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Vorwort

Liebe Mitglieder,

wir schauen zuriick auf einen Winter und Friihling voller Ereignisse.

Insbesondere unser Infotag mit lber 200 Besuchern war eine echte
Herausforderung fiir uns, aber auch ein Lohn fiir unsere Arbeit, die nach
wie vor als Ehrenamt in unserer Freizeit geschieht. Wenn man dann so viel
positive Riickmeldung erhalt, ist es jede Minute Arbeit wert.

Nach der Veranstaltung ist auch immer zugleich vor dem Journal. Wir im
Vorstand stellen uns dann die Frage, woriiber wir berichten wollen. Was
mochten Sie, unsere Mitglieder, gerne lesen? Es kann nicht alles in unser
Journal, was in der Alpha-Welt passiert, dennoch mochten wir lhnen so

LT TGS viel wie moglich erzahlen und Sie informieren.
1. Vorsitzende

Diesmal fiel uns die Auswahl der Themen leicht, hatten wir Sie doch auf
unserer Mitgliederversammlung befragt, was lhnen gefallt und was Sie interessiert. Die Details
der Auswertung sehen Sie auf Seite 32 f.

Es hat mich personlich sehr gefreut, dass die meisten von Ihnen gerne tiber Neues aus Wissenschaft
und Forschung informiert werden wollen und unsere bisherige Mischung gut ankommt, wir sind
anscheinend auf dem richtigen Weg — das haben Sie uns mit Ihren Noten gezeigt. Vielen Dank.

Es wurden Artikel speziell zum Thema Ernahrung und lber die Psyche gewiinscht, eines haben
wir gerne bereits in dieser Ausgabe mit aufgenommen (siehe Seite 34 - 37) und lber die Psyche
werden wir in der zweiten Ausgabe 2016 berichten.

Auch das Personliche und Emotionale sollte nicht zu kurz kommen, auch dies war lhr Wunsch.
Da kam der Bericht von Udo Held gerade recht, der zwar nicht sein letztes Hemd gegeben hat,
so aber doch sein einziges Kinderbuch - alles fiir die gute Sache. Auch die Geschichte von Herrn
Lidemann, der doch eigentlich nur eine Party feiern wollte... — aber lesen Sie selbst.

Unsere Umfrage mochte Ubrigens nicht nur den jetzigen Stand abfragen, sondern eine Auf-
forderung an Sie sein, uns mitzuteilen, was Sie bewegt, heute und in Zukunft.

Aber nun machen Sie es sich gemiitlich und viel Spal} bei der Lektiire!

Bleiben Sie gesund und munter,

lhre /(///&;7‘7’7 ﬂv/gmc

Marion Wilkens

Sie haben Lob oder Kritik? Sprechen Sie uns an!
Zu erreichen sind wir unter: info@alpha1-deutschland.org

und unter: 040 85106168
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Service

Vorstand und Fachbeirat

Die Mitglieder des Vorstandes und unsere Fachbeirate stehen fiir einen Erfahrungsaustausch gerne zur

Verfligung. Eine medizinische Beratung ist ausgeschlossen.

Vorstand

Marion Wilkens

1. Vorsitzende

Tel. 040 85106168
marion.wilkens@alphai-deutschland.org
Kongresse, internationale Kontakte,
Redaktion des Journals, Betreuung
der SHGs

Bernd Lempfert
Schatzmeister
Tel. 04101 3750593

bernd.lempfert@alpha1i-
deutschland.org

Verwaltung der Finanzen

Kerstin Wehlmann

Protokollfiihrerin
kerstin.wehimann@alpha1-
deutschland.org

Verwaltung der Mitgliederdaten

Beirat

Michaela Frisch
Fachbeirat

Tel. 07726 65109
michaela.frisch@alpha1-
deutschland.org

Training, Mobilitat und Lungensport

Linda Tietz

Fachbeirat
linda.tietz@alphai-deutschland.org
Fotos und Redaktionelles

Gabi Niethammer
2. Vorsitzende

Tel. 040 78891320
gabi.niethammer@alphat-
deutschland.org

Betreuung der Kinder,

Y Interne Alpha1-Abldufe und:

Kontakttelefon Kinder & Jugendliche

Tel. 04078891320
service.kinder@
alpha1-deutschland.org

Elke Sadtler-Lison
Stellvertretende Schatzmeisterin

Tel. 0511 423484
elke.saedtler-lison@alphai-
deutschland.org

Verwaltung der Finanzen,
Versammlungsprotokolle und:

Kontakttelefon Erwachsene

Tel. 05171423484
service.erwachsene@
alphai-deutschland.org

Uwe Deter
Fachbeirat
Tel. 05828 968674

uwe.deter@alphai1-deutschland.org

Technische Beratung fiir Sauerstoff,
Transplantation

Ursula Kriitt-Bockemiihl
Fachbeirat

Tel. 0821 783291
ursula.kruett-bockemuehl@alpha1-
deutschland.org

Sauerstoff-Langzeit-Therapie, Alltags-
umsetzung, wirtschaftliche und soziale
Aspekte
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Wissenschaftlicher Beirat

Sie haben die Moglichkeit, sich mit Fragen direkt an
unseren wissenschaftlichen Beirat zu wenden.

Bereich Lunge
ehem. Itd. Oberarzt Dr. med. Andreas Wilke

Facharzt fiir Innere Medizin - Pneumologie

Alpha-1-Sprechstunde: jeden Mittwoch von 8.00-16.00 Uhr
Tel. 030 94802550

Sonstige Terminvereinbarungen:

Tel. 030 94802148/-147

E-Mail: andreas.wilke@pgdiakonie.de

Bereich Leber
Priv.-Doz. Dr. med. Pavel Strnad

Oberarzt und Leiter der Spezialsprechstunde
Facharzt fiir Innere Medizin - Gastroenterologie

Hotline der Alpha-1-Spezialsprechstunde:
Tel. 0241 8080865

Erstkontakt gern per E-Mail:

L~ alphai-leber@ukaachen.de

Bereich Kinder & Jugendliche
Itd. Oberarzt Dr. med. Riidiger Kardorff

Facharzt fiir Kinderheilkunde - Kindergastroenterologie

Erstkontakt gern per E-Mail:
ruediger.kardorff@prohomine.de
Sonstige Terminvereinbarungen:
Sekretariat Tel. 0281 1041170




Interview

»Ich bleibe den Alpha-1-Patienten

sehr verbunden.”

Herr Dr. Andreas Wilke von der Evangelischen Lungenklinik Berlin im

Gesprach mit Linda Tietz

Linda Tietz: Herr Dr. Wilke, ich danke lhnen, dass Sie
mir freundlicherweise fiir das Interview zur Verfligung
stehen. Nachdem im ersten Interview unserer neuen
Journalserie ein neues Vorstandsmitglied vorgestellt
wurde und im zweiten Interview ein Beiratsmitglied
Auskunft Uber den Weg zur Listung gab, freue ich
mich ganz besonders, dass Sie uns heute Rede und
Antwort stehen.

Herr Dr. Wilke, in lhrer langjahrigen Tatigkeit als
Lungenfacharzt im FLT (Evangelische Lungenklinik
Berlin) haben Sie sich seit vielen Jahren insbesondere
mit der seltenen chronischen Erkrankung Alpha-
1-Antitrypsinmangel befasst. Was hat Sie dazu
veranlasst, sich gerade mit dieser Krankheit so speziell
auseinanderzusetzen und beispielsweise nicht mit
der COPD oder der Mukoviszidose?

Dr. Wilke: Die Beschaftigung mit der COPD einerseits
und dem Alpha-1-Antitrypsinmangel andererseits
stellen fiir mich keine Alternativen oder gar einen
Widerspruch dar. Vielmehr ist das Interesse am
Krankheitsbild des durch einen A1AT-Mangel
verursachten Lungenemphysems aus der langjahrigen
Erfahrung in der Diagnostik und Therapie von COPD-
Patienten entstanden. Auch heute noch verbirgt
sich unter den COPD-Patienten eine Reihe von
Patienten, bei denen ein genetisch bedingter Alpha-1-
Antitrypsinmangel vorliegt. Es ist die Aufgabe von uns
Arzten, diese Patienten zu identifizieren, zu betreuen
und ggf. auch im Rahmen einer Substitutionstherapie
spezifisch zu behandeln.

Linda Tietz: Wann und wie sind Sie dann mit unserer
Patientenorganisation in Beriihrung gekommen?

Dr. Wilke: Ich kann mich nicht mehr genau daran
erinnern, wann ich zum ersten Mal bewusst mit
der Patientenorganisation Alphal Deutschland in
Beriihrung gekommen bin. Dieser Kontakt ergab
sich jedoch zwangslaufig, da der langjahrige,
verdienstvolle 1. Vorsitzende Gernot Beier in den
90iger Jahren einer meiner ersten Alpha-1-Patienten

war. Uber viele Jahre bis zu seinem viel zu frithen Tod
im vergangenen Jahr hatten wir vielfaltige Kontakte,
nicht nur als Patient und Arzt, sondern dariiber hinaus
auch hinsichtlich der vielen Aspekte der Erkrankung,
seiner Erforschung und Behandlungsmadglichkeiten.

Linda Tietz: Vor einigen Jahren haben Sie das Alpha-
1-Mobil zur direkten haduslichen Versorgung der
Betroffenen ins Leben gerufen. Gibt es das noch?
Welche Erfahrungen konnten Sie hierbei sammeln?

Dr. Wilke: Das Projekt ,Alpha-1-Mobil“ besteht
nun bereits seit dem Jahr 2009 und wir arbeiten
an der Weiterentwicklung und Vervollkommnung.
Ziel des Projektes ist und bleibt die Durchfiihrung
der Substitutionstherapie mit einem humanen
Proteinaseinhibitor unter den Bedingungen der
ambulanten home-care-Betreuung. Zu diesem Zweck
wird der Patient einmal wochentlich durch eine
speziell ausgebildete Pflegekraft oder eine Arztin
zu Hause besucht, es wird die therapiebegleitende
Diagnostik, z.B. Pulsoximetrie, Blutgasanalyse,
Spirometrie durchgefiihrt und anschlieRend die
Infusion verabreicht.

Diese hausliche Versorgung erfolgt in Absprache und
Kooperation mit dem behandelnden Lungen- und/
oder Hausarzt. Der personelle und zeitliche Aufwand
wurde anfanglich von uns etwas unterschatzt. Deshalb
bleibt dieses home-care-Projekt solchen Patienten
vorbehalten, fiir die derwdchentliche Weg zur Infusion
in die Arztpraxis aus den unterschiedlichsten Griinden
nicht zumutbar ist. Die Resonanz bei den gegenwartig
von uns in dieser Weise betreuten Patienten ist sehr
positiv. Ab Mai 2016 werden wir an drei Tagen der
Woche unterwegs sein.

Dr. Andreas Wilke von der evangelischen Lungenklinik Berlin im

Linda Tietz: Kennen Sie schon das neueste
Printmedium von Alphal Deutschland eV,
das Ratgeberbiichlein  flir Kinder ,Alpha-1-
Antitrypsinmangel - Alles, was du wissen musst“? Wie
gefallt es lhnen?

Dr. Wilke: Ich habe mich sehr gefreut, als ich beim
Kongress der Deutschen Gesellschaft fiir Pneumologie
und Beatmungsmedizin im Marz dieses Jahres in
Leipzig das erste Exemplar in der Hand hielt. Der
Inhalt und die Gestaltung sind sehr ansprechend
und kindgerecht und machen es Kindern moglich,
einen Zugang zu ihrer Erkrankung zu finden. Ich
begriiBe diese Initiative von Alphal Deutschland
sehr, zusatzlich halte ich in diesem Zusammenhang
die Erhaltung bzw. Griindung von weiteren Alpha-
1-Kinder-Centern fiir unbedingt erforderlich und
wiinschenswert.

Linda Tietz: Was konnen Sie unseren betroffenen
Mitgliedern als mogliche neue Therapie zukiinftig in
Aussicht stellen?

Dr. Wilke: Neben der konventionellen Therapie
mit Inhalatoren stellt die Substitutionstherapie mit
einem humanen Proteinaseinhibitor bei schwerem
Alpha-1-Antitrypsinmangel weiterhin die Methode
der Wahl dar. Seit kurzem hat ein weiteres derartiges
Medikament die Zulassung erhalten. Wir Arzte, die sich
auf die Behandlung von Patienten mit A1AT-Mangel
spezialisiert haben, werden unsere Erfahrungen mit
dem neuen Medikament austauschen, insbesondere
auch unter dem Aspekt, welche Patienten fiir eine
derartige Substitutionstherapie in Betracht kommen.
Neben der etablierten Substitutionstherapie gibt
es Forschungsvorhaben, die sich mit alternativen
Therapieansatzen beschaftigen.
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Interview mit Linda Tietz

Linda Tietz: Auch wenn Sie nicht mehr als
behandelnder Arzt im FLT Berlin tatig sind, konnen wir
als Verein davon ausgehen, dass Sie uns weiterhin mit
Ihrer Kompetenz und langjahrigen Verbundenheit zur
Seite stehen werden?

Dr. Wilke: Auch wenn ich zum Ende des vergangenen
Jahres meine Tatigkeit in der Klinik ,aus Alters-
griinden“ beendet habe, bleibe ich natiirlich den
Alpha-1-Patienten sehr verbunden. So werde ich
weiterhin das Alpha-1-Center an der Evangelischen
Lungenklinik in Berlin-Buch leiten und fiihre in diesem
Rahmen einmal wochentlich Sprechstunden in der
Klinik durch. Weiterhin stehe ich beratend fiir Patien-
ten und auch fiir Alpha1 Deutschland als Mitglied des
wissenschaftlichen Beirates zur Verfiigung. Ich freue
mich auf eine weitere gute Zusammenarbeit!

Linda Tietz: Dariiber freuen wir uns als Verein mit
unseren Mitgliedern nattrlich auch. Vielen Dank Herr
Dr. Wilke fiir die Zeit, die Sie sich fiir dieses Interview
genommen haben.

Linda Tietz



Ankundigung

Alpha1 Kinder- und Jugendtag

2016 in Dusseldorf

Liebe Alpha-Familien,

es ist wieder soweit: Der mittlerweile 6. Alpha1
Kindertag findet statt. Einige sind schon seit dem
ersten Kindertag 2008 dabei und so macht es Sinn,
dass wir die Veranstaltung umbenannt haben in
Alpha1 Kinder- und Jugendtag.

Gemeinsam mit der Techniker Krankenkasse laden
wir herzlich ein:
18.-20.11.2016
Hotel Novotel Diisseldorf City West

Wir werden in familiarer Umgebung wieder span-
nende Themen bearbeiten und ausgewahlite
Referenten an der Seite haben, wahrend unsere Kinder
von der Spieleagentur Sorgenfrei betreut werden.
Eingeladen haben wir drei Fachleute:

Herrn Dr. Riidiger Kardorff, Gastroenterologe
im Marienhospital Wesel. Kaum einer bringt
Newcomern und alten Hasen das Basiswissen
rund um den AAT-Mangel so anschaulich und gut
verstandlich nahe.

« Herrn Prof. Bruno Christ, Bereichsleiter

Zelltransplantation & Molekulare Hepatologie
im Universitatsklinikum Leipzig. Sein besonderes
Interesse liegt auf dem Gebiet der Leberforschung,
er wird uns mogliche Therapieansdtze beim AAT-
Mangel vorstellen.
Es kommt Frau Andrea Meiners, Diplom-
Psychologin im Marienhospital Wesel. Ihr Vortrag
legt den Schwerpunkt auf die vielen Fragen
im familiaren Umgang mit einem Gendefekt,
auf Note und Zweifel, vor allem aber auch auf
mogliche Losungsansatze und gute Tipps.

Nach allen Vortragen bleibt genligend Zeit fiir Fragen
und Diskussionen mit den Referenten.

Dartiber hinaus werden wirdie Zeit nutzen, uns kennen
zu lernen und wieder zu sehen, uns auszutauschen
und zu diskutieren, gemeinsam Spal3 zu haben und
einfach mal ein Wochenende im Hotel ohne kochen
und aufraumen zu genief3en.
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Einige wichtige Infos und Bitten vorab:

Durch den sehr erfreulichen, standigen Zuwachs
unserer grofen Alpha-Familie 1dsst sich in diesem Jahr
schlecht abschatzen, wie gro8 das Interesse fiir den
Kinder- und Jugendtag ist. Eingeladen diirfen sich alle
Familien fuhlen, die ein betroffenes Kind (auch MZ2)
haben. Die Einladung umfasst folgende Kosten vor
ort (Ubernachtungen, gemeinsame Essen, Tagung,
Kinderbetreuung) und richtetsich gern an die gesamte
direkte Familie. Da wir nicht alle kennen kdnnen, bitte
ich um eine kurze Mail aller Interessierten (auch der
Familien, die haufiger kommen) bis 20.08., damit
ich die Zimmer- und Tagungskapazitdaten richtig
einschatzen kann. Vielen Dank.

Die Psychologin Frau Meiners hat in Zusammenarbeit
mit dem Psychologen Herrn Nehrke, ebenfalls
Marienhospital Wesel, Spannendes vor: nach wie vor
ist der AAT-Mangel noch nicht umfassend erforscht,
gerade bei Kindern sind die Wissensliicken vieler
Arzte groR. Das Psychologenteam mochte es sich
zur Auf-gabe machen, hier Liicken zu schliefen
und braucht dazu unser aller Hilfe. Am Kinder- und
Jugendtag wird Frau Meiners einen Fragebogen rund
um den AAT-Mangel in der Familie vorstellen. Diesen
konnen wir gemeinsam diskutieren und so einen
Fragebogen erstellen, den wir im Nachgang zum
diesem Infotag dann gebeten werden, auszufiillen.
Die darin enthaltenen, wert-vollen Informationen
werden anonym ausgewertet und im nachsten
Journal vorgestellt. Sie dienen zukiinftig als
Grundlage fiir eine Art Alpha1-Register auf der Ebene
des familidgren Miteinanders im Umgang mit einer
chronischen Erkrankung. Im Laufe der Jahre werden
Daten zusammen kommen, die uns allen helfen
koénnen, den Einfluss des Gendefektes auf die Familie
besser zu verstehen und zu bewaltigen. Mdgliche
Zusammenhdnge mit anderen, vielleicht haufig
auftretenden Erkrankungen konnen deutlich werden,
was wiederum fir die Forschung einen wichtigen
Grundstein bedeuten kann. Also: macht mit - es hilft
uns allen!

Voller Vorfreude auf Sie und euch,

Gabi Niethammer
gabi.niethammer@alpha1i-deutschland.org, 040 78891320
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Vom 18. bis 20. November 2016
iIm Hotel Novotel Dusseldorf City West

Themen
* Dr. Riidiger Kardorff
Alpha-1-Antitrypsinmangel
bei Kindern und Jugendlichen
Ein Uberblick aus
kinderarztlicher Sicht

¢ Andrea Meiners

Keiner ist alleine krank -
Was unsere Alpha-1 Familie
stark macht

Techniker
Krankenkasse
Gesund in die Zukunft.

¢ Prof. Bruno Christ

Alpha1 und die Leber -
tiefere Einblicke und mdgliche Ausblicke

Vir freuen uns
dul €incn ereignisreicnen
nder- und jugendtag in Dusseldort

&
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Fur Sie dokumentiert

Alpha1-Infotag 2016:

So viele Besucher wie noch nie

220 Teilnehmer, spannende Referenten und ein buntes Rahmenprogramm
machten den Alpha1-Infotag zu einer rundum gelungenen Veranstaltung.

Unser diesjahriges Alphal Wochenende fand vom
22.-23. April 2016 im Hotel Radisson Blu in Bremen
statt. Wir waren von Anmeldungen formlich tiberrollt
worden und hatten jedes verfiigbare Zimmer
geordert. So durften wirin der 16-jahrigen Geschichte
von Alpha1 Deutschland die hochste Teilnehmerzahl
sowohl zur Mitgliederversammlung als auch zum
Infotag begriiBen - ein groRartiges Gefuhl!

Beim Infotag informierten uns namhafte
Referenten aus dem In- und Ausland (iber Neues
und Bekanntes bei Alpha-1; Pannikulitis und
andere Begleiterkrankungen; Mobilitdtstraining bei
Alpha-1 und neue Aspekte aus der Forschung rund
um die Leber. Sportliche Ubungen im Saal sorgten
zwischendurch fiir Auflockerung und manch lustigen
Spruch. Da es sich um einen sehr breit angelegten
Saal handelte, legten die Referenten einige Meter
wahrend ihrer Prasentation zuriick, um allen 220
Teilnehmern nahe zu sein. So kiimmern wir uns halt
auch um Referentengesundheit.

Zeitgleich zum Infotag fand eine grof} angelegte
Leberstudie im Hotel statt, die von der Uniklinik RWTH
Aachen organisiert worden war. Gut 150 Teilnehmer
durchliefen mehrere Stationen und erhielten die

Mdoglichkeit, ihre Leberdichte messen zu lassen. Dass
die Untersuchungen in mehreren Hotelzimmern
stattfanden, hat das Hotel so wahrscheinlich auch
noch nicht erlebt. Wer legt sich schon mit einem
Ultraschallgerat ins Hotelbett...

Die fiinf Aussteller CSL Behring, Grifols, Echosens,
Pulmonx und Supersonic stellten ihre Produkte als
Hersteller von Plasma-Produkten, Lungenventilen
und Geraten zur Messung der Leberdichte vor. Es gab
einen regen Zulauf und viele informative Gesprache.

Zur Abrundung dieser gelungenen Veranstaltung
untermalte Markus Baltensperger, Mitglied bei
Alpha1 Deutschland, mit Gesang und Gitarre in
den Pausen die vielen frohlichen und interessanten
Unterhaltungen derAlphas, Referenten und Aussteller.

Danke an alle, die diese Veranstaltung zu etwas
Besonderem werden lieBen. Sie klingt in vielen
von uns nach.

Gabi Niethammer
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Auch den Kindern wurde viel geboten: Stadtbesichtigung, Erste-Hilfe-Kurs und Wissenschaft zum Mitmachen

Gut gelaunt angesichts der vielen Teilnehmer
der Veranstaltung: Gabi Niethammer

(2. Vorsitzende, links) und Marion Wilkens
(1. Vorsitzende, rechts)

Frischer Wind.
fir thre J
Patiente
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Fur Sie dokumentiert

Dr. Timm Greulich

Alpha-1-Antitrypsinmangel -
Neues und Bekanntes

Neues zur Haufigkeit der Erkrankung

Bis heute existieren keine wirklich zuverldssigen
Angaben dariiber, wie viele Menschen in Deutschland
und Europa vom  Alpha-1-Antitrypsinmangel
(AATM) betroffen sind. Es gibt aber verschiedene
Herangehensweisen um abzuschatzen, wie haufig die
Krankheit ist. So werden Neugeborene routinemaRig
auf bestimmte seltene Erkrankungen untersucht,
indem einige Tropfen Blut auf Filterpapierin ein Labor
geschickt werden. Forscher aus Schweden fahndeten
schon vor 30 Jahren in solchen Blutproben zusatzlich
nach Mutationen fiir AATM. Dabei beobachteten sie
eine Haufigkeit flir den PiZZ-Typ von ungefahr 1:5.000
bis 1:10.000 Neugeborenen.

Untersucht man grof3e Gruppen gesunder Menschen
auf AATM, beispielsweise Blutspender, ergeben sich
daraus rund 8.000 Erkrankte in Deutschland und
125.000 in Europa. Allerdings werden kranke Personen
bei solchen Studien von vornherein ausgeschlossen,
was zu einer Unterschatzung der wahren Haufigkeit
fuhrt.

Da die Lungenerkrankung beim AATM sich als COPD
manifestiert, kann man auch in der groflen Gruppe
von COPD-Patienten nach Mutationen suchen.
Studien aus den USA zeigten, dass 0,5 % der COPD-
Patienten einen Pi-ZZ-Typ hatten. In Deutschland gibt
es etwa 5 Millionen Patienten mit COPD. Wenn davon
0,5 % bzw. jeder 200. an AATM erkrankt ist, waren das
insgesamt 25.000 Personen in Deutschland.

Neues zur Diagnosestellung

Insgesamt diirften in Deutschland erst ungefahr
10-20% der homozygoten Gentrager mit AATM
identifiziert worden sein. Die Zeit von den ersten
Symptomen bis zur Diagnosestellung liegt meist
zwischen 5 und 9 Jahren, und durchschnittlich haben
die Patienten wahrenddessen 2 bis 4 verschiedene
Arzte konsultiert. Hier besteht noch viel Potential fiir
eine friihere Diagnosestellung und Therapie.
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Ein Grund fiir zu wenig identifizierte Patienten konnte
sein, dass Arzte nicht geniigend tiber die Erkrankung
wissen. Dies zeigtesichin einerUmfragebei Internisten
und Allgemeinmedizinern. Sie gaben zu 36 % bzw.
53 % an, nur wenig oder gar nichts liber AATM zu
wissen. Dementsprechend selten testeten diese
Arztgruppen auf einen AATM, namlich nur 33 % der
Internisten und 45 % der Hausarzte. Eigentlich sollte
gemal’ der aktuellen Leitlinie jede Person mit COPD
einmal im Leben auf AATM getestet werden. Dies
geschah bei Internisten und Pneumologen jedoch nur
selten, namlich bei 5 % bzw. 16 % dieser Patienten.

Die zehn Gebote fiir eine bessere
Diagnosestellung von AATM

Du sollst AATM nicht vergessen
Du sollst jeden einzelnen COPDler testen

Du sollstAATM nicht (ibersehen, auch wenn der
Patient nicht das typische Bild aufweist

Du sollst alle Asthma-Patienten mit nicht
vollstandig reversibler Atemwegsobstruktion
testen

Du sollst asymptomatische Patienten mit
Atemwegsobsruktion und Risikofaktoren testen

Du sollst Patienten mit unerklarter Leberzirrhose
und nekrotisierender Pannikulitis testen

Du sollst Familienscreening durchfiihren

Du mogest Patienten mit Bronchiektasen und
C-ANCA-positiver Vaskulitis testen

Du sollst zuerst den Serumspiegel bestimmen

Du sollst niemals aufgeben

Im Laborin Marburgwurdeschatzungsweise die Halfte
aller bekannten AATM-Patienten in Deutschland
entdeckt. In mehrals 19.000 Proben, die nach Marburg
geschickt wurden, identifizierte man 1293 Personen
mit PiZZ- und 348 mit PiSZ-Typ. Insgesamt waren
es rund 2000 Patienten mit schwerem AATM. Aktuell
kommen jedes Jahr 100-150 Patienten mit PiZZ-Typ
hinzu.

Ein neues Werkzeug fiir die arztliche Praxis ist
ein Schnelltest auf AATM. Er funktioniert ahnlich
wie ein Schwangerschaftstest. Ein Blutstropfen
aus Ohrlappchen oder Fingerbeere wird auf einen
Teststreifen aufgetragen. Innerhalb weniger Minuten
kann man feststellen, ob im Blut ein Z-Protein
vorhanden ist. Wenn ja, kann die genauere Diagnostik
erfolgen, idealerweise mit dem bewahrten Alpha-Kit®.

= Conirol

Z-AAT - ZAAT . Z-AAT

S .S .s

Der Schnelltest: Resultat A schlie3t alle Z-assoziierten AATM-
Varianten aus. Bei Resultat B handelt es sich um ein positives
Signal, das durch weitere Tests bestatigt werden sollte

Neues zur Therapie

Wurde die Diagnose eines AATM gestellt, gibt es fiir
jeden Patienten grundlegende Empfehlungen. Wichtig
ist, mit dem Rauchen aufzuhéren, sich regelmaRig
korperlich zu betatigen und sich gegen Influenza und
Pneumokokken impfen zu lassen.

Zur medikamentdsen Behandlung werden vor allem
bronchialerweiternde Substanzen zum Inhalieren
eingesetzt. Diese ,Weitmacher” werden in speziellen
Praparaten mit entziindungshemmenden inhalativen
Steroiden kombiniert. Zu den Steroiden diskutieren
Experten derzeit intensiv die Vor- und Nachteile der
Behandlung.
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Aktuelle Forschungsergebnisse zur Gentherapie waren
enttdauschend. Bisherige Versuche, das gesunde Genin
den Korper einzuschleusen, scheiterten, denn man
erreichte nur 5 % der erforderlichen schiitzenden
Blutspiegel.

Zur intravendsen Behandlung mit Alpha-1-Antitrypsin
liegen neue Forschungsergebnisse aus der RAPID-
Studie vor. Patienten aus 13 verschiedenen Landern
nahmen teil und wurden Uber 2 Jahre wochentlich
mit Infusionen behandelt. Dabei erhielt die Halfte
der Studienteilnehmer das AAT-Praparat (60 mg/
kg Korpergewicht pro Woche), die andere Halfte ein
wirkstofffreies Placebo. Nach 24 Monaten zeigte sich,
dass mehr Lungengewebe erhalten geblieben war,
wenn die Patienten mit AAT behandelt worden waren:
ihre Lungendichte im CT hatte nurum 1,45 g/l pro Jahr
abgenommen, wahrend es in der Placebo-Gruppe 2,19
g/lwaren.Imdrittenundvierten)Jahrwurdenehemalige
Placebo-Patienten ebenfalls mit AAT behandelt. Nun
profitierten auch sie von der Substitution und verloren
nur noch 1,31 g/l Lungendichte pro Jahr. Interessant
war die Beziehung zwischen Behandlungserfolg und
Blutspiegeln: Je hoher die mit der Therapie erzielten
Konzentrationen von Alpha-1-Antitrypsin im Blut
waren, desto mehr Lungengewebe blieb erhalten.
Diese Ergebnisse sind Ausgangspunkt fiir eine neue
Studie, in der normale und hohe Dosierungen (60
bzw. 120 mg/kg Korpergewicht pro Woche) verglichen
werden. Man hofft, bei hoheren AAT-Spiegeln bessere
Erfolge zu erzielen.

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp



Fur Sie dokumentiert

Prof. Dr. Sabina Janciauskiene

Alpha-1-Antitrypsin (A1AT)

— ein naturliches, anti-
inflammatorisches Medikament
flir A1AT Mangelerkrankungen

Alpha-1-Antitrypsin beeinflusst sowohl
die Aktivitat als auch die Produktion von
Elastase

Schon lange bekannt ist die Bedeutung des Alpha-1-
Antitrypsins als natirlicher Gegenspieler der Elastase.
Elastase wird in bestimmten weiflen Blutkdrperchen
gebildet, den neutrophilen Granulozyten. Wird die
Elastase freigesetzt, kann sie das Gewebe angreifen
und die Lunge schadigen. Deswegen bildet der Korper
auch einen Gegenspieler, das Alpha-1-Antitrypsin,
das an die Elastase binden kann. Alpha-1-Antitrypsin
halt also die unerwiinschten Wirkungen von Elastase

in Schach (siehe Abb. 1). Abb.1

A1AT bindet
HENEN

Aktuelle Forschungsergebnisse zeigen einen weiteren
Effekt von Alpha-1-Antitrypsin. Es ist namlich in der
Lage, die korpereigene Produktion der schadlichen
Elastase zu verringern. Forscher wiesen diesen Effektin
Blutzellen nach. Dazu wurden drei Personengruppen
untersucht: 1. gesunde Personen mit PiMM-Typ, 2.
Patienten mit Alpha-1-Antitrypsinmangel vom PiZZ-
Typ ohne Prolastin®-Therapie und 3. eine Gruppe von
PiZZ-Patienten mit Emphysem, die eine Prolastin®-
Substitution erhielten. Gesunde Personen stellten
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nur wenig Elastase her. Dagegen waren die Elastase-
Werte bei PiZZ-Patienten ohne Prolastin®-Therapie
sechsfach erhoht. Die dritte Gruppe, Patienten unter
Therapie, produzierten im Durchschnitt 50% weniger
Elastase als die unbehandelten Patienten. Damit
lagen die Werte bei behandelten PiZZ-Patienten also
deutlich niedriger als bei denen ohne Behandlung.
Eine andere aktuelle Untersuchung teilte Blutzellen
von PiZZ-Patienten in zwei Gruppen ein, je nachdem
ob die Zellen viel oder wenig Elastase herstellten.
Im Labor wurde zu den Zellen Alpha-1-Antitrypsin
hinzugegeben. Die Zellen, die zu Beginn sehr viel
Elastase produziert hatten, stellten in Anwesenheit
von Prolastin® deutlich weniger Elastase her.
In der anderen Gruppe mit normaler Elastase-
Produktion zu Beginn veranderten sich die Werte
nach Prolastin® nicht. Hieraus leiteten die Forscher
eine immunmodulatorische Wirkung von Alpha-1-
Antitrypsin ab, denn es wirkte besonders stark in
Zellen, die viel zu viel Elastase hergestellt hatten.
Diese neuen Forschungsergebnisse zeigen, dass
Alpha-1-Antitrypsin nicht nur die Aktivitat von
Elastase hemmt. Vielmehr verringert es auch die
Produktion schadlicher Mengen dieser kOrpereigenen
Substanz.

Bestimmte Fettsauren beeinflussen die
Aktivitat von Alpha-1-Antitrypsin

Wie schon lange bekannt ist, verringert freies Alpha-1-
Antitrypsin die Aktivitat von Elastase und auch die des
eiweillspaltenden Enzyms Proteinase 3. Bestimmte
Stoffe, die an das Alpha-1-Antitrypsin-Molekiil
andocken konnen, beeinflussen die biologische
Aktivitat von Alpha-1-Antitrypsin. Aktuell wurde
bei Fettsauren untersucht, wie sie an das Alpha-1-
Antitrypsin gebunden werden. Dabei beobachteten
die Forscher eine zusatzliche entziindungshemmende
Wirkung: wenn Alpha-1-Antitrypsin an bestimmte

Omega-3-Fettsauren gebunden war, wurden mehrere
Stoffe, die der Korper bei Entziindungen freisetzt,
gehemmt. Welche Fettsduren die Entziindung
besonders wirksam hemmen, wird aktuell genauer
untersucht. Erst wenn diese Studien beendet sind, wird
man beurteilen konnen, ob bestimmte Fettsauren fiir
die Behandlung von Patienten infrage kommen.

Bronchiektasen bei Mangel an Alpha-1-
Antitrypsin

Ein Fallbericht aus der Medizinischen Hochschule
Hannover zeigt einen moglichen Zusammenhang
zwischen Bronchiektasen in der Lunge und erniedrig-
ten Konzentrationen von Alpha-1-Antitrypsin im Blut.
Ein 18 Jahre alter mannlicher Nichtraucher erkrankte
seit der friihen Kindheit wiederholt an Entziindungen
derNasennebenhdhlen und des Mittelohrs. Seit Jahren
hatte er einen chronischen Husten mit Schleim. In
den Atemwegen waren Eitererreger (Staphylococcus
aureus) nachweisbar. Bei der Bildgebung zeigte die
Computertomografie in der Lunge kein Emphysem,
aber ausgepragte Erweiterungen der Atemwege mit
Bronchiektasen. Im Blut war die Konzentration von
Alpha-1-Antitrypsin mit 0,78 g/Liter erniedrigt, und
es wurde ein PiMZ-Typ diagnostiziert.

Bei speziellen Laboruntersuchungen zeigte sich, dass
die neutrophilen Granulozyten von PiMZ-Personen
mehr Elastase und weniger Alpha-1-Antitrypsin
produzierten als Granulozyten von gesunden PiMM-
Personen. Auch von der entziindungsfordernden
Substanz  Interleukin-18  produzierten = PiMZ-
Blutzellen doppelt so viel wie gesunde. Offenbar kann
bei Menschen mit PiMZ-Typ das Alpha-1-Antitrypsin
in seiner Funktion gestort sein. Dann kann auch die
Lunge erkranken. Nicht nur die Hohe der Blutspiegel,
sondern auch die Qualitat des AAT-Proteins ist also
entscheidend, um gesund zu bleiben.

Alpha-1-Antitrypsin zum Inhalieren:
Zulassung beantragt

Wenn Patienten mit AATM eine Substitutionstherapie
erhalten, wird das Medikament intravends infundiert.
Uber die Blutbahn gelangt es in die Lunge und in
andere Bereiche des Korpers. Ein neues Verfahren
ist die direkte Behandlung der Lunge, indem Alpha-
1-Antitrypsin nicht in die Blutbahn gegeben wird,
sondern mit einer Inhalation direkt in die Atemwege
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gelangt. Die Ergebnisseeinerklinischen Priifung haben
dazu gefiihrt, dass der Hersteller (Firma Kamada)
mittlerweile die Zulassung bei der europaischen
Arzneimittelagentur beantragt hat.

Die Studie wurde in acht Landern an 168 Patienten
durchgefiihrt, auch an zwei Studienzentren in
Deutschland. Die Teilnehmer inhalierten zweimal
am Tag 4 ml Inhalationslosung liber ein eFlow®-
Inhaliergerat. Dieses batteriebetriebene Gerat ist
besonders leicht, klein und leise und fiir die Patienten
angenehm zu handhaben. Die Halfte der Patienten
inhalierte mit Alpha-1-Antitrypsin (80 mg pro Dosis),
die andere Halfte mit einem Wirkstoff-freien Placebo.
Nach 50 Wochen erfolgte die Auswertung. Die Forscher
hatten vermutet, dass die Zahl der Exazerbationen
(Verschlechterungen)  mit  Alpha-1-Antitrypsin
geringer sein wirde. Diese Hoffnung bestatigte sich
nicht. Allerdings verbesserte sich bei Patienten mit
Alpha-1-Antitrypsin-Inhalation {iberraschenderweise
die Lungenfunktion, wahrend sie unter Placebo
abgenommen hatte. Wichtige Messwerte zeigten
signifikante Unterschiede, zum Beispiel die FEV1. Sie
stieg nach 50 Wochen Alpha-1-Antitrypsin Inhalation
um 15 ml an, wahrend sie unter Placebo-Inhalation
wie erwartet abnahm, und zwar durchschnittlich um
27 ml.

Bei einem in der Zulassung befindlichen Verfahren gelangt Alpha-1-
Antitrypsin mittels Inhalation direkt in die Atemwege
(Bild: PARI GmbH)

Sollte die europaische Arzneimittelbehdrde das neue
Praparat zulassen, ware es fiir Patienten verfiigbar.
Welche Rolle das inhalative Alpha-1-Antitrypsin dann
in der Behandlung spielen kann und wie das neue
Praparat im Vergleich zur bewahrten intravendsen
Infusion dasteht, muss dann erst noch erforscht

werden.
Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp



Fur Sie dokumentiert

Prof. Dr. Rainer Wiewrodt

AATM-assoziierte
Begleiterkrankungen:
Pannikulitis & Co

Alpha-1-Antitrypsinmangel bei
Neugeborenen und Kindern

Neugeborene und Kinder mit PiZZ-Typ haben nicht
selten eine Leberbeteiligung, rund 10-15 % entwickeln
eine Lebererkrankung und 1-5 % eine Leberzirrhose.
Die Ursache dafiir ist die veranderte Struktur des
krankhaften AAT. Die PiZZ-Molekile klumpen zu
langen Schnilren zusammen und sind so grof3, dass
sie nicht richtig aus der Leberzelle ausgeschleust
werden konnen. Erst ganz allmahlich werden die
liegen gebliebenen AAT-Molekiile abgebaut. Dagegen
ist die Lungenbeteiligung bei Kindern extrem selten.
In Schweden fahndeten Forscher in den 1970er Jahren
bei mehrals 200.000 Neugeborenen nach einem AATM.
Bei 127 Sauglingen fanden sie den PiZZ-Genotyp. Im
Alter von sechs Monaten waren bei 60 % dieser Kinder
die Leberwerte im Blut erhoht. Zwei Kinder verstarben
wegen schwerer Leberfunktionsstorung. Ermutigend
waren die Ergebnisse einer Nachuntersuchung 26
Jahre spater: alle Erwachsenen waren gesund, auch
die Personen, die als Kind eine Leberbeteiligung
gehabt hatten. Auffallige Leberwerte hatten nur 12%
der Erwachsenen, aber keiner hatte entsprechende
Beschwerden.

Seltene Erscheinungsformen bei
Erwachsenen

Die meisten Personen mit PiZZ-Typ haben als
Erwachsene mit einer Lungenerkrankung zu tun.
Typisch sind das zunehmende Lungenemphysem und
die friihe COPD.

Auch Leberbeteiligungen sind nicht selten: Das
lebenslange Risiko fiir eine Leberzirrhose wird mit
30-40 % angegeben, und bei etwa 3 % der Patienten
kommt es sogar zu einem Leberkrebs. Deswegen ist es
so wichtig, eine Leberbeteiligung durch regelmaBige
Untersuchungen friih zu erkennen.

Bei Verstorbenen mit AAT-Mangel dominiert
das Lungenemphysem mit 72 %, gefolgt von der
Leberzirrhose mit 10 %.
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Nur selten findet man andere Erkrankungen wie
beispielsweise eine Pannikulitis oder eine spezielle
Entziindung der BlutgefaBe, die C-ANCA positive
Vaskulitis.

Fallbericht einer Frau mit Pannikulitis
@ Fallbericht 1

weiblich
PiZZ-Genotyp

Eine knapp 40-jahrige Frau aus einem Nachbarland
stellte sich im August 2011 zum ersten Mal im Alpha1-
Centrum Miinster vor. Sie suchte den Kontakt mit den
deutschen Experten, weil die dortigen Krankenkassen
die Substitutionstherapie mit Prolastin® nicht
erstatten wollten.

Bis zum Erkrankungsbeginn 2008 war die Patientin
gesund gewesen, sie hatte nicht geraucht und war
sportlich aktiv. Thr war bekannt, dass sie einen PiZZ-
Genotyp hat, ebenso wie eine ihrer Schwestern. Im
zeitlichen Zusammenhang mit einer beruflichen
Stresssituation traten dann 2008 ausgepragte
Schwellungen der GliedmaBen auf, und die
Patientin nahm massiv an Gewicht zu, mit einem
Gewichtsanstieg von 25 kg in wenigen Wochen. Es
bestanden ausgepragte Hautveranderungen und aus
einigen Lasionen trat klare Fliissigkeit aus.

Die Arzte diagnostizierten eine Pannikulitis. Die
Patientin wurde mit unterschiedlichen Medikamenten
behandelt, vor allem mit Cortison, mehreren
Antibiotika und einem Mittel gegen Lepra. Trotzdem
besserten sich die Beschwerden kaum. Im Jahr 2010
hatte sich eine Pannikulitis-Lasion tiber dem Steillbein
so stark entziindet und infiziert, dass eine Operation
erforderlich wurde. Danach musste die Patientin
zwei Monate lang Bettruhe einhalten. Arzte zweier
Universitatskliniken hielten eine AAT-Substitution
nicht fir zwingend notwendig. Vielmehr schlugen sie
eine Lebertransplantation vor.

Da sie im eigenen Land nicht weiterkam, wendete
sich die Patientin nach Deutschland. Bei der ersten
UntersuchunginMiinstergingesderPatientinschlecht,
sie klagte trotz Einnahme von Schmerzmitteln und
Psychopharmaka liber sehr starke Schmerzen. Bei
180 cm KorpergroBBe lag ihr Korpergewicht bei 132
kg. Die Hauterscheinungen der Pannikulitis waren
stark ausgepragt, ebenso wie die Schwellungen und
Wasseransammlungen an Rumpf und Gliedmalen.
An Handen und Fingern wurden entziindliche
Schwellungen mit Arthritis beobachtet. Die
Lungenfunktionsuntersuchung zeigte eine verringerte
FEV1 von nur 51 % des Solls und eine ausgepragte
Diffusionsstorung. In der Blutgasanalyse war der
Sauerstoff-Wert erniedrigt und der pCO2 erhoht. Ihre
Leberwerte waren wie bei einer chronischen Hepatitis
verandert.

Fur die Arzte in Minster stand auBer Frage, dass eine
Substitution mit Prolastin® dringend erforderlich
war. Nach einem sechsmonatigen Kampf mit
den niederlandischen Krankenkassen konnte die
Patientin dann mit AAT behandelt werden. lhre
AAT-Blutspiegel lagen erst dann im gewiinschten
Bereich, als die Prolastin®Dosis auf 100 mg/kg
Korpergewicht gesteigert worden war. Danach
besserten sich die Beschwerden der Patientin,
aber sie verschwanden nicht vollstandig. Auffallig
waren starke Gewichtsschwankungen von Tag
zu Tag, die durchaus 4 kg betragen konnten. Im
Bereich der Lendenwirbelsdule war die Pannikulitis
besonders schmerzhaft. Dort spritzte man ortlich
Betaubungsmittel und entziindungshemmende
Steroide, was zu einer Besserung der Beschwerden
flhrte.

Arzte wissen bis heute nicht, wie das
Krankheitsgeschehen bei Pannikulitis zu verstehen
ist. Auch die optimale Dosis und Dauer der
Substitutionstherapie ist noch offen.
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Fallbericht eines Mannes mit
normaler FEV1

Fallbericht 2
mannlich
Raucher
tibergewichtig

Bei dem Mitte 50-jahrigen Mann war der AAT-Mangel
seit 2013 bekannt. Im Folgejahr stellte er sich zum
ersten Mal in Minster vor. Hier war die Frage, ob trotz
guter Lungenfunktion eine Substitutionstherapie
erfolgen kann und darf.

Der Patient war bisher weitgehend gesund
gewesen, allerdings bei ungesundem Lebensstil
mit Zigarettenrauchen und Ubergewicht. Eines
seiner Geschwister war mit einer Lebererkrankung
verstorben. Jetzt klagte derPatient (iber Luftnotin Ruhe
und bei Belastung. Die Lungenfunktionsdiagnostik
ergab zwar eine normale FEV1 von mehrals 120 % des
Solls. Jedoch bestand eine Diffusionsstorung, und die
Blutgase sprachen flir einen Sauerstoffmangel im Blut.
Im CT der Lunge zeigte sich ein Lungenemphysem.
Die Untersuchung der Leber ergab eine beginnende
Leberzirrhose.

Die Arzte in Minster stellten aus Vergleichswerten
fest, dass sich die FEV1 innerhalb von anderthalb
Jahren um 600 ml verschlechtert hatte, auch wenn
sie aktuell noch im Normbereich lag. Damit war nach
den medizinischen Leitlinien die Indikation fiir eine
Substitutionstherapie gegeben. Man entschied sich
flr eine zeitlich begrenzte Substitution. Bereits nach
wenigen Infusionen mit AAT profitierte der Patient
von der Therapie. Seine Atemnot besserte sich und
seine Sauerstoffwerte im Blut stiegen an. Auch nach
der geplanten Beendigung der Substitution wird man
ihn engmaschig weiter untersuchen.

Trotz der normalen FEV1 war bei diesem Patienten
eine rasche Verschlechterung seiner Lungenfunktion
aktenkundig. AuBerdem hatte er Beschwerden. Somit
waren die Kriterien flir eine Prolastin®-Behandlung
erfillt, wie sie der Zulassung des Arzneimittels und
der arztlichen Behandlungs-Leitlinie entsprechen.

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp



Fur Sie dokumentiert

Dr. Oliver Gohl

Training bei Alpha-1-
Antitrypsinmangel

Regelmallige korperliche Aktivitat ist gesund. Dies
gilt fir Menschen mit Alpha-1-Antitrypsinmangel
gleichermaBen wie fiir gesunde Personen. Forscher
wiesen nach, dass ein korperlich aktiver COPD-
Patient seltener Infekte hat, seltener ins Krankenhaus
muss, die Lungenfunktion stabiler bleibt und sich die
Entziindungsprozesse im Korper senken lassen. Durch
den Zugewinn an Kraft und Ausdauer bzw. geringeren
Abbau im Altersgang bleibt man langer selbststandig.
Ebenso ist ein positiver Einfluss auf das Uberleben
belegt.

Neben der Haufigkeit und Schwere von Infekten
und dem Ausmal an Entziindung im Korper gilt das
Ausmal an korperlicher Aktivitat als Einflussfaktor
auf das Voranschreiten der Erkrankung. Viele Patien-
ten mit COPD bewegen sich zunehmend zu wenig. Als
mittlere korperliche Aktivitat definieren Forscher 2-4
StundenproWochemitleichterkorperlicherBewegung.
Legt man die pro Tag zuriickgelegten Schritte zu
Grunde, gelten weniger als 5.000 - 6.000 Schritte pro
Tag noch als sitzender Lebensstil. Versuchen Sie daher,
6.000 - 10.000 Schritte pro Tag zuriickzulegen. Dies
gilt als aktiver Lebensstil: Erst dann reicht das Ausmal}
an Bewegung aus, um dem Abbau durch das Altern
und der Erkrankung ausreichend entgegenzuwirken.

Korperliche Aktivitat bei Alpha-1

Damit die Lunge ausreichend
Sauerstoff in den Korper
aufnehmen kann, muss
man geniigend tief ein- und
ausatmen. Etwa drei Viertel
dieser  Atemarbeit werden
normalerweise vom Zwerchfell
erbracht (vgl. Abb. 1). Beim
Emphysem ist das Problem,
dass die Lunge lberblaht ist.
Sie kann durchaus 1 - 2 Liter
gefangene Luft enthalten. Bei korperlicher Belastung
wird die Situation noch ungiinstiger: Die Atmung
wird zunehmend kiirzer und unvollstandiger;
man pumpt sich immer weiter auf. Zusatzlich zum
Emphysem in Ruhe kommen noch einmal 1 - 1,5
Liter Luft im Brustkorb hinzu - die Arzte nennen das
eine dynamische Uberblahung. Dadurch wird das

Abb. 1: Zwerchfell
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Zwerchfell immer weiter nach unten gedriickt und
arbeitet nicht mehr gut genug. Stattdessen muss
vermehrt die Atemhilfsmuskulatur eingesetzt werden,
die weniger effektiv ist und viel Energie bendétigt.

Aullerdem ist durch die verengten Bronchien an sich
(,Obstruktion“) und den durch die Uberbldhung
erhdhten Druck im Brustkorb die Durchgangigkeit der
Bronchien eingeschrankt (Ausloser fiir ,Atemnot®).
Gegeniliber Gesunden ist die Atemarbeit deutlich
erhoht, und der COPD-Patient verbraucht unter
Belastung bei jedem Atemzug bis zu 10 - 12 mal so
viel Energie.

Ein Muss unter Belastung ist daher die dosierte
Lippenbremse oder der Einsatz einer ,Stenose” (z.B.
Strohhalm): man bildet mit den Lippen nureine kleine
Offnung, wodurch beim Ausatmen ein Riickstau der
Luft entsteht und die Bronchien stabiler und dadurch
offen bleiben: Man kann besser und vollstandiger
ausatmen (vgl. Abb. 2).
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Lippenbremse richtig

Stenose (Strohhalm)

Lippenbremse

Abb. 2: Lippenbremse

Ausdauertraining bei COPD

Um den gesteigerten Sauerstoffbedarf unter
Belastung zu decken, steigert der Korper seine
Atmung. Wahrend in Ruhe 5 - 6 |/min ausreichen, wird
beim langsamen Gehen schon eine Atmung von 12 -
15 I/min benétigt, und beim Gehen mit 7% Steigung
sind es sogar 40 |/min und mehr. Viele Menschen mit
COPD konnen jedoch nur etwa 20 I/min bewegen. Die
Muskulatur hat fiir bis zu 2 Minuten eine ausreichende
Starthilfe, um in die Belastung zu gehen. Danach ist
sie jedoch darauf angewiesen, dass ausreichend
Sauerstoff Uber den Kreislauf nachgeliefert wird.
Erfolgt dies unzureichend, sind Atemnot und unter
Umstanden Belastungsstopp die Folge. Ferner ist
die Unterversorgung der Muskulatur der Grund fiir
strukturelle Veranderungen und ein Gefiihl von
Kraftlosigkeit. Vgl. zusammenfassend Tab. 1.

Krafttraining bei COPD

Ab einem gewissen Schweregrad ist es sinnvoll,
einen gewissen Rhythmus anzustreben: Zundchst
zur Ruhe kommen und in diesen ersten 1 bis 3
Trainingsminuten einmal belasten, Pause fiir ca.
3 - 5 Atemziige, nachste Belastung, wieder 3 - 5
Atemziige, Pause usw. So kontrolliert man selbst
seine korperliche Beanspruchung (u.a. Atmung
und Blutdruck). Nach diesem Rhythmus ca. 8 - 12
Wiederholungen absolvieren und eine Pause von 2
- 3 Minuten einlegen. Insgesamt 2 - 3 Durchgange.
Zuhause kann man Beine und Rumpf mit Hockbeugen
trainieren (Abb. 3).
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‘ RICHTIG ’ FALSCH

langsameres Tempo bei
Beginn der Belastung fiir ca.
3-5 Minuten bewusst handeln

losgehen wie immer, wie
frither, wie man gerne gehen
mochte, nicht nachdenken

Tempo so gestalten (Tempo
anpassen), dass man 20-30
Minuten durchhalt Ziel:
Erreichen der angestrebten
Zeit

gehen wie immer und
Belastungsstopp nach 5-10
Minuten

Atmung kontrolliert halten,
gleichmaRig tief

Atmung wird immer flacher
(,,sich aufpumpen*)

Atmung ist spiirbar, aber
noch angenehm (Borg-Skala
4-6), kurze Pausen nach der
Ausatmung moglich

Atmung wird zunehmend

anstrengend und wird zur
Atemnot ... man schnappt
nach Luft

Tab. 1: Empfehlung fiir den Einstieg in das Ausdauertraining

Korperliche Aktivitat im Alltag

Viele Belastungen im Alltag sind hoher als die
aktuelle Belastbarkeit: absolviert man diese im
»Tempo wie frither” bzw. ,am Limit“, muss man nicht
selten hinterher dafiir biiBen (starke Atemnot). Ein
klassisches Beispiel ist die Treppe. Es empfiehlt sich
auch hier ein Rhythmus, ein Gehen der Treppe mit
Pausen (vgl. Abb. 4.1 & 4.2).

Einatmen und Lippenbremse
ansetzen... tiefgehen/ beugen...

absetzen
pendeln

Abb. 3: Gesamtablauf Hockbeuge

Pendeln... unten warten bis die Luft komplett drauf3en
ist; bei Bedarf ein-/ mehrfach zwischenatmen...
einatmen und Lippenbremse ansetzen... nach vorne
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Abheben und hochgehen... oben
warten bis die Luft komplett
drauflen ist; bei Bedarf ein-/
mehrfach zwischenatmen...



Treppensteigen

lhr Rhythmus?

Abb. 4.1: Treppensteigen

Ein weiteres Beispiel ist das bergauf Gehen. Eine
Losung in der Praxis ist das Gehen in Serpentinen.
Dabei achtet man auf die Atemfrequenz. Innerhalb
von 10 Sekunden sollten hochstens 4 Atemziige (Ein-
und Ausatmung) gemacht werden. Sind es mehr,
geht man so lange langsamer und ,flacher” bis man
hochstens 4-mal in 10 Sekunden atmen muss.

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp

Serpentinen

2) Langsamer + Atemfrequenz
kontrollieren

ufende Anpassung
stungssteuerung = Kontrollieren
emnot

rag gehen” / Anstiegswinkel, wenn
mnot unter Kontrolle

2)..quer gehen” / keine Steigung wenn die
Atemnot zunimmt

= aktiv erholen = senken der Atemnot
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Weitergehen ohne Pause
Intensitatskontrolle!

Af:(10sec.)=5

Bora: <6

Richtig: Weitergehen ohne Pause und
weitere Belastung moglich

Falsch: Pause wegen Atemnot oder
Abbruch der folgenden Belastung
innerhalb von 5 Minuten

V2 Stockwerk (= i.d.R. ca. 12 Stufen) nicht schneller als . Minuten!

MaBnahme wenn schneller:

Rhythmus 1 : 3

Stufe Atemziige
steigen Pause

“-,__________

. 9‘.
Lippenbremse ansetzen
dann steigen

- R
Lippenbremse ansetzten
dann steigen

Abb. 4.2: Treppensteigen

Alle im Artikel genannten
Aspekte sind ausfiihrlich im
Buch ,Training bei COPD*
dargestellt. Erhaltlich in jeder
Buchhandlung

(ISBN: 978-3-98-167149-0).

Dr. Oliver Christian G&hl

Weitere Informationen oder
Bestellung auch unter:

www.TrainingbeiCOPD.de

TRAINING BEI COPD

Fur Sie dokumentiert

Priv.-Doz. Dr. med. Pavel Strnad

Alpha-1-Antitrypsinmangel -
eine vergessene Lebererkrankung?

Leberbeteiligung beim
Alpha-1-Antitrypsinmangel

Nach der Lunge ist die Leber das zweite grofRe Organ,
das bei Alpha-1-Antitrypsinmangel erkranken kann.
Das EndstadiumvielerchronischerLebererkrankungen
ist die Leberzirrhose. Das normale Lebergewebe
vernarbt mit der Zeit und wird durch Bindegewebe
ersetzt. Dabei verliert es seine normale Funktion.
AuBerdem steigt bei Leberzirrhose das Risiko fiir einen
Leberkrebs deutlich an.

Bei bis zu 40 % der Erwachsenen mit Alpha-1-
Antitrypsinmangel finden Arzte eine Leberbeteiligung,
je nachdem, wie sorgfaltig sie danach suchen.
Das Problem ist namlich, dass oftmals sowohl
lungenbetroffene Patienten als auch Arzte nicht
an die Leberbeteiligung denken. Im Allgemeinen
sind Personen mit PiZZ- oder mit PiSZ-Typ starker
betroffen, eher leicht erkrankt sind solche mit PiMZ-
oder PiSS-Typ. Dagegen kommt eine Lebererkrankung
bei PiIMS wahrscheinlich nicht vor und ist bei Pi00
ausgeschlossen.

Bestimmte Begleitfaktoren erhohen wahrscheinlich
das Risiko fiir eine Leberbeteiligung. Dazu gehdren
vermutlich  Alkoholkonsum, Ubergewicht und
Fehlerndhrung  ebenso  wie  Zuckerkrankheit,
Leberentziindung (Hepatitis) oder Medikamente,
die die Leber schadigen konnen (zum Beispiel
Paracetamol). Die Experten aus Aachen vermuten,
dass der bindegewebige Umbau der Leber langsamer
vonstattengeht, wenn diese Begleitfaktoren reduziert
oder sogar ausgeschaltet werden.
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Haufigste Ursachen fiir eine Leberzirrhose in Deutschland:
Alkohol und Virushepatitis

5%
5%

. Alkohol . Fettleber
. Sonstige . Medikamentos-toxisch,
Hepatitis C Autoimmun, Hepatitis B

Friihes Aufspiiren der Leberbeteiligung

Fihren niedergelassene Arzte die (iblichen
Untersuchungen fiir Lebererkrankungen durch,
beispielsweise Leberwerte im Blut oder eine
Ultraschalluntersuchung, konnen die Befunde bei
Alpha-1-Antitrypsinmangel noch normal sein, selbst
wenn die Leber betroffen ist. Man bendtigt daher
Spezialuntersuchungen, mit denen bereits friihe
Veranderungen des Lebergewebes erkannt werden
konnen, damit auch entsprechend friihzeitig gegen-
gesteuert werden kann.

Der Referent hat gemeinsam mit anderen Experten
eine deutschlandweite Leber-Studie konzipiert.
Perspektivisch sollen mindestens acht grof3e Zentren
in Deutschland eingebunden werden, als erste wurden
bereitsdieUniklinikeninBerlinundHomburgrekrutiert.
Die Forschergruppe mochte herausfinden, welche
Methoden am zuverldssigsten eine Leberbeteiligung
im frithen Stadium anzeigen. Damit neue Standards
fir die Diagnosestellung und die Verlaufskontrolle
bzw. Vorsorge der Leberbeteiligung etabliert werden
konnen, ist es wichtig, dass moglichst viele Menschen
mit AATM und deren Familienangehdrige untersucht
werden. Zum diesjahrigen Alphal-Infotag hatte die
Forschergruppe mehrere Messgerdate mitgebracht,
damit sich Teilnehmer der Tagung direkt vor Ort
untersuchen lassen konnten.

Insgesamt wurden in Bremen (iber 130 Patienten
untersucht, mittlerweile liegt bei etwa 50 Patienten
auch eine Folgeuntersuchung ein Jahr nach der
Erstuntersuchung vor.



Mit einem Fragebogen wurden Beschwerden
abgefragt und im Blut spezielle Marker der
Lebererkrankung untersucht. Auferdem wurden zwei
neue bildgebende Verfahren zur Leber-Diagnostik,
die von den Krankenkassen nicht erstattet werden,
kostenlos angeboten. Beide Messgerdte, namlich
der FibroScan® (Firma Echosens) und der Aixplorer®
(Firma SuperSonic Imagine), messen die Steifigkeit
der Leber (Elastographie). Dies ist weltweit die erste
systematische Anwendung dieser neuen Methoden
bei Alpha-1-Antitrypsinmangel.

Erste Ergebnisse der Leber-Studie

Die Auswertung der bisherigen Fragebdgen forderte
zutage, dass nur 30 % der untersuchten Patienten
mit AATM eine regelmalige Lebervorsorge erhalten
hatten.

Vorlaufige Empfehlungen
(jeder Studienteilnehmer individuell!)

+ Leberwerte regelmafig (Abstande je nach
individueller Befundkonstellation)
— Mangels Alternativen einzige breit
verfiigbare Untersuchung derzeit

« Ultraschall regelmafig (Abstande je nach
individueller Befundkonstellation)
— Sinn: Fritherkennung eines Lebertumors,
Erkennung einer Leberverfettung, Erkennung
eines Leberumbaus (Spatzeichen)

« PiZZ-Patienten (je nach Befundkonstellation!)

— Ausschluss weiterer Lebererkrankungen
(,Hepatopathie-Screening“)

— Impfung gegen Hepatitis A & B

- Bei signifikanter Leberfibrose:
Gewichtsreduktion, Alkohol-Verbot,
Verzicht auf leberschadigende Medikamente

- Lebersteifigkeits-Messung
(z.B. FibroScan®) alle 1-2 Jahre

- Leberbiopsie in ungewohnlichen Fillen

— Anbindung an spezialisiertes Leberzentrum

Uniklinik RWTH Aachen - Alpha-1-
Studienzentrum

UNIKLINIK
RWTH!

In der Studie waren die »Routine«-Leberwerte in den
meisten Fallen normal. So hatten drei Viertel der
Frauen und ca. die Halfte der Manner eine normale
ALT-Konzentration im Blut, und bei der ALP hatten
insgesamt 90% der Patienten normale Werte. Der
FibroScan® ergab ein ganz anderes Bild, zumindest
bei Mannern: Sie zeigten eine deutlich steifere Leber
an. Bei Frauen lag der Mittelwert dagegen noch im
Normalbereich.

Diese ersten Auswertungen zeigen, dass bei
Personen mit PiZZ-Typ regelmadBige Messungen
der Lebersteifigkeit zwingend notwendig sind.
Findet man Auffalligkeiten, kann man den Patienten
gezielt und individuell beraten, wie der Leberumbau
beeinflusst werden kann. Eine fortlaufende Betreuung
an einem spezialisierten Leberzentrum ist dann
sinnvoll. Auf der anderen Seite gibt ein normaler
FibroScan® Entwarnung: Dann gibt es erst einmal
keinen Grund, den bisherigen Lebensstil zu verandern.
Wichtig bleiben aber regelmaBige Untersuchungen.
Die Experten aus Aachen empfehlen dabei jedem
Studienpatienten, basierend auf seiner individuellen
Befundkonstellation, bestimmte Malinahmen,
die in einem Arztbrief zusammengefasst werden.
Besonders wichtig ist dabei auch ein regelmaRiger
Leber-Ultraschall zur Suche nach Tumoren, um diese
frithzeitig und mit einer besseren Prognose behandeln
zu konnen.

Wie geht es weiter?

Die Forschergruppe mochte moglichst viele Menschen
mit Alpha-1-Antitrypsinmangel untersuchen. Die
Teams konnen ihre Untersuchungseinheit auch
mobil einsetzen und fahren in andere Kliniken oder
Praxen, sobald sich dort mindestens fiinf Patienten
zu einem Untersuchungstermin zusammenfinden.
In der nachsten Zeit sind Untersuchungen in Weyhe,
Stuttgart sowie dem Miinchener Raum geplant.

Ein besonderer Service der Forschergruppe ist die
individuelle Beratung, die fiir Betroffene angeboten
wird. Wer Fragen hat, kann sich per E-Mail (alpha1i-
leber@ukaachen.de oder www.alphal-leber.de)
an die Studiengruppe im Alpha-1-Studienzentrum
der Uniklinik Aachen wenden. Hier werden die
Befunde der Patienten erklart und Tipps gegeben,
wie Begleitfaktoren reduziert werden konnen. Als
Motto der Studiengruppe gilt: ,Wir sind lhre Berater in
allen Fragen rund um die Alpha-1-Leber - (ber Jahre
hinweg.“

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp
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Gedenken

Wir gedenken unserer verstorbenen Mitglieder
Frau Ingrid Benzinger im Alter von 60 Jahren
Herr Erich Vogt im Alter von 72 Jahren
Herr Matthias Bonecke im Alter von 60 Jahren
Herr Werner Engelhardt im Alter von 63 Jahren

Herr Volker Miinch im Alter von 74 Jahren

,An ein fernes Ufer
wird die Seele getragen.

Doch unsere Gedanken finden
den Weg dorthin.”

Unbekannter Verfasser
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Aus unseren Selbsthilfegruppen

Besondere Anlasse erfordern
besondere Mafnahmen

So kam es, dass ich mein Freiexemplar
vom 1. Alpha1 Kinderbuch geopfert habe!

Udo Held am Alpha1-Stand der SHG Sachsen & Sachsen-Anhalt beim 6. Tag der Seltenen Erkrankungen im Stadtischen Klinikum Dessau

Zum 6. Tag der seltenen Erkrankungen fand im
Stadtischen Klinikum Dessau eine Veranstaltung
statt, an der wir von der SHG Sachsen & Sachsen-
Anhalt teilnehmen konnten.

Alpha1Deutschlande.V. hatdieses)ahrdas1.Alpha1
Kinderbuch herausgebracht. Mein Freiexemplar
hatte ich zufallig an diesem Tag mit in Dessau und
als der Schirmherr und Ministerprasident Dr. Reiner
Haseloff seinen Rundgang machte, habe ich ihm
dieses kleine Buch liberreicht.

Ein sehr groRes Interesse konnte so geweckt
werden, mit fréhlichen Augen nahm er dieses kleine
Geschenk an, sodass das 1. Alpha1 Kinderbuch nun
auch den Weg in das Gesundheitsministerium von
Sachsen-Anhalt findet!

Schnell wurde das Interesse auch von anderen
Besuchern dieser Veranstaltung geweckt. Mit einer
anschaulichen Prasentation, welche wahrend der
gesamten Ausstellungszeit auf dem Monitor zu
sehen war, hatten wir viele interessante Gesprache
mit Besuchern und medizinischem Personal der
Klinik. Auch Fernsehsender wie der MDR und viele
regionale Fernsehsender waren dort vor Ort, haben
von unserem Stand Aufnahmen gemacht.
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Urspriinglich hatte ich das 1. Alpha1 Kinderbuch
fir meine zwei - ,sozusagen Enkel“ gedacht. Der
Grofe ist im Friihjahr 2014 und die kleine Maus im
Oktober 2015 zur Welt gekommen.

Na ja, vielleicht bekomme ich ja noch ein neues
Exemplar fiir die beiden!

Mit freundlichen GriiRen
Udo Held
stellv. Gruppenleiter der SHG Sachsen & Sachsen-Anhalt
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Treffen SHG Berlin-Brandenburg

am 20.05.2016

Leberstudien-Experte vor Ort und ,Bastelstunde” mit Michael Geflitter

Die zuriickliegende Mitgliederversammlung in
Bremen sowie die Leberstudie nahmen wir zum Anlass,
Herrn Martin Wenzel, tatig in der Leberambulanz,
Med. Klinik fiir Gastroenterologie, Charité Campus
Benjamin Franklin (Bln. Steglitz), zu unserem Treffen
einzuladen.

Aus unserer Gruppe haben 13 Personen an der
Leberstudie teilgenommen. Herr Wenzel klarte
uns Uber das gesamte Thema Leberstudie in
Zusammenhang mit Alpha-1 nochmals auf.
Viele Fragen gab es zur Leberstudie und zur MRT
Untersuchung, wie z.B. Dauer der Untersuchung,
die Frage nach dem Datenschutz, wer bekommt
die Untersuchungsergebnisse usw.. Herr Wenzel
informierte, dass Herr Dr. Reiter der Ansprechpartner
fur die elastographischen Messungen im MRT ist und
auch alle Fragen an ihn gerichtet werden konnen.
Zwischenzeitlich hat Herr Wenzel Informationen zur
ambulanten Betreuung per E-Mail versendet und Dr.
Reiter hat gleichermafen per E-Mail mitgeteilt, dass
er Termine fur die MRT Untersuchung vorschlagt. Seit
Anfang Juni laufen erste Untersuchungen, die ca. 20
bis 25 Minuten in Anspruch nehmen.

Ein Highlight an diesem Tag: die ,Bastelstunde® mit
unserem Michael Geflitter. Einige Gruppenmitglieder

hatten grofles
Interesse daran,
die Nasenbrille so
umzubasteln,  dass
diese mit  einer

Brille verbunden ist.

Zwar bieten einige
Optiker diesen
,Umbau® an, unser

Michael Geflitter hat
jedoch seine eigene
Methode gefunden
- interessant und
einfach anzuwenden.
BenotigteMaterialien:
eine Brille (am besten
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rund), eine alte sowie eine neue Nasenbrille, 4-5 cm
Kupferdraht (keinlegierter Draht), eine Schere und
heiRes Wasser. Von der alten Nasenbrille werden
vom hinteren Schlauchende (dickste Stelle) 10
kleine Stlickchen abgeschnitten, die als Schlaufen
dienen. 4 Schlaufen zieht man auf den Brillenbiigel,
eine Schlaufe wird am Brillennasenpad befestigt.
Brillennasenpad wird entfernt, Schlaufe drauf und
Brillennasenpad beidseitig wieder befestigen. Von
der neuen Nasenbrille wird das dicke Stiick vorn
abgeschnitten. In die beiden entstandenen vorderen
Schlauchendenwird der Kupferdraht hineingeschoben
und mit einer Zange oder mit Fingerkraft zu einer
Schlaufe verdreht. Dann kommen die zwei Enden fiir
ein paar Minuten in heiles Wasser. Mit einer Zange
wird der Kupferdraht wieder entfernt und erhalt die
notigen Nasenprongs beidseitig. Man kann diese dann
auf die richtige Lange zuschneiden. Als letzten Schritt
zieht man beidseitig die selbst gebastelte Nasenbrille
durch die angebrachten Schlaufen an der Brille (iiber
die Brillenbiigel und Brillennasenpad).

Die Nasenbrille mit dem gebogenen Nasenprong
lasst sich gut durch die an der Brille angebrachten
Schlaufen ziehen und bleibt gebogen.

Mit der Zeit verhartet die neue ,Nasenbrille“. Nach
einer Erkaltung ist es notwendig, diese zu erneuern.
Es sind keine Silikonschlauche, die man auskochen
kann.

Es war wieder mal eine lustige Runde und im August
ist unser nachstes Treffen.

SHG Berlin-Brandenburg



Aus unseren Selbsthilfegruppen

Neues von der SHG Rhein-Main-Nahe

Am 11. Juni 2016 fand ein Treffen

der Rhein-Main-Nahe Gruppe in Mainz statt

Diesmal war es anders als die Treffen zuvor: Einige
Teilnehmer waren verwirrt, als ich sie begriiBte.
Horst Becht hatte kurz zuvor — wie bereits viele
Jahre angekiindigt — das Amt des Gruppenleiters
niedergelegt.

Horst Becht erzahlte, dass er die Gruppe vor
vielen Jahren mitgegriindet hat. Wir mochten
auch hier nochmal erwahnen, dass es alles andere
als selbstverstandlich ist, eine Gruppe (ber viele
Jahre zu fiihren. Als er vor einiger Zeit anfing, nach
einer Nachfolge zu suchen, gab es niemanden, der
freiwillig die Gruppe lbernehmen wollte - alle
verlieBen sich auf ihren Horst Becht! Nun ist sein
Stellvertreter Werner Engelhardt, der sich bereit
erklart hatte, die Gruppe zu tibernehmen, leider
vor kurzem gestorben. Es drohte eine grof3e Gruppe
auseinander zu brechen.

Wir standen da und iberlegten, ob die Gruppe
aufgelost werden muss oder ob sich noch jemand
findet, der ein wenig Zeit mitbringt und etwas von
den Erfahrungen weitergeben mdchte, die er in der
Gruppe selbst erleben durfte. Wir freuen uns sagen
zu konnen, dass wir zwei sehr engagierte Menschen
finden konnten.

Q‘*'“h“
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Herr Herbert Rude und Herr Jiirgen Frischmann
werden die Gruppe weiterfihren und sicher mit
neuen Ideen und alten Traditionen die Treffen zu
wichtigen Terminen in lhren Kalendern machen.

Es geht weiter und wir danken Dir, lieber Horst, fir
Deinen Einsatz tiber all die vielen Jahre!

Marion Wilkens

Ankundigung
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www.alphal-deutschland.org
bald in neuem Gewand
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Alphal Deutschland e.V. — Gesellschaft flr Alpha-1-Antitrypsinmangal-
Erkrankte

Entwurf der neuen Startseite: GroRe Bilder, eine klare Struktur

Interessierte Menschen informieren sich nicht
erst seit Kurzem im Internet lber die alltaglichen
Dinge. In den vergangenen Jahren ist auch das
Thema Gesundheit immer prasenter im Internet
vertreten. ,Dr. Google® gehort vor allem bei der
jingeren Generation zur ersten Anlaufstelle,
wenn es um die Recherche von Krankheitsbildern
geht. Informationen im Internet  sind
generationsiibergreifend relevant und gewinnen
dank der rasanten Verbreitung von Smartphones
und Tablets zunehmend an Bedeutung.

Uber 30.000 Seitenbesucher im Jahr 2015

Dieser Entwicklung wollen wir uns von Alpha1
Deutschland nicht verschlieBen. Immerhin haben
im zurickliegenden Jahr tiber 30.000 Interessierte
unsere Internetprasenz alphai-deutschland.org
besucht - Tendenz steigend. 30 Prozent unserer
Seitenbesucher griffen auf unsere Website liber
ein mobiles Gerat zu — hierzu zahlen Smartphones
und Tablets. Das Problem: Unsere Inhalte lassen

sich auf einem mobilen Gerat aktuell nicht optimal
lesen und auch die Navigation auf einem kleinen
Smartphone-Bildschirm ist schwierig. Daher lassen
wir unsere Internetseite aktuell Uberarbeiten -
inhaltlich wie optisch.

Einfachere Handhabung und neue
inhaltliche Schwerpunkte

Ziel der Uberarbeitung ist eine einfachere
Handhabung auf mobilen Geraten gepaart
mit einem moderneren Aussehen und neuen
inhaltlichen Schwerpunkten. So soll beispielwiese
die Rubrik ,Wissenswertes“ ausgebaut und
schrittweise vertieft werden. Auch der thematische
Schwerpunkt ,Wissenschaft und Forschung”
wird starkere Beachtung finden. Die Kerninhalte
bleiben hierbei die Gleichen: Informationen zur
Erkrankung selbst, Hilfestellungen fiir Betroffene
und Angehorige, sowie aktuelle Veranstaltungen
und Neuigkeiten, damit wir auch online weiterhin
ein zeitgemales Sprachrohr besitzen.

Wir freuen uns, Sie daher bald auf unserer neuen
Internetprasenz begrif3en zu dirfen.

Einige spannende Fakten
zum Internetauftritt:

. Zu den am haufigsten aufgesuchten
Seiten zahlen die Startseite mit 16.567
Aufrufen im Jahr 2015 und die
Unterseite zur Erkrankung selbst mit
12.988 Aufrufen.

53 Prozent der Besucher finden Uber eine
Suchmaschine (google, bing) auf unsere
Homepage.

Beeindruckend: 356 Personen haben
sich die Agenda zu unserem Infotag
2015 heruntergeladen.



Verschiedenes

»HIlf dem ersten Alpha1
Kinderbuch auf die Welt!“

Stimmt, der Aufruf klingt erstmal
nach akuter Geburtshilfe — aber so
war er auch gemeint.

Adressiert war und ist diese freundliche Auf-
forderung an jedermann —vorgut einem Jahrjedoch
zunachst speziell an meine Freunde und Verwandten
getreu dem Motto: ,Party fiir Euch — Buch fiir die
Alpha1-Kids“. Mein Wunsch an diejenigen, die
meine personliche 50-Jahr-Feier mit mir begehen
wollten. Statt bis zum 60sten unter Hochdruck
eine Flut von Gutscheinen und anderer durchaus
lieb gemeinter Verzweiflungstaten einzulGsen, bat
ich also um (zahlungs-)kraftige Unterstiitzung
bei der gemeinschaftlichen Entbindung eines
Kinderbuches. Was fiir eine wunderbare und vor
allem klare Aufgabenstellung! Noch heute, (iber ein
Jahr spater, sehe ich immer wieder in dankbare und
gliickliche Gesichter. Vielleicht weil mein Wunsch
so simpel zu realisieren war, vielleicht aber auch,
weil Freunde und Familie auf diese Weise eine Art
»Zwangsbegliickung“ erleben durften:
Siespendeten nichteinfach nurGeld flirirgendeinen
»guten Zweck"”, sondern fiir ein konkretes Projekt,
dass sie alle als spannend, informativ, transparent,
nachhaltig und einfach nur sinnvoll empfanden.
Jeder konnte/kann im Internet online unter
www.betterplace.org/p26136 direkt, sicher und
gebiihrenfrei Geld spenden. Die gesamte Aktion
war/ist jederzeit online verfolgbar. AuBerdem
erhalt man Informationen sowohl zur Erkrankung
als auch zu meinen personlichen Beweggriinden.
Die fast taglichen Benachrichtigungen (iber neue
Spendeneingdange und die damit verbundenen
Kommentare und Anmerkungen haben mirreichlich
Freude bereitet. Ein wunderbares Geschenk fiir
unsere Alphal-Kinder, unseren Verein, aber
natirlich auch fiir mich.

Wie so oft im Leben sind die Dinge nicht immer
vorhersehbar und so ergaben sich durch diese
Geburtstagsaktion neue Kontakte und es 6ffneten
sich weitere ,Spendentopfe”. Der Arbeitskollege
einer Freundin initiierte als Mitglied des Round
Table 107 in Celle (www.rt107.net) einen
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Mﬂ\l‘kmmrvwmwl ’,‘
Ales, was du wissen mus

Prasentationsabend, an dem ich das Kinderbuch-
Projekt in Verbindung mit der Erkrankung
dem ,Service-Club“ vorstellen durfte. Spontan
entschieden die ,Tabler”, dass der Verkaufserlos
aus dem alljahrlichen Adventsverkauf auf dem
Celler Weihnachtsmarkt dem Alphal Kinderbuch
zu Gute kommen sollte.

Gemeinsam verkauften wir also an den vier
Adventssamstagen in der Celler Innenstadt
Waffeln, Reibekuchen, Kakao und Gliihwein bei
stark wechselnden Witterungsbedingungen, aber
immer mit reichlich Spa und Freude. Idealerweise
wurde die Aktion auch noch durch einen Artikel in
der Celleschen Zeitung begleitet und damit sowohl
die Spendenaktion wie aber vor allem auch unsere
Erkrankung der Offentlichkeit ein Stiick naher
gebracht.

Ich hatte neben Glihweinausschank und
Waffelbacken auch hdufig Gelegenheit, Flyer zu
verteilen und Gesprache zum Thema AAT-Mangel
mit den meist sehr interessierten Passanten zu
flihren.

An dieser Stelle nochmals ein groes Dankeschon
und hochste Anerkennung fiir unsere beiden
Vorsitzenden Marion Wilkens und Gabi Niethammer.
Sie hatten sich jeweils an einem Samstag aus
Hamburg aufgemacht, um die ,Jungs“ vom
Round Table und mich tatkraftig zu unterstiitzen.
Unzahlige Reibekuchen und Waffeln fanden also
genauso unzahlige hungrige und spendenfreudige
Abnehmer im  Vorweihnachtstreiben  und
bescherten dem Kinderbuch-Projekt betrachtliche
3.107 Euro.

Eine weitere erfreuliche Summe erbrachte zum
Beispiel noch eine ebenfalls von einer sehr lieben
Freundin in deren Firma ,penetrant” aufgestellte
und bei den Kollegen/-innen vehement beworbene
Spendenbiichse.
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Mitglieder des Round Table 107 in Celle beim Verkauf von Waffeln, Reibekuchen, Kakao und Gliihwein fiir das Alpha1 Kinderbuch

Ja und vor kurzem haben viele Alphas anlasslich
der Mitgliederversammlung miterlebt, dass die
Mitarbeiter des Unternehmens Steinbrecher, bei
dem ich auch beschaftigt bin, einen Betrag von
1.000 Euro fiir das Alphal Kinderbuch gespendet
haben. Hierbei handelt es sich ausdriicklich nicht
um eine klassische Firmenspende, sondern um die
sogenannte ,Gliickscent-Aktion“. Hierbei zahlen die
Mitarbeiter jeden Monat einen meist ,kleinen aber
feinen“ Betrag regelmaBig in einen Fonds, um dann
einmal im Jahr verschiedene Kinderhilfsprojekte zu
unterstitzen.

Nach fast einem Jahr sind aktuell 7.053,00 Euro
fir das Alphal Kinderbuch-Projekt ({ber die
beschriebenen Aktionen zusammengekommen
und mittlerweile hat die ,Entbindung“ ja
glicklicherweise auch erfolgreich und ohne
Komplikationen stattgefunden.

Weshalb berichte ich hier nun eigentlich
so ausfuhrlich?

Nach 11 Jahren (passiver) Vereinszugehorigkeit
war es an der Zeit, mit einem sinnvollen Beitrag zu
unterstitzen. Ich hoffe, dass weitere Alphas sich
im Rahmen ihrer Mdglichkeiten und mit ein wenig
Phantasie, Kreativitat aber vor allem Begeisterung
und Freude im Sinne unserer Vereinssatzung (siehe
folgender Auszug) ebenfalls engagieren werden:
$2 Zweck

Zweck des Vereins ist die Forderung des
Verstandnisses fiir die Erkrankung Alpha-1-
Antitrypsinmangel und deren Symptomatik
in der Offentlichkeit, um so Forschung und
Behandlungsmethoden giinstig zu beeinflussen.
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Der Verein fiihrt alle ihm zur Erreichung
des Vereinszwecks geeignet erscheinenden
MaBBnahmen durch, insbesondere stellt er
Informationsmaterial zur Aufklarung der von
dieser Krankheit Betroffenen zur Verfligung, ist
Anlaufstelle fiir Eltern betroffener Kinder
und organisiert Fortbildungsveranstaltungen fir
diese...

Fazit:

Der Verein sind wir Mitglieder, liebe Alphas und
Angehorige. Wer sonst, wenn nicht wir, tragen
auch eine gewisse Verantwortung und haben die
Maoglichkeit, den Alpha1-Kindern und ihren Eltern
Wissen und Unterstiitzung im Umgang mit unserer
Erkrankung frithzeitig und verstandlich mit auf den
Lebensweg zu geben.

Wer gern weitere Details zur Spendenaktion und/
oder zu meiner Person erfahren mochte, ist herzlich
eingeladen unter:
http://www.betterplace.org/de/fundraising-
events/kinderbuch

http://www.betterplace.org/p26136



Verschiedenes

lhre Meinung ist uns wichtig!

Auswertung des Fragebogens zum
Alpha1-Journal im Rahmen der
Mitgliederversammlung in Bremen

Zu unserer Mitgliederversammlung am 22./23.04.16
in Bremen baten wir Sie, sich einen Moment Zeit zu
nehmen zur Beantwortung einiger Fragen zu unserem
Alpha1-Journal. Das Ergebnis mdchten wir lhnen nun
prasentieren und bedanken uns an dieser Stelle fiir
lhre Anregungen. So konnen wir unser Journal, und vor
allem auch unsere Homepage, weiterhin interessant
und informativ fiir Sie gestalten.

Folgende Antworten erhielten wir von Ihnen:
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Mir gefallt das Alpha1-Journal

. Note 2 Note 3

. Note 1

Die Zufriedenheit mit dem Alpha1-Journal fallt
Uberwiegend positiv aus. So vergeben 32% der
befragten Mitglieder die Note 1 und 64% die Note 2
in der Rubrik ,Mir gefallt das Alpha1-Journal®.

Ahnlich gute Ergebnisse erzielen die Inhalte der
einzelnen Rubriken des Journals. 86% der Mitglieder
vergeben hierfiir die Note ,sehr gut” oder ,,gut”. Ein
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Inhalt der Rubriken

Wir erhielten insgesamt 66 Fragebdgen von lhnen
zuriick. Die ersten Fragen wurden von allen 66
Teilnehmern der Befragung beantwortet und lauteten:

1. Mir gefallt das Alpha1-Journal?
Die verschiedenen Rubriken erfiillen inhaltlich
meine Erwartungen?

3. Diegeschriebenen Artikel sind fiir mich
verstandlich (medizinische Themen) formuliert?

o 1 o

Artikel verstandlich formuliert

. Note 6

Note 4 . Note 5

Ergebnis, das zeigt, das die Inhalte der Rubriken den
Geschmack der Leser treffen.

Auch bei der dritten Frage nach der Verstandlichkeit
der Artikel schneidet das Alpha1-Journal sehr gut ab.
Ganze 94% der befragten Mitglieder vergeben fiir die
Verstandlichkeit ein ,sehr gut” oder ,gut”.

Des Weiteren fragten wir Sie:
Welche Rubrik lesen Sie besonders gerne?
Erfreulich ist, dass die meisten Mitglieder alle

Themen unseres Journals sehr gerne lesen. Neues aus
Wissenschaft und Forschung ist klarer Spitzenreiter.
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Was fehlt im Journal?

Die meisten Teilnehmer der Befragung vermissen
nichts im Journal. 25 Personen gaben trotzdem
Wiinsche an. Die meisten wiinschen sich noch mehr
Informationen zum Thema aktuelle Studien und
Forschung. AuBerdem sind u.a. Erndhrung, personliche
Erfahrungsberichte, Reisen mit Alpha-1 und der
Umgang mit Medikamenten weitere Wunschthemen.

. Neues aus Wissenschaft & Forschung

. Alles

keine Angaben
. Berichte von Betroffenen
. Aus unseren SHGs
Interviews

Fiir Sie dokumentiert
Verschiedenes

Besuchen Sie unsere Homepage?

3/4 der Befragten besuchen unsere Homepage
www.alpha1-deutschland.org.
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. aktuelle Studien

. Erndhrung
personliche Berichte

. Reisen mit Alpha1

. Alltagstipps
Umgang mit Medikamenten

Arztempfehlungen

. Sport
. Rechtsberatung
Auswirkungen auf die Psyche

NEIN




Verschiedenes

Annette Miiller

Welchen Einfluss hat ein Alpha-1-
Antitrypsinmangel auf die Leber
und welche Folgen hat dies fur
lhre Ernahrung?

Alpha-1-Antitrypsin ist ein Eiweil3, das in der Leber
gebildet wird und den Korper (vor allem die Lunge) vor
korpereigenen Enzymen, die Entziindungsprozesse
auslosen, schiitzt. Kleine Veranderungen in der
Struktur des Alpha-1-Antitrypsins, wie sie bei der
Alpha-1-Antitrypsinmangel-Erkrankung  auftreten,
verhindern die Abgabe von Alpha-1-Antitrypsin aus
der Leber ins Blut. Es kommt somit zur Anreicherung
des in der Struktur veranderten Alpha-1-Antitrysins in
der Leber, was schwere Leberschaden, evtl. sogar eine
Leberzirrhose oder die Bildung von Lebertumoren
nach sich ziehen kann. Lebererkrankungen, wie die
Leberzirrhose, Leberversagen oder Leberkrebs sind die
zweithaufigste Todesursache bei AAT-Mangel.

Bei Lebererkrankungen mit ungeklarter Ursache
sollte immer die Untersuchung auf einen Alpha-
1-Antitrypsinmangel in Betracht gezogen werden.
Besonders dann, wenn die Familienanamnese
Erkrankungen der Leber oder der Lunge, evtl.
sogar einen Alpha-1-Antitrypsinmangel aufzeigt,
Erkrankte jinger als 45 Jahre, aktive Raucher oder
Schadstoffbelastungen ausgesetzt sind.

Betroffenen mit einem Alpha-1-Antitrypsinmangel
wird geraten, regelmafiganVorsorgeuntersuchungen,
die eine Leberveranderung anzeigen konnen,
teilzunehmen. Veranderte Leberwerte, wie ALT, AST,
Gamma GT, AP, Gelbsucht und eine VergroRBerung der
Leber miissen genauer untersucht werden.

Eine gesunde Ernahrung, die das Immunsystem
starkt und vitaminreich ist (Vitamin A, Vitamin
D, Vitamin C), das Vermeiden von Uber- und
Untergewicht und wenig oder auch gar kein Alkohol
sind aus ernahrungstherapeutischer Sicht Faktoren,
die umgesetzt werden sollten. Auf die Zufuhr von
Magnesium (Getreide, Niisse und Hiilsenfriichte), den
Spurenelementen Zink (Fisch, Kase, Getreide), Selen
(Fisch, Gerste) und Folsaure (Leber, Nieren, Erdniisse,
Sonnenblumenkerne) sollte geachtet werden.
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Die Deutsche Gesellschaft fiir Ernahrung (DGE)
definiert gesunde Erndhrung Uuber 10 Regeln.
An diesen 10 Regeln orientieren sich auch die
Ernahrungsempfehlungen fiir Alpha-1-Antitrypsin-
mangel-Patienten.

Allerdings sollten Alpha-1-Antitrypsinmangel-
Patienten im Vergleich zu Gesunden mehr Eiweil3,
(nédmlich 20%), mehrgesunde Fette (40%) und weniger
Kohlenhydrate (30%) des Gesamtenergiebedarfs zu
sich nehmen.

Erndahrungspyramide: Viel trinken, wenig naschen

10 Regeln:

1.GenieRen Sie die Lebensmittelvielfalt

Verwenden Sie regionale und saisonale Lebensmittel,
so natirlich wie moglich. Greifen Sie (iberwiegend zu
pflanzlichen Lebensmitteln.

2. Reichlich Getreideprodukte sowie
Kartoffeln

Sie liefern als Nudeln, Brot, Flocken, Schrot,
GrieB usw. in Vollkornform viele Vitamine,
Mineralstoffe, Ballaststoffe (Bedarf: taglich 30-
409g) und sekunddre Pflanzenstoffe. Eine reichliche
Aufnahme an Ballaststoffen senkt das Risiko
vieler ernahrungsabhangiger Krankheiten, wie
z.B. Ubergewicht, Diabetes oder einen erhohten
Cholesterinspiegel. Sie starken das Immunsystem
und sind in Kombination mit Milch/Milchprodukten
oder Ei sehr gute EiweiBlieferanten.

3. Gemiise und Obst - Nimm , 5 am Tag*

GenieBen Sie 5 Portionen Obst und Gemiise am
Tag. 1 Portion ist die Menge, die in eine, namlich
Ihre Hand passt. Obst enthalt viel Fruchtzucker, ein
Kohlenhydrat, das zum einen viele Kalorien liefert und
die CO2 -Produktion in der Leber steigert, damit wird
die Atmung erschwert. Nur 2 Portionen Obst und 3
Portionen Gemiise, frisch oder als TK-Ware werden
deshalb empfohlen. Obst und Gemiise versorgen Sie
reichlich mit Vitaminen, Mineralstoffen, Ballaststoffen
und sekunddren Pflanzenstoffen. Sie konnen als
Rohkost, Salat, warme, kurz gegarte Beilage und in
vielen anderen Varianten ihren Speiseplan gesund,
bunt und vielfaltig bereichern. Hiilsenfriichte wie
Linsen, Bohnen, Mais und Soja sind ideale pflanzliche
Eiweill- und Magnesiumlieferanten.

4. Milch und Milchprodukte taglich, Fisch
ein- bis zweimal in der Woche, Fleisch,
Wurstwaren sowie Eier in Maf3en

Fiir Fleisch-/ Wurstwaren gilt die Empfehlung von
300-600g pro Woche, wobei weil3es Fleisch giinstiger
bewertet wird als rotes Fleisch. Fleisch ist ein guter
Lieferant fir B1, B6 und B12 (Sauerstofftransport).
Fische, bevorzugt Seefische, sind gute Lieferanten
fir Jod, Selen und Omega -3 -Fettsduren. Omega
-3- FS starken das Herz-Kreislauf-System und
das Immunsystem. Besonders giinstig sind
Lachs, Hering, Makrelen, Tunfisch und Sardinen.
Milch und Milchprodukte liefern besonders viel
Calcium und Vitamin D (wird auch in der Haut bei
Sonneneinstrahlung gebildet), Milch /Milchprodukte
konnen hervorragend als Eiweilquelle in Form von
Desserts oder Zwischenmahlzeiten genutzt werden.
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5. Weniger Fett und fettreiche Lebensmittel

Diese Empfehlung gilt fiir gesunde Menschen. Fiir
Alpha-1-Antitrysinmangel- Patienten werden mehr
Fettund hierbei mehrgesundes Fettempfohlen. Zuden
gesunden Fettenzahlen die pflanzlichen Fette, dieviele
fettlosliche Vitamine (A, D, E, K, A), lebensnotwendige
Fettsdauren, z.B. Omega-3-Fettsauren und reichlich
Kalorien enthalten. Reich an Omega-3-Sdure sind
Raps-, Soja-, Lein-, Hanf-und Walnussol. Auch Niisse,
wie Walniisse, Macadamianiisse und Cashewkerne
liefern reichlich Omega -3-Fettsauren. Gesattigte
Fettsdauren, wie sie hauptsachlich in tierischen
Fettlieferanten vorkommen, erhéhen das Risiko fiir
Fettstoffwechselstorungen und als Folge davon das
Risiko fir Herz-Kreislauf-Erkrankungen. Gehen Sie
deshalb sparsam mit tierischen Fetten um, verwenden
sie wenig Fast-Food und Fertigprodukte. Schauen Sie
auf ihren taglichen Fleisch-/Wurstkonsum und den
Verzehr von SiiBigkeiten und Geback.

6. Zucker und Salz in MaR3en

Verzehren Sie Zuckerund Lebensmittel, auch Getranke,
die mitverschiedenen Zuckerarten hergestellt wurden,
nur gelegentlich. Die Kohlenhydratzufuhr sollte
reduziertwerden,dabeiihrem Abbauviel Kohlendioxid
entsteht. Kohlendioxid muss Uber die Lunge
abgeatmet werden. Liegt eine Strukturveranderung
der Lunge vor, kann der Gasaustausch nur schwer
stattfinden. Vermehrte Kohlendioxidproduktion
durch eine kohlenhydratreiche Ernahrung wirkt sich
hierbei negativ aus.

Statt viel Salz zu verwenden, wird der Einsatz von
frischen oder TK-Krautern empfohlen. Sie liefern
reichlich Vitamine, Mineralstoffe und sekundare
Pflanzenstoffe, die den Stoffwechsel ankurbeln und
immunsystemstarkend wirken. Salz kann in geringen
Mengen, am besten mit Jod und Fluorid angereichert,
beim Kochen eingesetzt werden.



Verschiedenes

7. Reichlich Fliissigkeit

Bevorzugen Sie Wasser mit wenig Kohlensdure,
Krauter- und Friichtetees ohne Zucker, Gemiisesafte,
FruchtsaftschorleimVerhaltnis 1:3, Kaffee, Schwarztee
und griiner Tee (hochstens 5 Tassen pro Tag).
Unglinstig sind Limos, Cola-Getranke,
Fruchtsaftgetranke,  Fruchtnektare, aber auch
Fruchtsafte pur. Sie enthalten sehr viel Fruchtzucker,
der in der Leber zu CO2 abgebaut wird und damit das
Abatmen erschwert.

Geringe Mengen Alkohol sind nach Absprache mit
dem Arzt als Genussmittel erlaubt, wenn die Leber
nicht geschadigt ist.

8. Schonend zubereiten

Diese Regel dient der Nahrstofferhaltung und
bedeutet: In wenig Wasser und Fett garen, schonende
Garmethoden, wie z.B. dampfen, diinsten, garen im
Romertopf, in Bratenfolie, grillen usw. und frische
oder TK-Lebensmittel bevorzugen.

9. Sich Zeit nehmen und genief3en

Essen soll Spafl machen und dem Korper die nétigen
Nahrstoffe zur Verfiigung stellen, die er fir seine
Stoffwechselvorgange braucht. Zu schnelles Essen
kann zu Ubergewicht fiihren, da der Zeitpunkt der
Sattigung nicht erspiirt wird. Gut kauen, sich Zeit
nehmen zum Essen und dem Korper die 15 Minuten
Zeit lassen, die er bendtigt, um zu signalisieren, ,ich
bin satt”.

Haufigbedeutet Essen flirAlpha-1-Antitrypsinmangel-
Patienten aber auch eine grolRe Anstrengung und
das Auftreten eines schnellen Vollegefiihls. Fiir diese
Patienten giltes, mindestens 6-8 kleine Mahlzeiten am
Tag zu verzehren, um den Nahrstoffbedarf abdecken
zu konnen. Je nachdem kann auch das Trinken einer
sogenannten Trinknahrung, die in 200ml zwischen
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300kcal und 400kcal und alle lebensnotwendigen
Nahrstoffe enthalt, hilfreich sein. Das Anreichern der
Nahrung mit EiweiBpulver kann den Muskelaufbau
unterstiitzen.

10. Auf das Gewicht achten und in
Bewegung bleiben

Bewegung bedeutet Muskelkraftigung, Muskelaufbau
und Kondition. Bewegung unterstiitzt Sie bei ihrer
Atmung.

Streben Sie immer das Normalgewicht an. Hierbei
helfen lhnen Richtwerte wie der Body-Mass-Index und
der Taillenumfang.

Ein Body-Mass-Index zwischen 18,5-24,9 gilt als
erstrebenswert.

Auch der Taillenumfang sollte beachtet werden,
denn die Fettverteilung im Korper hat Einfluss auf die
Entstehung einer Herz-Kreislauf-Erkrankung.

Broca-

Kategorie BMI (kg/m2) | Ubergewicht
(in % ca.)

Untergewicht <18,5 -
Normalgewicht 18,5-24,9 -
Ubergewicht 25-29,9
Adipositas Grad 30-34,9 0-20
I (maRig)
Adipositas Grad 35-39,9 20-70
Il (deutlich)
Adipositas Grad >40 >70
Il (extrem)

Manner sollten einen Taillenumfang unter 93cm,
Frauen unter 80cm anstreben.

Ihren Body-Mass-Index kdnnen Sie online berechnen
lassen: http://www.bmi-rechner.net/

Annette Miiller,
Diatassistentin,
Ernahrungsfachkraft fiir Allergologie,

Adipositastherapeutin
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Einladung zur

Alpha-1-Register
Teilnahme am R,

Deutschen Register fiir Personen
mit Alpha-1-Antitrypsinmangel

Das Alpha-1-Register Deutschland wurde 2004 mit dem Ziel gegriindet, neue Einsichten in die Krank-
heitsentstehung des Alpha-1-Antitrypsinmangels zu liefern und somit auch die Entwicklung neuer
Therapiekonzepte zu ermdglichen. Daher ist es auch das Ziel, moglichst viele Personen in das Register
aufzunehmen.

Derzeit sind die Daten von etwa 1200 Personen im Register, bei denen schwerer Alpha-1-Antitrypsinmangel
besteht. Damit ist das Register eines der grofiten weltweit. Das Ziel des Registers ist es zum einen, mehr {iber
diese seltene Krankheit zu lernen. Zum anderen laden wir Interessierte auch fir neue Studien ein.

Den teilnehmenden Patienten, bei denen die Diagnose gesichert wurde, werden Fragebdgen geschickt, die
in ca. 20 Minuten beantwortet werden konnen. Alle Teilnehmer erhalten auch einen jahrlichen Info-Brief
zu Neuigkeiten Uber Diagnose- und Therapieverfahren. Falls neue Studien zur Behandlung des Alpha-1-
Antitrypinmangels verfligbar sind, informieren wir Sie auch.

Wir bitten Sie herzlich um Ihre Teilnahme an dieser wichtigen Registerstudie. Nattirlich werden Ihre Daten
streng vertraulich behandelt und Ihre personlichen Daten nicht an andere weitergegeben.

Wenn Sie Interesse haben, kdnnen Sie uns liber verschiedene Wege kontaktieren:

Email: alphal@uks.eu
Tel: 068411621637
Fax: 068411623602

Geben Sie bitte lhre vollstandigen Adressdaten an und ob Sie den Fragebogen fiir Erwachsene und/
oder fir Kinder und Jugendliche (bis 17 Jahre) erhalten mochten.

Uber die Webseite kdnnen Sie die jeweiligen Fragebdgen direkt herunterladen:
www.uks.eu/alphalregister

Liebe Mitglieder,

bitte nutzen Sie die Moglichkeit, sich im Register anzumelden.

Gemeinsam gegen den Alpha-1-Antitrypsinmangel: Das ist und bleibt unser Ziel!
Helfen Sie mit.

lhre Alphal-Redaktion
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Leserbriefe

RESPREEZA ermoglicht die
Substitutionstherapie von Alpha-1
auch bei niedrigen FEV 1 Werten

Hallo Alpha-1-Betroffene,

bei mir wurde der Alpha-1-Antitrypsinmangel im Friihsommer des Jahres 2010 im Reha-Zentrum Utersum auf
Fohr ziemlich spat diagnostiziert. Das endgiiltige Ergebnis wurde mir allerdings erst im Januar 2011 tGibersandt;
ursachlich fir die ,,Verspatung“ waren postalische Probleme.

Bei der Besprechung des Ergebnisses der Typisierung, bei mirwurde der Mangeltyp ZZ festgestellt, teilte mir die
behandelnde Arztin im Alpha-1-Centerin Mainz mit, dass die bei Alpha-1-Patienten in der Regel durchfiihrbare
Behandlung mit Prolastin HS — dieser Stoff ersetzt den fehlenden kdrpereigenen Alpha-1-Proteinaseninhibitor
— flr mich aufgrund eines schon zu niedrigen FEV 1 -Wertes von unter 30 Prozent des Normwertes nicht mehr
moglich sei.

Bei meiner diesjahrigen Rehabilitation im Reha-Zentrum Utersum auf Fohr im Juni 2016 wurde mir nun
mitteilt, dass die bisher nicht mdgliche Substitutionstherapie mit dem neuen Stoff ,RESPREEZA“ (zugelassen
seit 08/2015 Infos unter http://www.respreeza.de) auch bei niedrigem FEV 1 Wert als Behandlungsoption
flr mich in Frage kommt.

Auf Nachfrage im Alpha-1-Center Marburg wurde mir diese Aussage sofort bestatigt und deshalb werde ich
mich diesbeziiglich in meinem zustandigen Alpha-1-Center in Mainz informieren und behandeln lassen.

Bedauerlich, dass die Alpha-1-Patienten, die aufgrund ihrer FEV 1 Werte bisher keine Substitutionstherapie
erhalten nicht automatsch von ihrem Center oder dem Alpha1l Register (iber diese neue Mdoglichkeit der
Behandlung informiert werden.

Mit freundlichen GriiRen
Jirgen Frischmann

Neues aus Forschung und Wissenschaft

Auf Ihren Wunsch werden wir auf unserer Homepage versuchen, Ihnen neues aus Forschung und
Wissenschaft zu berichten. Vorab sei gesagt, wir kdnnen nur berichten, woriiber wir etwas horen - es
ist also immer nur ein Auszug.

Ein Beispiel, wie es zukiinftig auf der Homepage unter Wissenswertes stehen wird:

COSYCONET-Studie: In der Studie werden viele Daten gesammelt und das Beste ist, die Studie ist
auf viele Jahre angelegt, so dass man auch Verlaufe interpretieren kann. Untersucht werden u.a.:
Personliche Daten, Medikation, korperlicher Zustand, Lungenfunktionsteste, 6-Minuten-Gehtest,
JAufstehtest”, Blutgasanalyse, Blutproben.

Weiterlesen unter: http://www.asconet.net/html/cosyconet
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Gelungenes Kinderbuch

Der menschliche Korper
Ein Blick suf unsere Organe

Alpﬁa—1-ant\wpsinmange|
Allles, was du wissen

musst

Mit grofRer Spannung habe ich das Kinderbegleitbuch
zum AAT von Alphal Deutschland erwartet. Wohl
wissend, wie lange dieses geplante Vorhaben die
Macher beschaftigt hat und wie schwierig es ist, ein
belastendes Thema so zu vermitteln, dass neben aller
sachlichen Information das betroffene Kind gestarkt
aus dem Buch hervorgeht.

Bravo! Eine ganz besondere Erstinformation flirKinder
ist euch gelungen. Hochprofessionell sind die Texte
formuliert und adaquat mit lllustrationen bereichert
worden. Wer meint, es ist leicht ,nur” fiir Kinder
zu schreiben, der irrt. Verknappte Texte erfordern
grote Sorgfalt und Kompetenz. Die Texterin Ute
Battig hat als Nichtbetroffene die ersten wichtigen
Sachinformationen formuliert. Hierbei unternimmt
die Robbe Ralph, die gleichzeitig das Logo fiir Alpha1
Kinder ist, einen Streifzug durch die vielfiltige
Tierwelt. Das halte ich fiir duRerst Identitat stiftend
und absolut gelungen. Genau wie die aquarellierten
Strichzeichnungen von Carmen Fuchs, die der
Ernsthaftigkeit des Themas mit unaufdringlichen,

e Fische Fiapp.
ganzen Tag it E

\War? NiRT O N fas? \nJesha 12 Sdaruum?

Asgm. was s richt varsishen. gehen s auf den Grundl Genau whe die-
Forscher diberal A e WRIL e Sich it Alphin] beschaftigen L heras -

Die Lunge bestett
s Twel Lungenfilgen
N et e ARG

Die Leler stdas

egan Har den gesamten
Stoftwechsel

Unsere Leserin Frau Heike Beier findet: Eine ganz besondere
Erstinformation fiir Kinder ist gelungen

unbeschwerten und leuchtenden Bildern einen
perfekten Rahmen schafft. Selbst der typografische
Wechsel wirkt sich bei der Textgestaltung wohltuend
aus.

Mit dem Erlauterungsteil fiir Erwachsene und
der Herausgeberseite rundet sich das Biichlein
zu einem echten Hilfeleister bei der Bewaltigung
dieser seltenen chronischen Erkrankung ab. Als
langjahrige Kinderbibliothekarin habe ich Einblick
in zahlreiche lebensbegleitende Biicher fir Kinder
in Ausnahmesituationen nehmen kdnnen und kann
somit auch aus fachlicher Sicht das Kinderbuch nur
loben und alle daran Beteiligten begliickwiinschen.
Neben den Alpha1-Mitgliedern, die dieses Biichlein
kostenfrei beziehen koénnen und davon regen
Gebrauch machen sollten, konnte eine Verbreitung
auch in den Alphai-Centren, in Lungenkliniken und
bei niedergelassenen Lungenfacharzten sinnvoll und
hilfreich sein.

Heike Beier

Jeder Alpha-Haushalt bekommt ein Exemplar auf Anfrage kostenfrei zugesandt. Weitere Exemplare
geben wir gegen eine Spende ab.

Weitere Informationen zum Kinderbuch finden Sie auch auf unserer Website:
www.alpha1-deutschland.org/das-alphal-kinderbuch
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Medienecke Ein Wort zu den Finanzen...

Alpha1 in der Presse

- l Liebe Mitglieder,

Es freut uns, dass unsere Presse- und Offentlichkeitsarbeit Friichte tragt und auch in der ersten Jahreshélfte 2016 - .\
tiber die Krankheit berichtet wurde. ° der mit Abstand grof3te Einzelposten bei unseren
Ausgaben ist die jahrliche Mitgliederversammlung in

Verbindung mit dem Alpha1-Infotag.
So sind u.a. erschienen:

/"’? Al pha 1 Trotz grof3ziigig ausgelegter Planungen war die Zahl
g der Anmeldungen fiir die Tage in Bremen hoher als

erwartet.

+ ,Wenn die Lunge Hilfe braucht”

Odenwalder/Otzberg Bote - 04.03.2016 Bei aller Flexibilitat mussten wir daher einige Mitglieder

Nirnberger Nachrichten - 29.02.2016 auf die Warteliste setzen.

e Wie in jedem Jahr stornierten einige Mitglieder ihre Teilnahme, vor allem wegen akuter
Gesundheitsprobleme. Dies geschah gliicklicherweise friih genug, sodass wir den meisten
Mitgliedern von der Warteliste die Teilnahme an der Veranstaltung noch ermdglichen
konnten.

Die Gesundheitszeitung Hannover - 01.02.2016
Segeberger Zeitung - 29.01.2016

Kieler Nachrichten - 29.01.2016 Argerlicherweise gibt es aber in jedem Jahr - zum Gliick nur einige wenige - Mitglieder,

die unentschuldigt gar nicht kommen oder die gebuchte Ubernachtung nicht

. wahrnehmen.
- ,Lebenserwartung: Unberechenbar

Dies fiihrt zu hohen, vermeidbaren Kosten fiir unseren Verein. Jedes einzelne
Die Welt - 14. Dezember 2015 unangekiindigte Fernbleiben zehrt den Jahresbeitrag von etwa 10 Mitgliedern auf.

Auflerdem wird damit Mitgliedern, die noch auf der Warteliste stehen, die Moglichkeit
. ,,Das Alpha1 Kinderbuch“ zur Teilnahme an der Veranstaltung genommen.

* »Aktiv mit seiner Krankheit umgehen Ich bitte jeden, sich zu melden, wenn aus irgendeinem Grund an einer Veranstaltung

. . i o nicht teilgenommen werden kann. Das erspart dem Verein unnotige Kosten und ist ein
Patienten-Bibllothek Ausdruck von Fairness gegeniiber den anderen Mitgliedern
Herbs 2015 & Frithjahr 2016 o o : | geg g c

T Ich wiinsche Ihnen einen wunderschénen Sommer.

~, I Ihr Schatzmeister

Lebenserwartung:
Unberechenbar

Bernd Lempfert

Hiinter hartrSckigem Husten kann sich eine ernsthafte Erkrankung wverbergen

A D -

wenn die Lunge Hilfe braucht

7 | ot im s,
Ubser

Bernd Lempfert

Schatzmeister

Tel. 04101 3750593
bernd.lempfert@alpha1-deutschland.org

Auch in Zukunft freuen wir uns auf weitere Beitrage
und gesteigerte Aufmerksamkeit fiir Alpha1.
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Spitzenverband

CSL Behring

Biotherapies for Life™

vdek:_

Die Ersatzkassen

Diese Infoschrift dient keinem
kommerziellen Zweck und wird an
Vereinsmitglieder und Kliniken kostenfrei
verteilt. Die Auflage betragt derzeit rund
1.000 Exemplare.

Unser Dank gilt allen, die zum Gelingen
dieser Ausgabe beigetragen haben sowie
der Grifols Deutschland GmbH.

Flir unverlangt eingesandte
Manuskripte und Fotos wird keine
Haftung (ibernommen. Die mit Namen
unterzeichneten Artikel geben personliche
Ansichten wieder. Diese miissen nicht
identisch mit denen des Vorstandes bzw.
der Redaktion sein. Die Unterstiitzung
durch  Wortbeitrage der Mitglieder,
Angehorigen, Freunde und Forderer ist
ausdriicklich erwiinscht.
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Alpha1 Deutschland

Gesellschaft fir Alpha-1-Antitry psinmangel-Erkrankte e.V.

Beitrittserklarung
ZUr
Alphal Deutschland - Gesellschaft filr Alpha-1-Antitrypsinmangel-Erkrankte e V.
gemeinnitzige Vereinigung
Pellwormweg 26a, 22149 Hamburg, Tel: +49 40 851061 68, E-Mail: info@al phal-deutschland.org
Pro Person bitte einen Bogen IN DRUCKBUCHSTABEN ausfilllen - vielen Drank!

Higrmit erkldre ich meinen Beitritt zur Alpha1 Deutschland - Cesellschaft fur
Alpha-1-Antitrypsinmangel-Erkrankte e ¥, und zwar als (Zutreffendes bitte ankreuzem):

| Mitglied (Jahresbheitrag: 26 €) || Familienmitglied (Jahresbeitrag 13 €)

[l Mehr als den Mindestbeitrag, némlich € als Mitglied
Betroffene Kinder im Haushalt: MZ i weill nicht __ Geburtsjahr

Name: Vorname:

strale: PLZ, Ort:
Tal.: Geb.-Datum:

E-Mail:
Diagnostiziert als (Zutreffendes bitte ankreuzen):

| PiZZ | PIisSZ 1 PiMZ PiMM

~| Andere Formen: Pi nicht getestet

Schwerpunkt: | Lunge [ | Leber [ Gesund _| Andere:

Die Mitgliedschaft veddngert sich jeweils um ein weiteres Jahr, wenn nicht spdtestens drei Monate vor
Ablauf des Kalenderjahres (30.09) die schriftliche Kindigung per Brief oder Fax erfiolgt.

st der Weltergabe meiner Anschrift, Telefonnummerund E-Mail-Adresse an den zustandigen Salbsthilfe-
gruppenleiter zum Zweck der Kontaktaufnahme bin ich eimverstanden: [ )a | Mein
Datum: Unterschrift:

Bankeinzugsermachtigung

Bitte buchen Sie den Mitgliedsheitrag im Lastschriftverfahren von meinem folgenden Konto ab:
MName der Bank

IBAN il il 1 | B il | il I | il | il I L - il 1 | I | il 1 il | ! | ]
Datum: Unterschrift:

Alphat Deutschland e,
Peiliwormwen 263
22149 Hambwrg

Amtsgencht Kdln
Registernumimer 13660
Cemeinnitzig anerkanmnt

Sparkasse shdholstein

BIC: MOLA DE 21 SHO

IBAM: DETS 2305 1030 0510 1607 53



www.alpha1-deutschland.org

Alpha1 Deutschland e.V.

Gesellschaft fiir
Alpha-1-Antitrypsinmangel-
Erkrankte

Gemeinniitziger Verein




