit

Schwangerschaft
Bei Schwangeren wurden mit Kalydeco
keine angemessenen und gut kontrollierten

Stillzeit
Es ist nicht bekannt, ob Ivacaftor und/oder
seine Metaboliten beim Menschen in der

Studien durchgefthrt. Studien zur Entwick- Muttermilch ausgeschieden werden. Fr
lungstoxizitat wurden bei Ratten und Ka- lvacaftor konnte gezeigt werden, dass es in
ninchen in Tagesdosen bis zum 5-Fachen die Milch laktierender weiblicher Ratten
der beim Menschen angewendeten Tages- ausgeschieden wird. Die sichere Anwen-
dosis durchgefuhrt und ergaben keinen An- dung v co wahrena d illzeit ist
halt fUr eine Ivacaftor-bedingte Schadigung it erwiesen. Kalydeco sm

des Fotus (siehe Abschnitt 5.3). Da tierex-
perimentelle Reproduktionsstudien fur die
Reaktion bei icht immer pra-

iktiv_sind, sollte Kalydeco wahrend
Schwangerschaft nur angewendet werden, >
nn es eindeutig bendtigt wird.

der Stillzeit nur dann angewendet werden,
wenn der potentielle Nutzen das potentielle

isiko Uberwiegt. /




Anwendung von CF-Modulatoren
in der Schwangerschaft

« Es wurden bisher keine adaquaten und gut kontrollierten
Studien von Anwendung von CF-Modulatoren bei Schwangeren
durchgefuhrt

« Als VorsichtsmalRhahme empfehlt es sich die Anwendung von
CF-Modulatoren wahrend der Schwangerschaft zu vermeiden,
es sei denn die klinische Verfassung der Mutter macht die
Behandlung mit dem CF-Modulator erforderlich
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Eine Antwort autlhre Grippeschutzimpfungsfrage gibt i’ Deutschland die Standige

Impfkommission, so genannte STIKO. Hier kann man lesen, dass die Impfung gegen

Grippe insbesondere fur Schwangere ab dem vierten Schwangerschaftsmonat
empfohlen wird. Bei einer erhohten gesundheitlichen Gefahrdung durch eine

Grunderkrankung der Schwangeren wie beispielsweise Asthma, Diabetes oder

Bluthochdruck sollte bereits@chwangerschaftsdrittel die Ipnpfung

vorgenommen werden. Zu schweren Grunderkrankungen zahlt auch Mukoviszidose,
daher sollte auch hier die Impfung entsprechend, wie oben genannt, vorgezogen

werden.
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Entbindung

Spontanentbindung
PDA

Sectio cesarea

peridualanasthesie oder intubations-Narkose
PDA ITN
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Wochenbett

fruhe postpartale Mobilisation der Mutter

Thromboseprophylaxe

Pravention pulmonaler Verschlechterung

Rasche Mobilisation nach der Geburt
Korprliche Bewegung

Physiotherapie

Atemtherapie, Bronchialdrainage
Inhalation

Sonstige Medikation

Ernahrung
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Stillen

« auch bei CF-Muttern moglich

* Muttermilchzusammensetzung wie bel
Gesunden Frauen

 Erhohung des Kalorienbedarfs erforderlich
(+ 500 kcal/Tag)

* bei Antibiotikumeinsatz Stillen nicht moglich
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Uberforderung
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Hilfen im Alltag

- sich helfen lassen

- Groleltern, Familie

- Mutter-Kind/familienorientierte -Kur
- Soziale/finanzielle Hilfen

- Zeit und ,Raum” fur sich
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mit der Zunahme an Freiheit
wdchst die Verantwortung



