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Vorwort

Liebe Leser, Alphas und Angehorige,

um zu zeigen, was wir in unserer Alpha1-Welt alles erleben und um tiber
alles Neue berichten zu kdnnen, reicht ein 48-seitiges Journal langst
nicht mehr aus. Haben Sie uns mal auf unserer Homepage besucht? Wir
stellen standig Neues hinein: Berichte der Infotage, Neues aus der For-
schung, Aktuelles aus den Gruppen, Internes, Politisches, neue Leitlini-
en, Links zu anderen niitzlichen Seiten und vieles mehr.

Wiki fur Alpha-1 eben!

Aber auch das Journal hat seinen Platz, manches mochte man einfach in
gedruckter Form in der Hand halten. In dieser Ausgabe berichten wir vor
allem von unserem Infotag. Wir haben ein wunderbares Wochenende in
Gottingen erlebt, gestartet sind wir wie Ublich freitags mit der Mitglie-
derversammlung. Ich personlich habe den Tag genossen: wir haben so
viel Dankbarkeit gespiirt, so viel Lob erhalten und viele sprachen uns an, um uns zu unterstiitzen.
Meinen Dank an alle, die da waren.

Marion Wilkens
1. Vorsitzende

Der Infotag war wieder voller Informationen, die uns von hervorragenden Referenten prasentiert
wurden. Alle Berichte erhalten Sie in diesem Journal zum Nachlesen.

Unser Motto 2018 ,Resilienz” zeigt sich als gut gewahlt, viel haben wir dazu auf unserem Infotag
gehort. Neu war dieses Jahr eine Gesprachsrunde nur fiir Angehorige, wo viele Themen aufge-
griffen wurden, die wir gerne in Zukunft noch vertiefen mochten. Es braucht viel Kraft, mit uns
Alphas zusammenzuleben und noch mehr Kraft, wenn der andere nicht mehr da ist. Dies haben
wir schmerzlich gespiirt, als am 3. Juni Bernd Lempfert, unser Schatzmeister, verstarb.

Ich wiinsche Ihnen Resilienz — oder einfacher gesagt ,psychische Widerstandsfahigkeit“ und na-
tiirlich einen tollen Sommer mit viel Gesundheit,

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

und unter: 0800 - 5894662
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Frischer Wind...

CSL Behring ist ein weltweit fihrendes Biotech-Unternehmen, das
sich seinem Versprechen Leben zu retten, verpflichtet hat. Dabei
konzentrieren wir uns ganz auf die Bedurfnisse unserer Patienten.
Wir entwickeln innovative Therapien zur Behandlung von Blutgerin-
nungsstérungen, primaren Immunstérungen, hereditdrem Angio-
o6dem, angeborenen Atemwegserkrankungen und neurologischen
Erkrankungen und stellen hierfur Produkte mittels modernsten Tech-
nologien bereit.

Die Produkte des Unternehmens finden zudem Anwendung in der
Herzchirurgie, bei Organtransplantationen, bei der Behandlung von

. Verbrennungen und bei der Pravention der hamolytischen Krankheit
Wir freuen uns sehr, Alphal Deutschland e.V. beim Neugeborenen.

unterstiitzen zu konnen und wiinschen dem CSL Behring betreibt mit CSL Plasma eines der weltweit gréBten
Netzwerke zur Plasmagewinnung. Das Mutterhaus, CSL Limited

Verein sowie seinen Mitg"edern weiterhin (ASX:CSL), hat seinen Hauptsitz in Melbourne, Australien und be-
. . . . schaftigt nahezu 20.000 Mitarbeitende und ist in Uber 60 Landern
viel Erfolg fiir seine wertvolle Arbeit. tatig. Weitere Informationen erhalten Sie auf: www.cslbehring.de.

Biotherapies for Life™ CSL BEh ring
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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. 06258 1329714
marion.wilkens@alpha1i-deutschland.org

Kontakt zu Forschung, Politik,
Referenten & Selbsthilfegruppen,
Medienarbeit, auBerdem:

Kontakttelefon Erwachsene
B Tel. 0800 5894662
info@alpha1-deutschland.org

P Ronald Lildemann

a Schatzmeister (komm.)

e Tel. 0800 5894662
ronald.luedemann@alpha1i-

deutschland.org

P Verwaltung der Finanzen,
Fundraising und Projektarbeit

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@alphai-
deutschland.org
Sauerstofflangzeittherapie,
Alltagsumsetzung, wirtschaftliche &
soziale Aspekte

Nationale & internationale Kooperation,

Gabi Niethammer

2. Vorsitzende

Tel. 040 78891320
gabi.niethammer@alpha1i-
deutschland.org

Interne Abldufe, Organisation von In-

‘.. fotagen, Ansprechpartnerin fiir Home-

page und redaktionelles, aulerdem:

Kontakttelefon Kinder & Jugendliche
Tel. 04078891320
info@alpha1-deutschland.org

Linda Tietz

Fachbeirat
linda.tietz@alphal-deutschland.org
Fotos & Redaktionelles

Thomas Heimann

Fachbeirat
thomas.heimann@alpha1i-deutschland.org
Interne IT & Datenpflege
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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  Erstkontakt gerne per E-Mail:
Wilke Andreas-Wilke@hotmail.de

Facharzt fiir Innere Medizin -
Pneumologie

Bereich Leber

Priv.-Doz. Dr. med. Pavel Strnad, Hotline der Alpha-1-Spezialsprechstunde:
Oberarzt und Leiter der Tel. 0241 8080865
Spezialsprechstunde Erstkontakt gern per E-Mail:

Facharzt fiir Innere Medizin - alphal-leber@ukaachen.de

Gastroenterologie Uniklinik RWTH Aachen

Itd. Oberarzt Dr. med. Erstkontakt gern per E-Mail:
Ridiger Kardorff ruediger.kardorff@prohomine.de
Facharzt fiir Kinderheilkunde - Sonstige Terminvereinbarungen:

Kindergastroenterologie Sekretariat Tel. 0281 1041170

Marienhospital Wesel

Bereich Forschung und seltene Falle

Prof. Dr. Sabina Janciauskiene Telefonische Beratung Montag und Freitag
Arbeitsgruppenleiterin Molekulare 14:00 - 16:00 Uhr:
Pneumologie Tel. 05115327297

Fax: 0511 5327294

Medizinische Hochschule Hannover E-Mail: janciauskiene.sabina@mh-hannover.de

Michaela Frisch

Therapieleiterin Tel. 07726 65109
Espan Klinik Bad Diirrheim michaela.frisch@alphal-deutschland.org

Monika Tempel

CL-Arztin Psychosomatik und Erstkontakt bitte per E-Mail:
Psychoonkologie Klinik Donaustauf lungencouch@monikatempel.de
Schwerpunkt Psychopneumologie Telefon: 0941 208 59 52




Fur Sie dokumentiert

Mitgliederversammlung und Infotag 2018 in Gottingen
Teilnehmerrekord, Public Viewing und kreative Nachwuchsreporter

Wieder einmal volles Haus: 215 Mitglieder durften wir 2018 in Gottingen willkommen hei3en

Wie schon im Jahr zuvor trafen wir uns erneut im Ho-
tel Freizeit In in Gottingen, um mit rund 250 Teilneh-
mern den Alphal-Infotag durchzufiihren.

Zuvor fand die Mitgliederversammlung mit 215 Mit-
gliedern statt, der hochsten Teilnehmerzahl in der
Vereinsgeschichte. Da keine Wahlen anstanden, blieb
Zeit, etwas intensiver in die Tatigkeiten des vergan-
genen Jahres und in die Vorausschau zu blicken. Das
»Public Viewing“ eines unserer neuen Erklarvideos
rundete die Mitgliederversammlung ab.

Beim Infotag setzten wir auf eine groBe Bandbrei-
te an Informationen: Seltene Begrifflichkeiten beim
AATM wurden erlautert, die Ernahrung wurde aufs
Korn genommen und hilfreiche Tipps fiir Alphas ge-
geben, aulRerdem wanderten wir in die Politik und
lieRen uns Leitlinien und Disease Management Pro-
gramm erklaren. Dariiber hinaus gab es interessan-
te Ergebnisse aus drei Jahren Leberstudie, an deren
Durchfiihrung wir Alphas aus dem Verein ja mafigeb-
lich beteiligt sind. Ein kurzweiliges Lungensportpro-
gramm sorgte nach dem Mittagessen fiir Bewegung
und SpaB und der Tag schloss mit einem Vortrag zu
unserem Jahresmotto-Thema Resilienz.

Sehr gut angenommen wurde unser neues Angebot
fir Angehdrige, sich mit unserer Beiratin Frau Tempel
zu treffen, um ganz fiir sich {iber den Alltag und mog-
liche Probleme an der Seite eines Alphas zu sprechen
und sich auszutauschen.

Auch fiir die Kinder und Jugendlichen hielten wir et-
was Neues bereit: anstatt den ganzen Samstag in der
Gruppe unterwegs zu sein, drehten die Jugendlichen
am Vormittag in kleinen Gruppen mit ihren Handys
Interviews mit einigen Mitgliedern. Unser Wunsch
war, dass sich die jungen Leute mehr mit ihrer Erkran-
kung auseinandersetzen und selbst aktiv werden.
Als Video ist das Ergebnis auf unserem YouTube Ka-
nal zu sehen. Geben Sie bei YouTube einfach ,Alpha1
Deutschland” ein und genielRen Sie die Dynamik der
Jugendlichen und ihrer Interviewpartner. Allein in vier
Wochen wurde das Video schon 184 Mal aufgerufen,
ein schoner Erfolg! Die Jiingeren bastelten derweil ein
groBBes Holzmosaik und prasentierten es stolz allen
Mitgliedern.

Nun wiinsche ich lhnen viel Spal} und gute Leselekti-
re mit den zusammengefassten Protokollen.

Herzlich, lhre Gabi Niethammer
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Referenten informierten uns iiber Neues und Altbewahrtes.
Hier Dr. Andreas Wilke mit Prof. Heinrich Worth.
Unten Dr. Pavel Strnad

,Danke“ an alle
Aussteller und Sponsoren

Fragerunden nach den
Vortragen, hier Herbert
Rude, Gruppenleiter
Rhein-Main-Nahe




Fur Sie dokumentiert

Grundwissen Alpha-1-Antitrypsinmangel und
Begriffserklarungen - z.B. Was sind Bronchiektasen?

Referent: Dr. Andreas Wilke,

ehem. Leiter Alpha-1-Center Ev. Lungenklinik Berlin

Alpha-1-Antitrypsin
(Alpha-1-Proteaseinhibitor)

Das Eiwei3 Alpha-1-Antitrypsin (AAT) schiitzt das
Gewebe bei Entziindungsreaktionen vor schadigen-
den Enzymen. Es ist Teil der nattrlichen Abwehrreak-
tion des Korpers und puffert iberschieBende Entziin-
dungsreaktionen ab. Alpha-1-Proteaseinhibitor ist
der Oberbegriff fiir die Substanzgruppe. Bei Menschen
mit Alpha-1-Antitrypsinmangel (AATM) lberwiegen
bei Entziindungsprozessen diejenigen Substanzen,
die Eiweile spalten und das Gewebe angreifen. Die
Substitutionstherapie mit Alpha-1-Antitrypsin fiihrt
dem Korper zwar das fehlende Protein zu, den Krank-
heitsprozess kann man damit jedoch nur verzégern
und nicht komplett zum Stillstand bringen. Daher
wiinschen sich Arzte bessere Behandlungsméglich-
keiten, die die Ursachen der Krankheit beseitigen
oder zerstortes Gewebe wieder heilen kdnnen.

Die Vererbung der genetisch bedingten Storung er-
folgt (iber eine Veranderung des Serpina-1-Gens im
Chromosom 14. Wenn entsprechende Mutationen
vorliegen, kommt es zu einer verminderten oder so-
gar fehlenden Bildung bzw. Freisetzung von Alpha-
1-Antitrypsin aus den Leberzellen. Bei schwerem
AATM vom PiZZ-Typ liegen die Konzentrationen von
Alpha-1-Antitrypsin im Blut unterhalb des Grenzwer-
tes fiir Gesunde (unter 80 mg/dl bzw. unter 11 Mik-
romol).

Leitlinien zum Alpha-1-Antitrypsinmangel

Im vergangenen Jahr haben Experten der europai-
schen Fachgesellschaft fiir Lungenarzte eine Stel-
lungnahme zum Alpha-1-Antitrypsinmangel ver-
offentlicht. In Deutschland wurden im April 2018
Uberarbeitete Leitlinien zur chronisch obstruktiven
Lungenerkrankung (COPD) veroffentlicht. Diese bei-
den Leitlinien, an denen sich Arzte bei der Betreuung
von Patienten orientieren, beinhalten einige wichtige
Neuerungen.

Das Krankheitsbild und die Symptome des AATM sind
sehrvariabel, wie die europdischen Experten betonen.
Auch der Referent kennt Patienten vom PiZZ-Typ, die
noch im Alter von uber 60 Jahren bei Nikotinkarenz

10

Referent Andreas Wilke

ohne Substitutionstherapie normale Lungenfunkti-
onswerte haben.

An die Arzte geht der Appell, haufiger an einen AATM
zu denken und entsprechende Untersuchungen zu
veranlassen. Dies gilt insbesondere fiir COPD-Pati-
enten, bei denen die Krankheit relativ friih beginnt,
etwa zwischen 35 und 50 Jahren, oder bei Personen
mit Asthma bronchiale, deren Erkrankung erst im
mittleren Erwachsenenalter diagnostiziert wird. Er-
fahrungen des Referenten legen nahe, dass auch ein
Lungenriss (Pneumothorax) bei jungen Menschen ein
friher Hinweis auf einen AATM sein kann.
Tatsachlich zeigt eine Untersuchung aus Deutschland,
dass viel zu selten auf Alpha-1-Antitrypsinmangel
getestet wird. Wahrend 92 % der niedergelassenen
Lungenfacharzte angaben, kurz vor der Befragung
einen Test veranlasst zu haben, waren es bei den In-
ternisten und Hausarzten nur 33 % bzw. 25 %. Dies ist
eine wichtige Erklarung dafiir, dass so viele Betroffe-
ne bisher unerkannt geblieben sind. Denn in Deutsch-
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land miissten eigentlich rund 19.000 Patienten mit
PiZZ-Typ bekannt sein und nicht nur 8.000-12.000.
Von allen COPD-Patienten haben etwa 3 % ei-
nen Alpha-1-Antitrypsinmangel. Die neue deut-
sche Leitlinie empfiehlt daher, jeden Patienten
mit COPD mindestens einmal auf einen Alpha-1-
Antitrypsinmangel zu testen, weil bei _
[*

Betreuung der Patienten

Die europadischen Experten empfehlen die
Vorstellung jedes Patienten mit AATM in ei-
nem speziellen Referenzzentrum (Alpha-1-
Center). Generell muss der Patient das Rau-
chen aufgeben, und auch andere Risiko-
faktoren missen ausgeschaltet werden,
zum Beispiel eine berufliche Exposition
gegeniiber Staub. E-Zigaretten sind kei-
ne Alternative zum Zigarettenrauchen,
denn der eingeatmete sehr heile Dampf
stort den EiweilRstoffwechsel der Zellen in
der Lunge mit der langfristigen Folge einer
chronischen Lungenerkrankung.

schwerem Mangel (PiZZ-Typ) eine Sub-
stitutionstherapie zur Verfligung steht.
Der Arzt bestimmt zundchst den Serum-
spiegel und das CRP (um Entziindungs-
prozesse auszuschlieRen), und wenn der
AAT-Blutspiegel zu niedrig ist, folgen
genauere Tests wie Phano- und Genoty-
pisierung.

Substitutionstherapie mit AAT

Um die fortschreitende Zerstdrung des
Lungengewebes und die Progression des
Emphysems aufzuhalten, kommt fiir be-
stimmte PiZZ-Patienten die intravendse
den Partner zu testen. Liegt bei ihm ein Substitutionstherapie mit Alpha-1-Anti-
PiMZ-Typ vor, ist die Diagnostik bei den - ; trypsin infrage. In der deutschen Leitlinie
gemeinsamen Kindern sinnvoll, in der Re- wird nicht nur ein definiertes Ausmal} der
gel jedoch erst nach Erreichen des Erwach- Lungenfunktionseinschrankung  gefordert
senenalters. Die Geschwister des PiZZ-Patienten (FEV1 zwischen 30 und 65 % des Sollwerts), sondern
sollten ebenfalls getestet werden. Haben sie einen auch ein allmahlicher Verlust der FEV1 von mindes-
PiMZ-Typ, muss auch bei ihrem Partner eine Diag- tens 50 ml pro Jahr. Internationale Studien haben ge-
nostik erfolgen, denn wenn aus dieser Beziehung zeigt, dass durch die intravendse Zufuhr von AAT die
Kinder entstammen, konnten diese ebenfalls schwer Lungendichte im CT deutlich langsamer abnimmt.
erkrankt sein. AuBBerdem treten Krankheitsschiibe (Exazerbatio-
Personen mit PiMZ oder PiSZ haben ein erhOhtes Risi-  nen) unter Substitutionstherapie seltener auf.

ko fiir COPD, wenn sie rauchen oder anderen inhalati-  Mittlerweile ist neben dem klassischen Prolastin® ein

Suchtests (Screening)

bei Familienangehorigen

Die europdischen Leitlinien empfeh-
len bei Patienten mit PiZZ-Typ auch

ven Belastungen ausgesetzt sind. weiteres Praparat auf dem Markt, Respreeza® von
CSL Behring. Dessen Zulassung beinhaltet auch die
Bildgebung mit Thorax-CT Anwendung als hdusliche Behandlung bzw. Selbst-

Der Alpha-1-Antitrypsinmangel fiihrt zu einem fort-  verabreichung durch den Patienten. Allerdings ist der
schreitenden Verlust von Lungengewebe. Dieses Referent der Auffassung, dass fiir die meisten Patien-
Emphysem ist vor allem in den unteren Abschnit- ten die wochentliche Infusion beim Arzt von Vorteil
ten der Lunge deutlich sichtbar. Im normalen Ront- ist, da der Arzt den Patienten dann regelmaRig sieht
genbild kann man ein Emphysem bereits gut in ei- und somit den klinischen Zustand des Patienten be-
ner seitlichen Aufnahme erkennen, wenn vor dem urteilen kann sowie Probleme oder Nebenwirkungen
Brustbein und insbesondere hinter dem Herzen bei der Infusion eher erkannt und ggf. beherrscht
mehr Luft, d.h. weniger Lungenstruktur zu sehen werden kdnnen.

ist als normal. Noch besser und von den europai-

schen Experten empfohlen ist die Bildgebung mit

einem Thorax-CT. Damit kann man die Lungendich-

te in Zahlen ausdriicken und so den Verlauf der Er-

krankung langfristig besser lberwachen. Je gerin-

ger die Lungendichte, desto starker das Emphysem.

11
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Was sind Bronchiektasen ?

Definition:

chronische Lungenerkrankung, charakterisiert durch eine
klinische Symptomatik mit Husten, Auswurf und Atem-
wegsinfekten sowie radiologisch durch eine atypische
und permanente Erweiterung der Bronchien.

Ziel der Therapie von Bronchiektasen ist die Vermei-
dung von Exazerbationen, Reduktion der Symptomatik,
Verbesserung der Lebensqualitat und Vermeidung des
Progresses.

Sehr ausgepragte Bronchiektasen in der Compu-
tertomographie

Bildquelle: Wikipedia, Hellerhoff, CC BY-SA 3.0

Bronchiektasen

Bei Bronchiektasen sind die Luftwege in
der Lunge, die Bronchien, an bestimm-
ten Stellen atypisch und permanent
erweitert. Diese Erweiterungen sind
haufig mit eitrigem Sekret gefiillt
und die Schleimhaut ist stark ent-
ziindet. Dementsprechend hat der
Patient Symptome wie Husten, Aus-
wurf und Atemwegsentziindungen.
Je nach dem Aussehen in der Bild-
gebung unterscheidet man Typen
wie zylinderformige oder zystische
Bronchiektasen.

Im Thorax-CT kann man Bronchiektasen viel bes-
ser sehen und haufiger entdecken als im normalen
Rontgenbild. Wenn Patienten mit Alpha-1-Antitryp-
sinmangel zusatzlich Bronchiektasen haben, sind
damit meist auch gehaufte Infekte verbunden. Ein
Behandlungsziel ist daher, die Haufigkeit der bakte-
riellen Infektionen zu reduzieren. Dementsprechend
werden Antibiotika verabreicht, vielfach auch zum
Inhalieren. AulRerdem ist es besonders wichtig, die
Lunge von dem eitrigen Sekret zu befreien. Dabei hel-
fen Techniken der Atemphysiotherapie und schleim-
I6sende Medikamente.

Fir Patienten mit Bronchiektasen wurde in Deutsch-
land ein Register aufgebaut. Seit 2015 melden die
behandelnden Arzte (und nicht die Patienten selbst

PROGNOSIS

12

Symptome, primar: Husten, Auswurf, Luftnot
Symptome,
Haemoptysen, Thoraxschmerzen

sekundar: Rhinosinusitis, Ermidung,

wie beim Alpha-1-Antitrypsinmangel) die

Patientendaten an die Zentrale in Hanno-

ver. Nicht registriert werden Patienten
mit Mukoviszidose (Zystischer Fibro-
se). In diesem PROGNOSIS-Register
wurden mittlerweile mehr als 900
Patienten erfasst. Der Anteil der in
diesem Register erfassten Personen
mit Alpha-1-Antitrypsinmangel ist
jedoch mit nur 2 % vergleichsweise
gering.

Extrem selten: c-ANCA-Vaskulitis
(Granulomatose mit Polyangiitis)

Diese Entziindung kleiner und kleinster Blutgefal3e ist
bedingt durch Autoantikorper im Blut. Frither sprach
man von der Wegenerschen Granulomatose. In obe-
ren und unteren Luftwegen findet man Granulome,
das sind knotchenformige Neubildungen des Gewe-
bes. Beim Patienten konnen auf der Nasenschleim-
haut blutige Beldge sichtbar sein. Die Nieren sind in
fortgeschrittenen Stadien bei 80 % der Betroffenen
beteiligt. Die c-ANCA-Vaskulitis ist bei Alpha-1-An-
titrypsinmangel eine sehr seltene Begleiterkrankung.
Bei entsprechender Symptomatik sollte der c-ANCA-
Wert im Blut bei Patienten mit AATM bestimmt wer-
den.

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp



Ernahrung bei Alpha-1
mit Tipps flir den Alltag

Referentin: Frau Veronika Hofmann,
Diatassistentin, B. Sc. Diatetik,
Klinikum der Universitat Miinchen

Optimales Korpergewicht

Bei chronischer Lungenerkrankung sind sowohl
Ubergewicht als auch Mangelernahrung oder ein Ge-
wichtsverlust mit einer schlechteren Prognose ver-
bunden. Menschen mit AATM sollten daher einen
optimalen BMI zwischen 21 und 23 kg/m?* anstreben.
Der BMI oder Body Mass Index wird bestimmt, indem
man das Korpergewicht in kg durch die Korpergro-
Be im Metern zum Quadrat dividiert. Beispielsweise
fihrt ein Gewicht von 64 kg bei einer GroRe von 1,70
m zu einem BMI von 22 kg/m”.

Im Folgenden soll es vorwiegend um Untergewicht
und Mangelernahrung gehen.

Ursachen und Folgen der Mangelernahrung

Die Ursachen fiir Mangelernahrung sind vielfaltig.
Lungenkranke miissen mehr Energie zum Atmen auf-
bringen, sodass ihr Energieverbrauch steigt. Probleme
wie Husten, Halsweh, Schluckstorungen, Beschwer-
den mit den Zahnen oder beim Kauen beeintrachti-
gen die Nahrungsaufnahme. Mangelernahrung wird
auch verursacht durch geringeren Appetit, wenn man
sich miide und abgespannt flihlt oder zu wenig Kraft
zum Essen hat. Auch wer sich einseitig ernahrt, bei-
spielsweise vorwiegend Brot oder Reis isst, und zu
wenig Eiwei3 zu sich nimmt, kann mangelernahrt
sein.

Mangelerndahrung bezieht sich nicht nur auf die Fett-
speicher des Korpers, sondern vor allem auch auf die
Muskulatur. Wenn Muskulatur abgebaut wird, sind
davon auch die Atemmuskulatur und das Zwerchfell
betroffen. Dies schrankt die Kraft der Atmung und
damit auch die Lungenfunktion ein. Die korperliche
Belastbarkeit wird dadurch verringert. Akute Krank-
heitsschiibe nehmen zu und die Krankheit schreitet
schneller voran.

Fiir chronisch lungenkranke Menschen ist es daher
wichtig, eine Mangelernahrung und einen Gewichts-
verlust zu verhindern. Dazu muss man sein Korperge-
wicht kennen und es regelmaRig liberpriifen.
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Referentin Veronika Hofmann

Energiedichte der Nahrungsmittel

Beim Essen sollte man Nahrungsmittel mit einer ho-
hen Energiedichte bevorzugen. Die Energiedichte gibt
an, wieviele Kalorien in 100 g eines bestimmten Nah-
rungsmittels enthalten sind. Liegt die Energiedichte
liber 250 kcal pro 100 g, hat das Lebensmittel eine
hohe Energiedichte.

Wenn man sich iiber die Energiedichte seiner Lieb-
lingsspeisen informiert, kann man dadurch das Ge-
wicht steuern. Beim Friihstiick beispielsweise hat eine
Mohnschnecke eine Energiedichte von 300 kcal pro
100 g, ein Apfelkuchen mit Hefeteig jedoch nur eine
Energiedichte von 130 kcal pro 100 g. Dementspre-
chend nimmt man mit einem Stiick Backware entwe-
der 420 oder nur 200 kcal zu sich. Andere Beispiele
sind Schnittkdse, Schlagsahne und Wurstwaren mit
hoher im Vergleich zu Frischkdse, saurer Sahne und
Schinken mit niedriger Energiedichte. Wer sich nach
der Energiedichte richtet, kann sich satt essen und
muss keine Kalorienangaben beachten.

Bei Appetitlosigkeit sollte man vorwiegend Lebens-
mittel mit hoher Energiedichte auswahlen und diese
auch zuerst verzehren. Zusatzlich kann man die Spei-
sen auch mit mehr Kalorien anreichern, beispielswei-
se durch Zugabe von Sahne, Butter, Ol oder Malto-
dextrin.



EiweiRgehalt von Nahrungsmitteln Das Grillen sollte man anderen Menschen (iberlassen
Der EiweilRgehalt von Lebensmitteln ist ein anderes und sich vom Grill fernhalten.

wichtiges Thema. Muskulatur besteht zu einem gro-  Hygiene in der Kiiche ist noch wichtiger als bei ande-
Ben Teil aus Eiweil3, sodass eine ausreichende Eiweill-  ren Menschen. Dementsprechend sollte man Kiichen-
zufuhrwichtig ist flirdie Atemmuskulatur. Nach aktu-  schwamme alle 5-7 Tage austauschen und grundsatz-
ellen Empfehlungen sollen gesunde Personen lich Bakterien und Schimmel vermeiden. Beim Putzen
pro Kilogramm Korpergewicht sollte man auf aggressive Reinigungsmittel verzich-
taglich etwa 0,8 g Eiweil} ten, denn viele Putzmittel reizen die Lunge,
zu sich nehmen, also wenn die Dampfe eingeatmet werden.
gut 51 g bei einem Kor- / Auch aus diesem Grund konnen Putzhil-
pergewicht von 64 kg. { fen eine gute Entlastung sein.
Lungenerkrankte Perso- Fertiggerichte und Tiefkiihlprodukte
nen sollten dagegen gut reduzieren ebenfalls den Zeitaufwand
zweimal mehr Eiweil zu { und sie lassen sich vor dem Essen meist
sich  nehmen, namlich schnell in der Mikrowelle aufwarmen.
1,2-1,9 g Eiweil3 pro Kilo- AuBerdem sollte man immer eine Auswahl
gramm Korpergewicht. unterschiedlicher Snacks zu Hause haben,
Dabei ist es wichtig, nicht die ge- beispielsweise Trockenobst, Mudisliriegel
samte Eiweil3ration auf einmal mit einer oder auch Kasewiirfel. Diese kann man ohne
Mahlzeit zu sich zu nehmen, denn der Korper Arbeitsaufwand zwischendurch essen.
kann nur eine begrenzte Menge an Eiweil} verar- Lungenkranke Personen sollten eher 5-6
beiten. Mit Lebensmitteln wie Thunfisch, Lachs oder kleinere energiereiche Mahlzeiten es-
Schweinefilet nimmt man mit einer Portion (100 g) sen als nur 3 grofBe Mahlzeiten. Vor-
etwa 30 g Eiwei zu sich. Hiilsenfriichte wie Erbsen teile sind, dass die Mahlzeit selbst
und Linsen sind mit 14 g pro Portion ebenfalls gute dann nicht so lange dauert und dass die
Eiweilllieferanten. Eier, Quark, Kase oder Erdniisse lie- Magen- dehnung geringer ist und mehr

e,

fern in einer Portion jeweils 7-9 g Eiweil3. Raum fir die Ausdehnung der Lunge ver-
bleibt. Man sollte mdglichst viel von dem essen, was ei-
Tipps rund um das Essen nem schmeckt und was einem Freude bereitet.

Personen mit schwerer Lungenerkrankung sollten  Wer mit Husten und Auswurf zu tun hat, sollte die Se-
sich beim Kochen und beim Zubereiten der Nahrung  kretreinigung der Lunge vor dem Essen durchfiihren
maoglichst wenig anstrengen. Es spart Miihe und Zeit, und eventuell ein bronchialerweiterndes Spray anwen-
wenn man groRere Mengen auf einmal vorbereitet den. Beim Essen kann man im Paschasitz sitzen, der das
und dann portionsweise einfriert. Wer die Atemwege  Atmen erleichtert. Dazu legt man die Unterarme auf
beim Kochen speziell schiitzen mochte, sollte das Kii-  den Tisch mit dem Teller dazwischen und halt die Beine
chenfenster 6ffnen oder die Abzugshaube einschalten.  gerade, ohne sie zu iberkreuzen.

Spezielle Empfehlungen fiir Lungenpatienten

Timing und Haufigkeit des Essens:
- Lieber 5-6 kleinere (energiereiche) Mahlzeiten einnehmen:
- Mahlzeitendauer ist damit kiirzer

- Magendehnung ist kleiner = mehr Raum fiir die Lunge
Griffbereite Mahlzeiten (z. B. Fertiggerichte)
Snacks sollen immer vorhanden sein: z.B. Trockenobst, Shakes, Kasewiirfel, Topfendesserts
und Misliriegel
Lieblingsspeisen zu glinstigen Tagezeiten einplanen
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Essen und Lebererkrankung

Wenn die Funktion der Leber beeintrachtigt ist, gibt
es nurwenige spezielle Ernahrungstipps. In jedem Fall
muss man auf Alkohol verzichten. AuBerdem sollte
man nicht zu viel Obst und Lebensmittel mit Fruktose
geslifit essen, weil dieser Zucker (iber die Leber ver-
stoffwechselt wird. Die ausreichende EiweiBzufuhr ist
auch hier besonders wichtig.

Erndhrungstherapie und Diatberatung

Wenn das normale Essen nicht ausreicht, um eine
Gewichtsabnahme zu verhindern, erfolgt die Ernah-
rungstherapie nach einem Stufenschema. Bei der
individuellen Behandlung helfen qualifizierte Diat-
assistentinnen, die u.a. Mitglieder im Verband Deut-
scher Diatassistentinnen (VDD) sind.

Als Zusatznahrung konnen Trinknahrungen getrun-
ken werden, die neben Kohlenhydraten, Eiweillen und
Fetten auch alle wichtigen Nahrstoffe, Vitamine und
Spurenelemente in der richtigen Menge enthalten. Sie
ahneln Joghurtdrinks und werden zusatzlich zur nor-

Merke:

Erndhrung ist kein Wundermittel!

Die Ernahrung kann nicht alles.

Sie kann aber zum Erhalt der Gesundheit und Lebens-
qualitat beitragen.

Eine abwechslungsreiche Ernahrungsweise, reich an
verschiedenen pflanzlichen Lebensmitteln, ist der
Einnahme von Nahrungsergdanzungsmitteln immer
Uberlegen.
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malen Nahrung getrunken. Um sich an die Praparate
zu gewohnen, sollte man sie schluckweise und nicht
vor den Mahlzeiten trinken. Zwar sind die meisten
Trinknahrungen siiB, es gibt jedoch inzwischen auch
Praparate mit neutralem oder pikantem Geschmack.
Die Trinknahrung wird nicht der taglichen Fliissig-
keitszufuhr zugerechnet, sondern sie gilt als Lebens-
mittel. Sie kann auf Rezept verordnet werden. Wenn
auch Trinknahrung nicht zum Erfolg fiihrt, kann die
Ernahrung lber eine Magen- oder Diinndarmsonde
erfolgen. Nur sehr wenige Patienten bendtigen eine
intravenose Ernahrung tiber den Blutweg.

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp

Die Erndhrungstherapie

Die individuelle Ernahrungstherapie bietet speziell
zugeschnittene Empfehlungen und kann Ihnen dabei
helfen, die Lebensqualitat zu erhalten/erhohen.

Qualifizierte Diatassistenten finden Sie z.B. iber den
Verband Deutscher Diatassistenten (VDD):
www.vdd.de/diaetassistenten/umkreissuche
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Ergebnisse aus der seit 2015 laufenden Studie zur
Leberbeteiligung beim Alpha-1-Antitrypsinmangel

Referent: Dr. Pavel Strnad, Europadisches Referenzzentrum Alpha-1-
Antitrypsinmangel, Medizinische Klinik 11, Uniklinik RWTH Aachen

Leberbeteiligung bei AAT-Mangel

Die Leberbeteiligung ist nach der Lunge die zweit-
haufigste Organbeteiligung beim AAT-Mangel. Das
AAT wird in den Leberzellen produziert. Ist es beim
PiZZ-Typ aufgrund der genetischen Mutation veran-
dert, kann das schiitzende Eiweil8 nicht mehr richtig
aus der Leberzelle ausgeschleust werden und bleibt
dort stecken. Dementsprechend wenig Protein findet
sich im Blut, sodass die Lunge nicht ausreichend ver-
sorgt werden kann. In dem Male, wie AAT-Patienten
seltener rauchen, wird die Lebererkrankung als To-
desursache haufiger: von den Patienten, die nie ge-
raucht hatten, starben nur knapp die Halfte an einem
Lungenemphysem, jedoch fast 1/3 an der Leberbetei-
ligung. Bei ehemaligen Rauchern ist dieses Verhaltnis
anders, mit 72 % Emphysem im Vergleich zu 10 % Le-
berbeteiligung als Todesursache.

Die Leberbeteiligung hat einen zweigipfligen Krank-
heitsverlauf: typischerweise wird sie schon im Neuge-
borenen- oder Sauglingsalter entdeckt oder erst nach
dem 40. Lebensjahr. Die Diagnosestellung ist nicht
einfach, da keine speziellen Beschwerden auftreten
und auch die Routinediagnostik mit Leberwerten und
Ublichem Ultraschall-Verfahren sehr haufig normale
Befunde ergibt. Damit Kranke nicht falschlicherweise
als Gesunde durchgehen, werden Methoden wie die
Elastographie benétigt.

Die friihe Diagnose einer Leberbeteiligung ermog-
licht eine friihe Betreuung durch spezialisierte Arzte
mit dem Ziel, die Lebensqualitat und die Lebenser-
wartung zu verbessern. Obwohl hier vorbeugend viel
erreicht werden kann, wird die Leber-Betreuung oft-
mals vernachlassigt. Dementsprechend wichtig ist
der Aufbau einerflachendeckenden Versorgung durch
Experten wie im aktuellen europdischen Netzwerk.
Die Arzte fahnden nach bestimmten Begleitfaktoren,
die sich ungiinstig auf die Lebergesundheit auswir-
ken. Dazu gehoren neben Rauchen und Alkohol auch
Ubergewicht und Fehlerndhrung, Zuckerkrankheit,
leberschadigende Medikamente oder andere unbe-
merkte Lebererkrankungen wie beispielsweise die Vi-
rushepatitis B oder C.
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Referent Pavel Strnad

Arzte-Netzwerk »Alpha1-Leber*

Die Arbeitsgruppe des Referenten arbeitet seit drei
Jahren daran, das Ausmal} der Leberbeteiligung bei
Personen mit Alpha-1-Antitrypsinmangel (AATM)
und deren Angehorigen zu erfassen. Der Start war
beim Alphal-Infotag 2015, als das Team den Ta-
gungsteilnehmern die Moglichkeit bot, mit seinen
Messgeraten den Grad der Lebersteifigkeit festzustel-
len. Auch bei den folgenden Jahrestagungen gab es
diese Gelegenheit. AuRerdem fuhren Mitarbeiter des
Forscherteams direkt in mehrere Alpha1-Center und
zu Alpha1-Selbsthilfegruppen, um dort vor Ort Mes-
sungen vorzunehmen.

Zusatzlich wurde die europdische Arbeitsgruppe
»Alpha-1-Leber« gegriindet, an der Forscher aus 18
Kliniken in elf europdischen Landern beteiligt sind.
Dieses Netzwerk arbeitet eng mit spezialisierten
Lungenfachdrzten und den jeweiligen AAT-Patien-
tengruppen zusammen. Die Aachener Klinik ist au-
Rerdem das fiihrende Zentrum fiir den Alpha-1-An-



Wesentliche Inhalte unserer Studie

Fragebogen Blutanalyse
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Genetik

<

Biopsie

FOLLOW-UP NACH 1, 3 UND 5 JAHREN

titrypsinmangel im Europaischen Referenz-Netzwerk
»Rare-Liver« (Initiative ,European Reference Net-
works“ der europdischen Kommission).

Untersuchungen und Patientenzahlen

Bis heute wurden im Leber-Netzwerk mehr als 1100
Patienten und Angehorige erfasst, davon tiber 550
Personen mit PiZZ-Typ und gut 210 mit PiMZ-Typ.
Die Datenerhebung ist standardisiert. Die Patienten
flllen Fragebdgen zur Erkrankung aus, es wird ihnen
Blut abgenommen fiir die Messung des AAT-Serum-
spiegels, den genetischen Hintergrund und die Le-
berwerte, und es erfolgt die Bestimmung der Leber-
steifigkeit mithilfe einer Ultraschall-Elastographie.
Die Befunde werden ausfiihrlich mit den Patienten
besprochen. Den Patienten, die bei diesem Screening
Auffalligkeiten aufweisen, wird eine weiterfiihren-
de Abklarung sowie ggf. eine Gewebeentnahme aus
der Leber (Biopsie) empfohlen. Die Biopsie bleibt der
»Goldstandard”, um direkt im Lebergewebe zu sehen,
wieso eine Schadigung vorliegt.
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Erkenntnisse aus der Alpha-1-Leber-Studie -
aktueller Stand bei PiZZ-Typ

Die meisten Personen mit PiZZ-Typ hatten normale
Befunde der Leberwerte ALT, AST, gamma-GT und
alkalische Phosphatase. Dennoch waren die statisti-
schen Mittelwerte der Gruppe hoher als bei Kontroll-
personen. Bei der Messung der Lebersteifigkeit spricht
ein Wert von kleiner 7,1 Kilopascal gegen das Vorlie-
gen einer signifikanten Leberfibrose. Eine erhohte Le-
bersteifigkeit fanden die Forscher bei jedem 3. Mann
mit PiZZ-Typ, jedoch nur bei jeder 8. Frau. Eine Leber-
zirrhose war eher selten und betraf insgesamt nur 4%
der PiZZ-Patienten. Neben der Steifigkeit der Leber
wurde auch das Ausmal der Leberverfettung gemes-
sen. Hier waren bei der Elastographie deutlich haufi-
ger Veranderungen zu finden, denn mehr als 60 % der
Betroffenen mit PiZZ hatten keine normalen Werte
(allerdings galt dies auch fiir einen betrachtlichen Teil
der Kontrollpersonen).

Im Rahmen der Studie wurden zusatzlich verschiede-
ne Fette im Blut bestimmt. So waren die Serumwerte
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von Triglyceriden und VLDL-Cholesterin bei PiZZ-Per-
sonen durchschnittlich niedriger als bei den Kontrol-
len.

Aus all diesen Befunden zusammengenommen er-
arbeiteten die Forscher ein Raster, um zu erkennen,
welche Patienten besonders engmaschig tiberwacht
werden miissen. Das Risiko fiir eine Vernarbung der
Leber ist vor allem bei Mannern mit erhohten AST-
Werten sowie bei (iber 50-jahrigen Mdnnern mit
deutlichem Ubergewicht (Adipositas) relativ hoch
(70-80 %). Fiir jiingere Menschen ohne Ubergewicht
und mit normalen Leberwerten kann dagegen eher
Entwarnung gegeben werden. Im ndachsten Schritt
werden die Forscher die Leberveranderungen bei Pa-
tienten mit und ohne AAT-Supplementation auswer-
ten und den Langzeitverlauf beobachten.

Befunde beim PiMZ-Typ

In der Bevolkerung ist der PiMZ-Typ hadufig, denn
mebhr als jeder 50. hat diesen Genotyp. Betroffene sind
schwierig zu finden, weil sie meistens niedrig normale
AAT-Blutspiegel haben. Auch die Leberwerte im Blut
sind meistens normal, jedoch nicht immer. Die Elasto-
graphie zeigt, dass die genetische Konstellation PiMZ
ein Risikofaktorfiirdie Leberversteifung ist: Messwerte
Uber 7,1 Kilopascal fand man beim PiMZ-Typ deutlich
haufiger als bei Kontrollpersonen. Auch hier war Uber-
gewicht ein ganz wichtiger Risikofaktor, denn nor-
malgewichtige Personen mit PiMZ-Typ hatten deut-
lich bessere Werte in der Elastographie als fettleibige.

Empfehlungen aus den bisherigen
Studienergebnissen
Bei jedem Patienten mit PiZZ-Typ sollten die Leber-
werte im Blut regelmaBig gemessen werden, in der
Regel alle 3-6 Monate. Alleinige Blutbestimmungen
reichen aber in der Regel nicht aus. Wie haufig die iib-
lichen Ultraschalluntersuchungen des Bauches und
der Leber empfohlen werden, hangt von den indivi-
duellen Befunden ab. Hier geht es darum, eine Leber-
verfettung und einen Leberumbau zu erkennen sowie
einen eventuellen Tumor der Leber frith zu diagnos-
tizieren. Je nach Ausmal} der Lebersteifigkeit werden
diese Untersuchungen alle 6-12 Monate empfohlen.
Die Lebersteifigkeitsmessung ist meist erst nach 2-3
Jahren wieder notig, sofern die vorausgehende Mes-
sung normal war, ansonsten sollten die Intervalle
kiirzer sein. Nur in ungewohnlichen Fallen veranlas-
sen die Experten eine Gewebeuntersuchung der Leber.
Generell sollte jeder Patient mit PiZZ-Typ an ein spe-
zialisiertes Leberzentrum angebunden werden. In
Deutschland werden alle Patienten eingeladen, fir
eine kostenlose und unverbindliche Untersuchung
in das Zentrum in Aachen zu kommen oder eines der
kooperierenden Zentren in Bremen, Berlin, Gottin-
gen, Frankfurt oder Homburg aufzusuchen. Dort wer-
den sie umfassend untersucht und beraten, erhalten
Empfehlungen und Tipps fiir die optimale Leberge-
sundheit und werden liber aktuelle Forschungsergeb-
nisse informiert.

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp

Vorlaufige Empfehlungen (jeder Studienteilnehmer individuell!)

RegelmaBige Leberwertkontrolle (Abstande
je nach indiv. Befundkonstellation); mangels
Alternativen einzige breit verfiigbare Untersu-
chung derzeit

RegelmaBige Ultraschallkontrolle (Abstande
je nach indiv. Befundkonstellation); Sinn: v.a.
Friiherkennung eines Lebertumors; auch: Er-
kennung einer Leberverfettung & eines Lebe-
rumbaus
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PiZZ-Patienten, ggf. auch PiMZ-Patienten (je nach
Befundkonstellation!):

Ausschluss  weiterer  Lebererkrankungen
(,Hepatopathie-Screening“)

Impfung gegen Hepatitis A & B

Bei signifikanter Leberfibrose: Diat-Empfeh-
lungen, Gewichtsreduktion, Alkohol-Verzicht,
Verzicht auf leberschadigende Medikamente
etc.

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

Leberbiopsie in ungewohnlichen Fallen
Anbindung an spezialisiertes Leberzentrum
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Was bedeuten Leitlinien und DMP fiir den Patienten?

Referent: Prof. Heinrich Worth, Vorsitzender AG Lungensport e.V. (Dtl.)
und stellvertretender Vorsitzender der Deutschen Atemwegsliga e.V.

COPD

Die Abkiirzung COPD steht fiir chronisch obstrukti-
ve Lungenerkrankung (englisch chronic obstructive
pulmonary disease) und umfasst zwei unterschiedli-
che Krankheitsbilder: einerseits die chronische Bron-
chitis mit einer dauerhaften Verengung entziindeter
Atemwege und andererseits das Lungenemphysem,
bei dem die Halteapparate der kleinen Atemwege zu-
grunde gegangen sind, sodass eine Uberbldhung der
Lunge entsteht. Hinsichtlich des Emphysems kann
man den Alpha-1-Antitrypsinmangel als eine Son-
derform der COPD betrachten.

Leitlinien zur COPD

Im April 2018 haben Experten der Fachgesellschaf-
ten der Lungenarzte aus Deutschland und Osterreich
Empfehlungen veroffentlicht, wie Patienten mit COPD
auf Basis wissenschaftlich begriindeter Erkenntnisse
(Evidenz) optimal behandelt werden kdonnen. Diese
Leitlinien werden nach einem standardisierten Ver-
fahren erarbeitet. Dazu gehort, die relevanten wis-
senschaftlichen Fachaufsatze zu sichten und auszu-
werten. Die Studienergebnisse werden bewertet und
daraus abgestufte Empfehlungen abgeleitet.
Zuséatzlich zur Leitlinie fir Arzte und andere Behand-
ler soll auch eine Leitlinie speziell fiir Patienten erar-
beitet werden.

COPD-Diagnostik nach Leitlinien

Fiir die Patienten liegt ein Vorteil von Leitlinien darin,
dass klar dargelegt wird, welche Untersuchungen der
Arzt durchfiihren soll und wie er den Krankheitszu-
stand bewerten kann. Dafiir stellt der Arzt das Aus-
mal der Verengung der Bronchien fest, erfragt die
Beschwerden des Patienten und beurteilt das Risiko
fur eine akute Verschlechterung (Exazerbation).

Der Arzt befragt den Patienten nach Risikofaktoren
wie Tabakrauch oder inhalierten Schadstoffen, erhebt
die Krankheitsvorgeschichte, Begleiterkrankungen,
korperliche Aktivitat und die aktuelle Medikation.
Besonders wichtig sind die »AHA«-Zeichen Auswurf,
Husten und Atemnot. Fragebdgen wie der CAT (COPD
Assessment Test) helfen, die Symptome genauer
zu erfassen. Dabei geht es nicht nur um Lungenbe-
schwerden, sondern auch um korperliche Aktivitat,
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Referent Prof. Heinrich Worth

die Qualitat des Schlafs und die allgemeine Energie.
Fiir jede der acht Fragen gibt es eine Antwortskala von
0 bis 5 Punkten. Wer mehr als 20 von insgesamt 40
Punkten erreicht, ist durch seine Erkrankung schon
deutlich eingeschrankt.

Mit einer Lungenfunktionspriifung wird die dauer-
hafte Verengung der Atemwege (Obstruktion) fest-
gestellt. Um die Uberbldhung zu erfassen, wird eine
Bodyplethysmographie durchgefiihrt. Dieses Gerat
dhnelt einer Telefonzelle, in der der Patient bei der
Messung sitzt. Um festzustellen, wo genau das Em-
physem in der Lunge lokalisiert ist, hilft die bildge-
bende Diagnostik, insbesondere das Lungen-CT.
Blutwerte spielen bei COPD eine eher geringe Rolle.
Allerdings sollte bei jedem Patienten einmal der Al-
pha-1-Antitrypsin-Serumspiegel gemessen werden,
um diese Erkrankung auszuschlieflen. Der Sauerstoff-
gehalt des Blutes und Entziindungswerte konnen
ebenfalls wichtig sein.

Wenn die Diagnose COPD gestellt wird, soll der Arzt
nach begleitenden Erkrankungen fahnden. Denn
haufig sind noch andere Organsysteme betroffen,
vor allem das Herz-Kreislauf-System, die Muskulatur,
das Skelettsystem mit Osteoporose, der Stoffwechsel
mit Entziindungserscheinungen und die Psyche mit
Angst oder Depression.

Liegen die Befunde dieser Untersuchungen vor, klas-
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sifiziert der Arzt die COPD in Abhangigkeit vom Aus-
mal der Beschwerden und der akuten Verschlechte-
rungen/Exazerbationen mit den Buchstaben A bis D.
Dabei ist der Typ D der schwerste und der Typ A der
leichteste.

COPD-Therapie

In den Leitlinien geht es nicht nur um die Behand-
lung mit Medikamenten, sondern auch um Praventi-
on, nicht medikamentose Behandlung und operative
Therapien. Zur Pravention sollten die Patienten nicht
rauchen, sich regelmaRig gegen Influenza und auch
gegen Pneumokokken impfen lassen und am Ar-
beitsplatz schadstofffreie Luft einatmen konnen. Die
nicht-medikamenttdse Behandlung umfasst korper-
liches Training, Physiotherapie und Erndahrungsbera-
tung. Auch die Patientenschulung spielt eine wichtige
Rolle. Operative Eingriffe sind nur selten erforderlich.
Die wichtigste Saule der medikamentdsen COPD-
Therapie sind die bronchialerweiternden Mittel. Sie
reduzieren die Verengung der Bronchien und vor
allem auch die Uberblidhung. lhr Nutzen ist unbe-
stritten. Entziindungshemmende Medikamente wie
Kortisonpraparate zum Inhalieren oder die neuere
Substanz Roflumilast nutzen nur einem kleineren Teil
der Patienten. Die Leitlinien unterstiitzen den Arzt
dabei, die beste Kombination von Medikamenten fiir
die Basistherapie zu finden.

Zur Behandlung akuter Verschlechterungen sind zu-
satzliche Medikamente erforderlich. Wenn das Spu-
tum gelb-griin verfarbt ist, kann dies ein Zeichen fiir
eine bakterielle Infektion sein. Nurdann sind Antibio-
tika hilfreich, nicht jedoch bei Virusinfektionen.

Patientenschulung

Bei einer chronischen Erkrankung wie der COPD ist es
wichtig, dass der Patient mit im Boot sitzt. Er soll in
der Lage sein, Veranderungen seiner Gesundheit zu
erkennen und darauf reagieren zu konnen, indem er
dierichtigen MalRinahmen einleitet und seine Medika-
mente entsprechend anpasst. Bei der Patientenschu-
lung lernt der Patient die Wirkungen und Nebenwir-
kungen von Medikamenten, das richtige Inhalieren
und das Verhalten im Notfall.

Der personliche COPD-Aktionsplan beschreibt die
Beschwerden bei stabiler und instabiler Lunge und
beim Infekt. Im Stufenplan fiir den Notfall [DIA 22]
ist detailliert aufgefiihrt, was der Patient in welcher
zeitlichen Reihenfolge tun soll.

Zur umfassenden Patienteninformation haben Ex-
perten zudem spezielle Materialien erarbeitet, wie
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das Buch »Meine COPD habe ich im Griffl«, das von
den Krankenkassen erstattet wird.

Lungen-Rehabilitation

Die Leitlinien sehen fiir Patienten der COPD-Gruppen
B bis D eine Rehabilitation vor. Ziel ist die Verbesse-
rung des Befindens, der Leistungsfahigkeit und der
Lebensqualitat. In einer groBen Studie mit 6000 Pati-
enten hatten bedauerlicherweise jedoch nur 7 % eine
Rehabilitation erhalten.

Nach drei Wochen stationarer Rehabilitation haben
die meisten Betroffenen deutlich profitiert. Wenn sie
danach im Alltagsleben jedoch nichts andern, gehen
diese Verbesserungen rasch wiederverloren. Hier fehlt
es vielfach noch an ausreichender Unterstiitzung, wie
beispielsweise von Lungensport vor Ort.

DMP (Disease Management Programm)

Mit DMP wird ein strukturiertes Behandlungspro-
gramm fiir chronisch Kranke bezeichnet, das auf den
von den Fachleuten erarbeiteten Behandlungsleitlini-
en beruht. Damit wird die Versorgungsqualitat gesi-
chert und langfristig eine Kostensenkung angestrebt.
Wenn der Patient sich in solch ein DMP-Programm
einschreibt, kann er sicher sein, nach aktuellen Leit-
linien untersucht und behandelt zu werden. Dabei
wird auch die strukturierte Patientenschulung finan-
ziert und in einigen Bundeslandern auch die Tabak-
entwohnung. Der Zugang zur Bewegungstherapie
und zur Rehabilitation ist von einem DMP aus einfa-
cher. Fir die Dauertherapie und die Bedarfstherapie
sind die wichtigen Medikamentengruppen beschrie-
ben, und der Arzt kann erkennen, fiir welche Patien-
ten welche Arzneimittel verordnet werden sollten.
Insgesamt profitiert der Patient sehr davon, intensi-
ver durch Arzt und spezialisierte Fachkrafte betreut
zu werden.

Nutzen und Erfolg von solchen DMP-Programmen
werden (iberwacht und ausgewertet. Dazu hat man
Qualitatsindikatoren und Ziele definiert, die fortlau-
fend gemessen werden. Beispielsweise sollen notfall-
maBige Behandlungen und akute Verschlechterun-
gen ebenso wie der Anteil von rauchenden Patienten
mit der Zeit abnehmen.

Fiir behandelnde Arzte hat der Referent die 10 Gebo-
te des COPD-Managements formuliert. Sie fassen die
wichtigsten Mallnahmen zur Diagnostik, Therapie
und Uberpriifung des Behandlungserfolgs zusam-
men [DIA 46].

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp
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,Hinfallen, aufstehen, Kronchen richten, weitergehen.*
Resilienz ist mehr als ein cooler Spruch!

Referentin: Monika Tempel, Zentrum fiir Pneumologie,
Abt. Psychosomatische Medizin und Psychotherapie, Klinik Donaustauf

Der Begriff Resilienz

Urspriinglich kommt der Begriff Resilienz aus der
Materialkunde. Ein Material besitzt Resilienz, wenn
es nach einer elastischen Verformung wieder in den
Ausgangszustand zuriickkehren kann. In der Psycho-
logie wird mit Resilienz die Fahigkeit einer Person
bezeichnet, Krisen zu bewaltigen und sie als Anlass
fur Entwicklungen zu nutzen, indem man auf persén-
liche und sozial vermittelte Ressourcen zuriickgreift.

Geschichte der Resilienz-Forschung

Der 1905 in Wien geborene Neurologe und Psychiater
Viktor E. Frankl wurde 1942 ins Konzentrationslager
deportiert. Seine dortigen Erlebnisse machten ihm
deutlich, dass Sinn ein wichtiger Wert zum Uberle-
ben ist. Oder wie Nietzsche es formulierte: ,Wer ein
»Warum« zu leben hat, ertragt fast jedes »Wie«"“,
Nachdem Franke vier Lager Uberlebt hatte, beschrieb
er in einem Buch die Werte, die ihn hatten (iberleben
lassen. Wichtige Faktoren waren sein soziales Netz-
werk, auBerdem Humor und Imagination. So stellte
er sich beispielsweise vor, wie er spater, nachdem die
schreckliche Zeit ein Ende gefunden haben wiirde,
einen Vortrag (iber seine Erfahrungen im Konzentra-
tionslager halten wiirde. In seiner Jugend war Franke
ein begeisterter Kletterer. Da Franke eigentlich Ho-
henangst hatte und mit dem Klettern dieses Problem
angehen wollte, war das Bergsteigen »gelebte Resi-
lienz«. Er schrieb: »Bergsteigen, die Erinnerung, wie
sich der Fels anfiihlt, das war einer der Beweggriinde,
die Schrecken des KZ zu (iberstehenx.

Der amerikanische Soziologe Aaron Antonovs-
ky befragte in Israel Uberlebende von Konzent-
rationslagern zu ihren Erfahrungen. Diejenigen
Personen, die trotz aller Widrigkeiten gesund ge-
blieben waren, hatten ein ausgepragtes Koharen-
zgefiihl (Geflihl fiir einen schllissigen Zusammen-
hang) mit den drei Komponenten »ich verstehe,
was geschieht«, »ich kann es handhaben«, und »es
ist sinnvoll«. Antonovsky entwickelte das Konzept
der Salutogenese (Entstehung von Gesundheit) als
Antwort auf die Frage, was den Menschen gesund
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Referentin Monika Tempel

halt. Belastende Faktoren oder Stressoren konnen
eine Person krank machen (Pathogenese), umge-
kehrt unterstiitzen seine Starken oder Ressourcen
den Menschen beim Gesundbleiben. Die Waage zwi-
schen belastenden und starkenden Faktoren wird
durch das Koharenzgefiihl beeinflusst, sodass sich
die Waage schlieBlich eher in die kranke oder in die
gesunde Richtung neigt.

Die amerikanische Entwicklungspsychologin Emmy
Werner beobachtete auf der Hawaii-Insel Kaua‘i 698
Kinder tiberviele Jahre und erforschte den Einfluss von
Risikofaktoren wie Armut oder hausliche Gewalt auf
die seelische Entwicklung der Kinder. Werner stellte
fest, dass etwa 1/3 der Kinder aus einem Hochrisiko-
Umfeld sich trotzdem vollkommen normal entwickel-
ten. Diese Kinder hatten eine stabile emotionale Be-
ziehung zu einer Bezugsperson, die nicht unbedingt
ein Familienmitglied sein musste. Die Kinder waren
»verletzlich, aber unbesiegbar« und sie entwickelten
sich »allen Widrigkeiten zum Trotz«. Spater bestatig-
ten deutsche Langsschnitt-Studien aus Bielefeld und
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Der Baum im Wind: er setzt starkem Wind Widerstand (Resistenz) entgegen, erholt sich nach Abflauen des Windes (Regeneration)
und passt sich in seinem Wachstum der vorherrschenden Windrichtung an (Rekonfiguration)

Mannheim die Ergebnisse von Frau Werner.

Die Neuropsychologie kann mit bildgebenden Ver-
fahren inzwischen Anhaltspunkte fiir Beziehungen
zwischen chronischen Krankheiten, Depression und
Resilienz liefern. Die Resilienz steht demnach im Zu-
sammenhang mit der Situation am Transporter-Gen
flir Serotonin, vor allem bei Personen mit nur gerin-
ger sozialer Unterstiitzung. Der Botenstoff Serotonin
spielt eine wichtige Rolle bei der Verarbeitung von
Emotionen und bei der Entstehung von Depressionen.

Aktuelles Konzept der Resilienz

An der Universitat Mainz wurde ein Sonderfor-
schungsbereich speziell fiir die Resilienz-Forschung
gebildet. Hier beschaftigt man sich mit dem Risiko-/
Schutz-Faktoren-Modell. Risikofaktoren hemmen
die Entwicklung einer Person, erhohen das Risiko
und begiinstigen Krankheit. Umgekehrt begiinstigen
Schutzfaktoren eine positive Entwicklung, ein gerin-
geres Risiko und sie verhindern oder mildern Krank-
heit. Diese Faktoren beeinflussen also den Anpas-
sungsprozess an widrige Ereignisse. Wichtig ist, dass
man mit geeignetem Training auf die Resilienzfakto-
ren und Ressourcen Einfluss nehmen kann.

Aktuell betrachten die Experten Resilienz nicht als
unveranderbares Personlichkeitsmerkmal, sondern
als dynamischen und lebenslangen Prozess im Wech-
selspiel zwischen Person und Umwelt. Als Metapher
dafiir gilt der Baum im Wind: er setzt starkem Wind
Widerstand (Resistenz) entgegen, erholt sich nach
Abflauen des Windes wieder (Regeneration) und
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passt sich schliefllich in seinem Wachstum der vor-
herrschenden Windrichtung an (Rekonfiguration).
Die Mainzer Resilienz-Forscher untersuchen einzelne
Resilienzfaktoren wie Personlichkeitsfaktoren, Le-
bensgeschichte, soziale Unterstiitzung oder die gene-
tische Ausstattung. Aus mehreren Faktoren bilden sie
Gruppen von Resilienz-Mechanismen, die schlieBlich
zu einem bestimmten Ergebnis flihren. Die einzelnen
Mechanismen kann man mit Interventionen starken.
Mithilfe bestimmter Fragebdgen kann man Resilienz
messen. Ein guter Fragebogen zur Bestandsaufnah-
me fiir die Praxis ist der TRUST-Resilienz-Fragebogen
(RF15) [DIA 72]. Die 15 Fragen werden auf einer Ska-
la von 0 (schlecht) bis 10 (gut) Punkten beantwortet
und die Punktzahlen addiert. Es gibt keinen Normbe-
reich, sondern man schaut sich fiir jedes Element an,
wo Verbesserungsmoglichkeiten liegen.

Der Resilienz-Koffer

Zahlreiche Faktoren unterstiitzen die Fahigkeit, Kri-
sen zu bewaltigen. Bei chronischer Krankheit ist Res-
ilienz meist noch wichtiger als soziale Unterstiitzung
und hohes Einkommen, um sich an die Krankheit an-
zupassen.

Hilfreich ist das aktive Coping, also Bewaltigungs-
strategien, die sich auf die eigenen Starken der Person
beziehen. Damit kommt man zu anderen Bewertun-
gen. Im Vergleich zu Vermeidung oder Verdrangung
wirkt sich aktives Coping bei den meisten Menschen
glinstiger auf die korperliche und emotionale Funkti-
on aus. Zum Beispiel kann man sich vornehmen, das
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Schreibt man in einem Dankbarkeits-Tagebuch auf, wofiir man dankbar ist, versetzt einen dies in eine positive Stimmung

Beste aus der Situation zu machen. Auch strukturier-
tes Problemldsen stdarkt das aktive Coping, ebenso
wie das Ausarbeiten von Handlungsplanen, was man
im Falle einer Krise tun kann.

Die Emotionsregulation ist ebenfalls wichtig. Damit
ist gemeint, die eigenen Gefiihle in eine bestimmte
Richtung beeinflussen zu kdnnen. Zur Unterstiitzung
der Emotionsregulation kann man sich beispielswei-
se vorstellen, wie man in Stresssituationen reagieren
wird.

Entscheidend ist auch, die eigenen Werte zu tberprii-
fen und zu erkennen, welches die wichtigsten Werte
sind, nach denen man lebt. Man fiihrt sich die Quellen
firden Sinn im Leben vor Augen, zum Beispiel soziale
Beziehungen, Beruf oder Ehrenamt. Die personlichen
Werte kann man sich auch deutlich machen, indem
man sich vorstellt, was man bei der Feier zu seinem
80. Geburtstag Uber sich horen mochte: »er hat bis
zum Umfallen gearbeitet« oder lieber »er ist ein fiir-
sorglicher und liebevoller Ehemann und Vater«.

Einen hohen Stellenwert flir Resilienz hat auBerdem
die spirituelle Praxis in Form von Beten, Meditation
oder Aktivitaten in der Gemeinde.

Mit Selbstwirksamkeitsiiberzeugung ist gemeint,
dass man davon (iberzeugt ist, mit der Situation um-
gehen zu kdnnen und dass man uber die ndtigen Mit-
tel verfligt, um sie zu bewaltigen. So kann man selbst
Einfluss auf den Verlauf des Geschehens nehmen.
Diese Haltung hat sich in Studien als glinstiger erwie-
sen als das fatalistische »ich kann ja sowieso nichts
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tun«. Hilfreich ist hier, wenn man sich seine person-
lichen Starken vor Augen fiihrt und sich klar macht,
wie man bisher Erfolge bei der Bewaltigung unange-
nehmer Situationen erzielt hat.
Realistischer Optimismus gilt ebenfalls als hilfreiche
Strategie. In einer Studie bei Patienten mit Lungen-
krebs hatten pessimistische Personen ein deutlich
kiirzeres Uberleben als nicht-pessimistische.
Forderlich sind auch positive Emotionen. Schreibt
man in einem Dankbarkeits-Tagebuch auf, woflirman
dankbar ist, versetzt einen dies in eine positive Stim-
mung. Sich das »bestmdgliche Selbst« vorzustellen
ist eine weitere Moglichkeit. Man denkt an sein zu-
kiinftiges Leben und stellt sich vor, dass alles so gut
gelaufen ist wie moglich und man alle Lebensziele
erreicht hat.
Aktuelle Forschungsergebnisse zeigen, dass Training
und Interventionen die Resilienz starken konnen. Ent-
sprechende Angebote zur Unterstiitzung sind daher
ernst zu nehmen und haben nichts mit Esoterik zu
tun.

Zusammenfassung: Prof. Gratiana Steinkamp
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Filmen wie die Profis:
Medienworkshop der Alpha1-Jugendlichen

In Gottingen konnten wir Jugendlichen an einem Me-
dienworkshop teilnehmen, bei dem wir als Projekt
ein YouTube Video filmen und gestalten wollten. Fiir
dieses Projekt hatten wir zwei Tage Zeit, woraufhin
wir uns gleich beim ersten Treffen Gedanken tiber den
Verlauf des Videos machten. Zuvor jedoch lernten wir
uns in der Gruppe erstmal kennen und spielten das
Spiel ,,Ich hab noch nie“. In dem Spiel geht es darum,
dass jemand in der Mitte steht und mit den Worten
»ich hab noch nie“ einen Satz beginnt und sich dann
etwas Uiberlegt, was man selbst noch nie gemacht hat.
Diejenigen, die es allerdings schon einmal gemacht
haben, mussten aufstehen und sich einen neuen
Platz suchen. Das Thema war YouTube, Video und So-
cial Media. Nach dem Spiel hatte jeder schon einmal
eine ungefahre Ahnung, wer im Raum viel auf Social
Media Plattformen ist und wer welchen YouTuber ver-
folgt. Daran schloss unsere Anleiterin Jana gleich an
und zeigte uns verschiedene YouTube Videos. Dabei
sollten wir darauf achten, welche Einstellungen oder
Perspektiven gut bei dem Zuschauer ankommen.
Nach einer kurzen Besprechung stand jede Rolle fest.
Einige, die sich vor der Kamera sahen und andere, die
sich mit dem Schnitt und dem Filmen beschaftigen
wollten. Nach einer weiteren Besprechung stand un-
ser Konzept fiir das Video. Eine Reihe von Interviews
Uber verschiedene Themen, die Alphas taglich be-
gleiten. Jede Dreiergruppe hatte die Mdglichkeit, mit
einem oder zwei Interviewpartnern zu reden. Zuvor
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Am Ende des Workshops war
ein informatives Video entstanden mit Life-Reports, Anwendungshilfen und Interviews

Uberlegten sich alle entsprechende Fragen, die sie im
Laufe des Interviews fragen konnten. Ein Moderator
leitete das Video von einem Interview zum nachsten
und hielt manchmal bei kleinen Standbildern an, die
sich die Gruppen zusatzlich iberlegt hatten.

Alles in einem kann ich, glaube ich, fiir alle Beteiligten
sprechen, dass das Projekt viel Spall gemacht hat und
es viel zu lachen gab. Sowohl bei der Vorbereitung,
den Interviews selber oder innerhalb der Gruppen war
jeder mit viel Engagement dabei, um am Ende ein ei-
genes Video auf die Beine zu stellen.

Vielen Dank nochmal an unsere Anleiterin Jana, die
sich viel Miihe gemacht hat, alles so gut zu organisie-
ren und uns so viel geholfen hat.

Viele GriiBe von Hilla, 17 Jahre

Hier geht‘s zum Video:
youtube.com/watch?v=yukxdj1rfro&t=403s
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Die jiingeren Kinder bastelten gemeinsam mit viel Elan ein gro-
Bes Mosaikbild mit der Robbe Ralph, unserem Alpha1 Kinder-
logo.

In der grof3en Sportanlage der Universitat Gottingen tobten
sich die Kinder und Jugendlichen bei Ballspielen, Klettern, Akro-
batik und viel Spal} aus.




Umfrage

Auswertung der Fragebogen
zur Gesundheitserhaltung
bei Alpha-1-Betroffenen

Zu unserer Mitgliederversammlung und Infotag am 20. und 21.04.18 in Gottingen baten wir Sie gewohnheits-
gemaR, sich einen Moment Zeit zu nehmen zur Beantwortung einiger Fragen rund um die Gesunderhaltung
eines Alpha-1-Betroffenen. Die Riickmeldungen mochten wir Ihnen nun prasentieren und bedanken uns an
dieser Stelle fiir lhre Teilnahme.

Wir erhielten insgesamt 107 Fragebogen von lhnen zuriick.
In unserer ersten Frage wollten wir lhren Phanotyp wissen.
Folgende Aufteilung nach Phanotypen erhielten wir:

80 Pizz

Fir ein (berschaubareres Ergebnis haben wir die Pha-
notypen in zwei Gruppen aufgeteilt. Die eine Grup- 107

pe umfasst die PiMZler (18) und die andere Grup- Fragebogen
pe umfasst alle PiZZler mit den Phanotypen PiSZ und

PiZ-M(89).
6 Andere Phdanotypen (vorrangig PiZ-M Procida)

3 PiSz

Treiben Sie Sport?

PiMZ-Betroffene PiZZ-Betroffene

NEIN [l 4 NEIN [ 20

» I I <5

Unser Verein zahlt viele sportliche Mitglieder, denn von den PiMZ Betroffenen treiben 14 von 18 Umfrageteil-
nehmern regelmaRig Sport. Von den PiZZ-Betroffenen treiben 69 von 89 Personen regelmafig Sport.

Wie oft treiben Sie Sport?

PiMZ-Betroffene PiZZ-Betroffene

taglich |1 taglich - 4

3-4x die
Woche

L e Ve I
Woche . 3 Woche 34
Von den PiMZ Betroffenen treiben 3 Personen 1-2 Mal und 10 Personen 3-4 Mal in der Woche Sport.

Eine Person tut dies taglich. Von den PiZZ-Betroffenen treiben 34 Personen 1-2 Mal und 31 Personen 3-4 Mal
in der Woche Sport. Vier Personen trainieren taglich.

3-4x die
I o Woche

K




Alphal-Journal 1/2018 g

Nur an die PiZZ-Betroffenen richteten sich folgende Fragen:

Besuchen Sie fiir lhre sportliche Betdtigung eine Lungensportgruppe?

Hatten Sie schon einmal Probleme mit der Genehmigung einer Lungensportverordnung?

NEIN T 81

JA I 38

Bei den Mitgliedern, die diese Frage mit ,Ja, ich hat-
te Probleme mit der Kasse“ beantwortet haben, hob
sich keine Krankenkasse besonders hervor. Es scheint,
als wiirde jede Kasse auch schon mal mit einem Nein
dabei gewesen sein.

Die Begriindungen der Kassen ahneln sich. So muss-
ten einige Betroffene von uns den Hinweis der Kas-

se zur Kenntnis nehmen, dass ,, ... man die Ubungen
auch allein zu Hause machen kann“ oder ,, ... andere
Versicherte dies als Zusatzleistung generell aus eige-
ner Tasche zahlen miissten“. Druck zu machen lohnt
sich jedoch, meinen unsere Mitglieder, da auf dem
Kulanzweg doch noch die eine oder andere Genehmi-
gung folgte.

Betreiben Sie Sport mit der verordneten Sauerstofflangzeittherapie?

JA I 20

Fand bei lhnen seit der Alpha-1-Diagnose eine stationdre Rehabilitationsmaf3nahme statt?

NEIN I 32

JA

57

Falls ja, wer hat sie veranlasst?

KRANKEN-

E—
KASSE 13

ARZT

44

27



Umfrage

Wie empfanden Sie die medizinisch-therapeutische Betreuung?

UNZU- I 9

REICHEND

2N N 25

STELLEND

H R O
RAGEND 23

Haben Sie auf Grund lhrer Erkrankung die Ernahrung umgestelit?

NEIN e 8
JA I 21

Die 10 Teilnehmer, die mit Ja antworteten, beobach-
teten nahezu Ubereinstimmend folgende positive
Effekte:

Wenn ja, in welcher Form?
* mehr Vitamine, Vollkornprodukte und vor allem
Eiweild

weniger essen, dafiir haufiger kleinere Mahlzeiten
kein Alkohol, kein tierisches Fett, weniger Zucker
nur noch vegetarisch essen

selber kochen

Reduktionskost oder verschiedene Diaten

Auf die Frage, ob es einen positiven Effekt durch die
Ernahrungsumstellung zu beobachten gab, antwor-
teten insgesamt nur 21 Befragte. Von diesen 21 stell-
ten mehr als die Halfte fest, KEINEN positiven Effekt
gehabt zu haben, was uns ein wenig irritierte.

weniger Infekte

Gewichtsabnahme

Steigerung des Wohlbefindens und der Fitness
sinkender Cholesterinspiegel

besser Luft bekommen

Hatten Sie schon einmal Probleme mit der Substitution?

NEIN " 70

JA I 19

Die Betroffenen, die mit Ja antworteten, beschrieben
folgende Probleme;

Probleme beim Zugang legen, einhergehend mit
Schmerzen wahrend der Substitution

technische Probleme mit dem Uberleitungsinfu-
sionsbesteck

manchmal lduft es schlecht aus den Flaschen
(verstopft)

die Verschlusskappen bei den Infusionsflasch-
chen sind eine Schwachstelle

die Zeitdauer!

28
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Die letzten beiden Fragen werteten wir wieder fiir alle 107 Beteiligten aus,
unabhangig von ihrem Phanotyp:

NEIN I 48
JA I — 9

Bei der Frage, wie genau die Einschrankung sich anfiihlt, antworteten die Mitglieder:

e Luftnot » seelische Belastung

* verminderte Leistungsfahigkeit * die Substitution klaut wertvolle Lebenszeit
* ,Alles geht langsamer!* * Druck durch das Emphysem

« ,weniger Radius” » standiger Husten

* weniger Mobilitat
* viele Aktivitaten sind nicht mehr moglich

Auf die Antworten der letzten Frage, die sich an alle Betroffene richtete, waren wir sehr gespannt,
da die Frage auf den ersten Blick etwas provokant wirkt:

33 Mitglieder antworteten auf diese Frage und tiberraschten uns mit ihren Antworten.
Hier eine kleine Auswahl:

»Ja, mein Mann ist sehr geduldig und aufmerk-
sam geworden! Danke Wolfgang!“

»Ja, bewusster leben!”

»ich bin in der Lage, mich Uber kleine Sachen zu
freuen: Sonne, Radeln, Wandern... es muss nicht
die Weltreise sein.”

»Austausch und Gesprache mit ebenfalls Betrof-
fenen.”

,Ich hatte die netten Menschen wohl nie kennen-
gelernt, wenn es den Verein und die SHGs nicht
gabe.”

»Neues Erlebnis: ,Wanderung Jakobsweg“ Ende
August 2018“

,Habe meinen Alltag umgestellt (...), Genielle es,
Oma zu sein. Konnte durch die friihe Erwerbsmin-
derung viel Zeit mit den Enkelkindern verbringen
und meinem neuen Hobby (Handarbeiten) nach-
gehen.”

,Sehe alles mit anderen Augen, ruhiger und
gelassener!”

»ich habe bei einem SHG-Treffen einen sehr sym-
pathischen Menschen kennengelernt.”

» ... mehr Empathie fiir Menschen mit Einschran-
kung“

»Ja, der Arzt meinte, ich soll mit meiner Familie
die nachsten 5 Jahre nutzen. Habe ich! Hatte ich
sonst nicht gemacht... “

,Viele nette Menschen kennengelernt, vor allem

bei Alpha1 Deutschland!”
\ E
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Alphal unterwegs

Warmer Empfang im kalten Graz
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Toller Blick auf Graz: Familie Niepel berichtet vom herrlichen Empfang durch Alpha1 Osterreich

Schneebedeckte alpine Landschaften ziehen an uns
vorbei, selbst durch die dicke Fensterscheibe im
Zugabteil splrt man den Frost da drauRen. Wir fah-
ren nach Graz zum Gruppenleitertreffen des Alpha1
Osterreich gem. V. Mein Mann Alexander Niepel ist
nicht nur der SHG-Leiter in Miinchen, sondern auch
Vereinsmitglied beim 0Osterreichischen Verein, des-
wegen springt er gerne als Vertreter des deutschen
Vereins auf unserer ,, Auslandsmission ein. Nach fiinf
Stunden Zugreise und einer anschlieBenden Taxifahrt
kommen wir plinktlich im steierischen Hotel ,Stari-
bacher” an. Bekannte Gesichter trifft man bereits an
der Rezeption: Ella Geiblinger und Christa Rapp trom-
meln alle fiir eine Busfiihrung durch Graz zusammen.
Die Stadt ist hiibsch und abwechslungsreich, verbin-
det moderne Kunst und Architektur wie das Kunst-
haus oder die Murinsel mit der jahrhundertlangen
Tradition des Franziskanerviertels oder der prachtvol-
len barocken Herrengasse. Unsere Reiseleiterin Maria
erzahlt begeistert einen Schwank nach dem anderen
aus der Geschichte der steierischen Hauptstadt, wah-
rend die verfrorenen Ausfliigler ebenfalls einer nach
dem anderen Richtung Bus verschwinden... Erst im
Hotel spiirten wir unsere Extremitaten wieder und
freuten uns mehr Uber einen heiflen Tee als jeden
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Aperitif der Welt. Den von Ella angedrohten Aufsatz
zur steierischen Geschichte fiir besonders ,,aufmerk-
same und wissbegierige Schiler mussten wir zum
Glick nicht schreiben.

Am Samstag wurde gearbeitet: vorgestellt, disku-
tiert, ausgetauscht, nachgefragt, erganzt, widerspro-
chen, erklart, gestaunt, aufmerksam zugehort und
gelernt... Die Ubersichtlichkeit der Runde erlaubte zu
jeder Zeit kurze Zwischenfragen und Kommentare.
Man versuchte alles aufzunehmen, was auch in der
eigenen SHG verwendet werden kdnnte. Zum Beispiel
brachte die Erzahlung von der Donaufahrradtour mit
einem E-Bike, die eines unserer Miinchner Mitglieder
mit stark eingeschranktem Lungenvolumen im Som-
mer unternommen hatte, unsere Osterreichischen
Kollegen auf die Idee, ein Gruppentreffen im Format
eines Radausfluges zu organisieren (der Verein hat
sich bereit erklart, die Verleihgebiihr fiir E-Bikes zu
libernehmen). Eine positive Resonanz fand auch die
Erwahnung der anstehenden Wanderung auf dem
Jakobsweg, die von Alpha1 Spanien und der Kolner
Gruppe unter der Leitung von Bernd Dobbert fiir Ende
August geplant ist. An dieser Stelle merkte man, dass
grundsatzlich ein grofRes Interesse an der internatio-



nalen Zusammenarbeit nicht nur auf der Vereinsebe-
ne, sondern auch unter den SHG bestiinde. Wir als
Miinchner sind dabei auch auf die Idee gekommen,
dass man etwas mit der Salzburger Gruppe zusam-
men unternehmen konnte: von Miinchen sind das
150 km. Unsere Gruppe hat Mitglieder, die fiir ein
zweistiindiges Treffen 150 km fahren!

Der Austausch war produktiv: auf beiden Seiten ist
man sehr bestrebt, neue Mitglieder zu gewinnen,
alte zu behalten, zu informieren, auf dem aktuellsten
Stand der Forschung zu halten. Dazu wurde in Graz
unter anderem vorgeschlagen, im Vereinsmagazin
fiir Osterreich bzw. Deutschland eine oder zwei Sei-
ten in jeder Ausgabe mit der gleichen Kurzinformati-
on zur Erkrankung zu belegen, damit auch Unbetei-
ligte im Wartezimmer mit dem zufallig in die Hand
genommenen Magazin etwas anfangen konnen und
Neumitglieder einen schnellen Einstieg in die Mate-
rie finden, ohne dass sie sich alte Ausgaben besor-
gen missen. Zum Thema ,,Webseite“ wurde (iberlegt,
ob man bei den deutschsprachigen Landesvereinen
in der Schweiz, Deutschland und Osterreich eine
DACH Webseite mit wissenschaftlichen und weiteren
Grundinfos aufbauen konnte.

Die Nachmittagsrunde des Treffens (ibernahm ein
Vertreter des Sozialministeriumservices, Landesstel-
le Steiermark, Magister Bruno Zinkanell, der sowohl
einige spannende Geschichten aus dem Alltag eines
Sozialdienstbeamten als auch praktische Tipps fir
Menschen mit Behinderung fiir Anwesende parat
hatte und bereits ein paar vorsorglich mitgebrachte
Formulare austeilen konnte.

Nach einem intensiven Arbeitstag wurde am Abend
wieder lecker gespeist. Mir schien, als wiirden uns
unsere Gastgeber alle Spezialitaten aus Karnten und
Steiermark, Tirol und Salzburg an einem einzigen
Abend servieren wollen. So kam es, dass nach einem
feinen Dessert wie Apfelnockerl im Nussmantel ein
Berg von einem Brathendl als weiterer Gang serviert
wurde. Der Versuchung alles zu kosten, konnte man
nicht widerstehen. Am schonsten war jedoch die aus-
gelassene Stimmung am Tisch. Wenn man bedenkt,
dass praktisch jeder in der Runde bittere Verluste ein-
stecken musste und einige Bande Krankengeschichte
von sich selbst oder den Angehdrigen zu Hause im
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Regal stehen hat, wei3 man die lebensbejahende Art
und Frohmut unserer dsterreichischen Alpha-Freunde
umso mehr zu schatzen.

So werden uns die steierische Kiiche und Weinkultur,
grenzenlose Gastfreundschaft der Osterreichischen
»Alphas“ und deren offen gelebte, herzliche, anste-
ckende Lebensfreude bestimmt noch einmal nach
Osterreich fiihren. Auch Graz ohne taube Finger und
blaue Lippen ware sicherlich eine weitere Reise wert.
Pfiati und baba, Osterreich!

Irina Niepel

Weitere Informationen zu Alpha1 Osterreich finden
Sie im Internet:

www.alphal-oesterreich.at
Alpha1 Osterreich
Gemeinniitziger Verein

fur Alpha-1-Antitrypsinmangel-Erkrankte

Tel.:+43(0)676/95 00 370
E-Mail: info@alpha1-oesterreich.at
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Verschiedenes

Alpha1 Spanien und der Jakobsweg

Eine Reise zum heiligen Jakobus auf dem Sternenfeld

110 Kilometer: Die Wanderroute von Sarria bis nach Santiago de Compostela fiihrt durch malerische Landschaften

Im letzten Jahr, im April 2017, traf ich mich zum ers-
ten Mal mit Mariano Pastor, dem Vorstand von Al-
phal Spanien in Barcelona. Er erzahlte mir unter an-
derem vom Projekt Wanderung auf dem Jakobsweg.
Ich war sofort begeistert und als ich Anfang dieses
Jahres genauere Informationen bekam, habe ich so-
fort begonnen, innerhalb unserer Alphagruppen nach
interessierten Teilnehmern zu schauen.

Die ,,Alfas en Camino“

Provinz
Lugo

+ 110 Kilometer
- 7 Tageswanderungen
* 10 - 20 km pro Tag

Es handelt sich um eine Wanderung tiber 110 Kilome-
ter von Sarria in der Provinz Lugo bis nach Santiago
de Compostela. Die Wanderung erstreckt sich (iber 7
Tageswanderungen mit Entfernungen zwischen 10
und 20 km pro Tag.
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Es gibt eine Einteilung in vier Gruppen unterschied-
licher Starke und nur die Gruppen 1 und 2 laufen die
gesamte Strecke. Fiirdie Gruppen 3 und 4 ist die Weg-
strecke sehr viel kiirzer, hier sind nur zwischen 2 und
5 km pro Tag vorgesehen.

Jeder Teilnehmer kann sich in die gewiinschte Leis-
tungsgruppe eintragen lassen und je nach Tagesform
taglich die Gruppe wechseln. Unterwegs ist in kurzen
Abstdnden fiir Sauerstoff, arztliche Versorgung und
Weitertransport gesorgt.

Ubernachtet wird in kleinen Landhotels und um das
leibliche Wohl miissen wir uns keine Sorgen machen.
Schliel3lich bewegen wir uns in Spanien.

Insgesamt sind wir 85 Teilnehmer, natiirlich Giberwie-
gend aus Spanien. Trotzdem ist es eine internationale
Wanderung mit Teilnehmern aus den USA, Neusee-
land, Frankreich, Belgien und einigen anderen Lan-
dern. Die deutsche Gruppe ist mit 10 Mitgliedern die
starkste internationale Gruppe.

Innerhalb weniger Tage waren alle Platze vergeben
und es gibt einige Wanderwillige auf der Warteliste,
falls angemeldete Teilnehmer doch noch absagen.
Wir sind die , Alfas en Camino“, also , Alphas auf dem
Weg“, und Alpha1 Spanien hat folgende Ziele ausge-
geben:
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Eine gelbe Muschel weist den Jakobspilgern den Weg

Durch eine groBere Gruppe von Betroffenen das
Alpha1-Defizit sichtbarer und bekannter und auf
die seltene Erkrankung aufmerksam machen
Politische Gegebenheiten verandern, damit der
Zugang zu allen verfiigbaren Behandlungsme-
thoden garantiert wird

Auf die Notwendigkeit aufmerksam machen,
dass alle COPD-Erkrankten auf Alpha-1 getestet
werden

Die Bewegung an frischer Luft und den Kontakt
zur Natur fordern

Kinder und Jugendliche einbeziehen.

Am Ende der Wanderung, die am 26. August in Sar-
ria beginnt und am 1. September in Santiago ab-
geschlossen wird, werden wir geschlossen in ein-
heitlichen T-Shirts mit 85 Teilnehmern in Santiago
einlaufen und am samstdaglichen Pilgergottesdienst
in der Kathedrale teilnehmen.

Presse, Rundfunk und wahrscheinlich auch das gali-
zische und/oder spanische Fernsehen werden uns be-
gleiten. Wir hoffen sehr, dass unsere Aktion auch bei
der hiesigen Presse auf Resonanz stof3t.

Wir 10 Teilnehmer aus der Kolner, der Rhein-Main
und einer bayrischen Gruppe freuen uns riesig auf die
Herausforderung der gemeinsamen Wanderung auf
einem religiosen und gleichzeitig mystischen Weg,
der von Pilgern aus aller Welt seit tGiber 1000 Jahren
beschritten wird.
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Santiago de Compostela - das Ziel der Pilgerer

Santiago de Compostela, die Stadt, in der der Sage
nach im Jahr 814 nach Christus die Uberreste eines
der Jiinger Jesu, Jakobus dem Alteren, auf einem Feld,
liber dem einige Sterne standen (Campo = Feld und
stela = Sterne), gefunden wurde, erwartet uns. Wir
werden weiter berichten.

Diese Aktion ist einmalig und wird viel fiir den Be-
kanntheitsgrad unseres Gendefektes bewirken, viel-
leicht kdnnen wir dariiber nachdenken, ahnliche Ak-
tionen in Deutschland durchzufiihren.

Uberall in Deutschland gibt es ausgewiesene Jakobs-
wege und es ware sehr schon, wenn wir im nachsten
Jahr die erste kleine Wanderung auf einem der deut-
schen Jakobswege mit einer oder mehreren Gruppen
durchfiihren kdnnten.

Wir von der Kolner Gruppe sind auf jeden Fall dabei.
SchlieBlich heiRen die Kellner oder Ober in KoIn KO-
BES und diese Menschen sind niemand anderes als
die Nachfahren der durch Koln durchziehenden Ja-
kobspilger, die sich in Kdlner Kneipen seit Jahrhun-
derten Reisegeld verdient haben und deren Reisege-
schichten sich die Kolner sehr gern angehort haben
(Kobes = Jakobus).

In diesem Sinne bleibt aktiv und wandert, der Jakobs-
weg beginnt vor jeder Haustiir.
Euer Bernd Dobbert



Gedenken

Wir gedenken unserer verstorbenen Mitglieder

Renate Braun im Alter von 76 Jahren
Madeleine Hase im Alter von 33 Jahren
Sonja Reber im Alter von 45 Jahren
Horst Hebold im Alter von 63 Jahren

ilhelm Wernecke im Alter von 79 Jahre

Eine Stimme, die uns vertraut war, schweigt.
Ein Mensch, der immer flir uns da war,
ist nicht mehr.

Er fehlt uns.
Was bleibt, sind dankbare Erinnerungen,
die uns niemand nehmen kann.
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Bernd Lempfert

Es kam nicht ganz unerwartet, doch zu friih: unser Schatzmeister hat am 3. Juni 2018 den Kampf ver-
loren, sein Herz war zu schwach. Ehe er ins Krankenhaus musste, hatte er bis zuletzt noch an seinem
Schreibtisch fiir Alpha1 Deutschland gearbeitet und alles wohl fiir uns sortiert.

Mitglied wurde Herr Lempfert im April 2010. Sehr schnell brachte er sich verstarkt ein und bot seine
Hilfe bei den Finanzen an. So wurde er im Mai 2011 zum 1. Kassenwart gewahlt und machte bald
deutlich, dass das Wort ,,Kassenwart® nach kleinem Sportverein klang und er ,,Schatzmeister fiir die-
se grof3e Patientenorganisation fiir passender hielt. Wie gut hat er diesen Titel gewahlt, denn er wurde
von Jahr zu Jahrimmer mehr zum Schatz fiir uns: mit seinem Wissen und seiner Disziplin strukturierte
er unsere Finanzen und kampfte erfolgreich fiir manche Gelder und Unterstiitzungen.

Der Vorstand von Alphal Deutschland




In eigener Sache

Noch nie war es so einfach Gutes zu tun!

Ziel von Alpha1 Deutschland ist es, die seltene Er-
krankung Alpha-1-Antitrypsinmangel starker ins
Bewusstsein von Arzten und Forschung sowie der
Allgemeinheit zu riicken. Deshalb organisieren wir
regelmaBige Infotage fiir Erwachsene und Kinder,
veroffentlichen zweimal im Jahrunser Alpha1-Journal
und bieten mit unserer Webseite und unseren Infor-
mationsmaterialien erste Anlaufstellen.

Bei unserer Arbeit sind wir hierbei auf Unterstiitzung
angewiesen: Unsere Projekte stemmen wir dank dem
personlichen Engagement vieler Mitglieder sowie der
Unterstiitzung durch Organisationen, Institutionen
und Unternehmen.

In den letzten Jahren haben wir so auch neue Wege
beschreiten kdnnen — wie beispielsweise die Einrich-
tung eines YouTube-Kanals mit Aufklarungsvideos.

Um auch kiinftig neue Ideen umsetzen zu kdnnen,
sind wir auf finanzielle Unterstiitzung angewiesen.
Deshalb haben wir - neben klassischen Spenden -
zwei neue Moglichkeiten geschaffen, wie die Arbeit
von Alpha1 Deutschland unterstiitzt werden kann:

AmazonSmile
Spendenaktion auf betterplace.org

AmazonSmile

AmazonSmile ist ein Angebot des Online-Versand-
handlers Amazon.com Inc.. Es ist eine einfache Mog-
lichkeit fiir Sie, unseren Verein bei ihren Einkdufen
Uber Amazon zu unterstiitzen. Das Tolle: Fiir Sie ent-
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stehen keine zusatzlichen Kosten. Sofern Sie Uber
AmazonSmile einkaufen und unseren Verein als be-
glinstigte Organisation auswahlen, gibt Amazon
0,5% der Einkaufssumme an unseren Verein weiter.
Der Wert setzt sich aus dem fiir den Artikel bezahl-
ten Preis, abziiglich moglicher Rabatte und exklusive
Versand, Bearbeitungs-, Geschenkverpackungsge-
biihren, Steuern oder Servicegebiihren zusammen.
So einfach unterstiitzen Sie uns mithilfe von Ama-
zonSmile:

Offnen Sie die Domain www.smile.amazon.de
im Web-Browser lhres Computers oder Smart-
phones

Bei lhrem ersten Besuch missen Sie eine Organi-
sation auswahlen, die Sie unterstiitzen mochten.

Spendenaktion auf Betterplace.org
Betterplace.org ist Deutschlands grofite Spenden-
plattform, auf der konkrete Spendenaktionen durch-
gefuihrt werden. So hat Alpha1 Deutschland lber die-
se Plattform das Kinderbuch mitfinanziert, das sich
mittlerweile grofler Beliebtheit erfreut. Aktuell sam-
meln wir Giber Betterplace.org Spenden flir das Erstel-
len neuer Flyer. Besuchen Sie doch einfach unsere Ak-
tion im Internet:

www.betterplace.org/de/projects/61839

Wir freuen uns sehr, wenn Sie diese einfachen
Formen der finanziellen Unterstiitzung im Fa-
milien-, Freundes- Bekannten- und Kollegen-
kreis weitergeben.
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Herzliche Einladung zum 7. Alpha1 Kinder- und Jugendtag

02.-04.11.2018 - Hotel Novotel Gera

" Liebe Alpha-Familien, X
in familiarer Umgebung werden wir wieder spannende Themen bearbeiten und ausgewahlte '..“.,_‘
Referenten an der Seite haben, wahrend unsere Kinder professionell betreut werden.
Einladen mochten wir drei Fachleute, eine erste Zusage liegt uns vor.

* Herr Dr. Steffen Reinsch, Kinder-Gastroenterologe im Universitatsklinikum Jena:
Alpha-1-Antitrpysinmangel bei Kindern und Jugendlichen - ein Uberblick
aus kinderarztlicher Sicht

* Einen zweiten Schwerpunkt mochten wir auf die padiatrische Pneumologie legen, um dariiber
aufgeklart zu werden und gemeinsam zu diskutieren, welche Zusammenhange es bei den Kin-
dern und Jugendlichen hinsichtlich moglicher Lungenbeteiligungen gibt.

* Hier sind wir im Gesprach mit einem schwedischen Forscher, der sich dem AATM bei Kindern
verschrieben hat.

Nach allen Vortragen bleibt geniigend Zeit fiir Fragen und Diskussionen mit den Referenten.
Dariliber hinaus werden wir die Zeit nutzen, uns kennen zu lernen und wieder zu sehen, uns aus-
zutauschen und zu diskutieren, gemeinsam Spal3 zu haben und einfach mal ein Wochenende im
Hotel ohne kochen und aufraumen zu geniel3en.

Einige wichtige Infos und Bitten vorab:

Durch den sehr erfreulichen, standigen Zuwachs unserer groBen Alpha-Familie lasst sich schlecht
abschatzen, wie groB3 das Interesse fiir den Kinder-und Jugendtag ist. Eingeladen diirfen sich alle
Familien flihlen, die ein betroffenes Kind (auch MZ) haben. Die Einladung umfasst folgende Kos-
ten vor Ort fiir unsere Mitglieder (Ubernachtungen, gemeinsame Essen, Tagung, Kinderbetreuung)
und richtet sich gern an die gesamte direkte Familie. Herzlich gern sind auch Gaste willkommen,
auf die ein Kostenbeitrag entfallt. Bei Interesse melden Sie sich bitte bei mir.

Da wir nicht alle kennen konnen, bitte ich um eine kurze mail aller Interessierten (auch der Fami-
lien, die haufiger kommen) bis 31.7., damit ich die Zimmer- und Tagungskapazitaten richtig ein-
schatzen kann. Vielen Dank. Die Einladungen werden dann im September verschickt.

Voller Vorfreude auf Sie und euch,

Gabi Niethammer
gabi.niethammer@alphai-deutschland.org
e, Tel. 040-78891320

P.S. Einige kennen meinen Aufruf schon: wenn Sie sich durch lhre oder
die Arzte Ihrer Kinder hinsichtlich des Alpha-1-Antitrypsinmangel
- gut betreut fuhlen, seien Sie so gut und nennen mir diese Kontakte.
Regelmalig fragen mich Eltern von neu diagnostizierten Alpha-

flachendeckend tolle Arzte empfehlen zu kdnnen. Eine kurze
mail geniigt, damit vielleicht schon einer anderen Familie gehol-
" fen werden kann. Vielen Dank!

o ot
Kindern nach guten Adressen. Mein grofer Wunsch ist, moglichst \ ¢ %,
Y
\"‘-—-r'

—~=
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Aus unseren Selbsthilfegruppen

Gelungene Pressearbeit der SHG Niederrhein

ARIE KNIPSCHEER
.. HOFFT AUF BESSERE LUFT

Mein Name ist Arie Knipscheer. Ich bin 60 Jahre und
leite gemeinsam mit Heinz Rickert die Selbsthilfe-
gruppe Niederrhein. Heinz Rickert hat die Gruppe
nach dem Tod von Rudolf Geerts im Jahre 2007 lber-
nommen; Gernot Baier sprach mich kurze Zeit spa-
ter an, ob ich die Stellvertretung tibernehmen will.
Rudi Geerts hat sich fiir Alpha1 Deutschland sehr
verdient gemacht und hatte bereits 1995 eine stattli-
che Gruppe und ein Netzwerk aufgebaut. Leider sind
zwischenzeitlich viele Gruppenmitglieder verstorben,
so dass wir standig bemiiht sind, neue Alphas fiir die
Gruppe Niederrhein zu gewinnen. Leider ist uns das
bisher nur mit maBigem Erfolg gelungen. Im Friihjahr
letzten Jahres nahm ich im Rahmen einer politischen
Veranstaltung die Gelegenheit wahr, Kontakt mit der
Chefredakteurin von der NeuenRuhrZeitung (NRZ)
Duisburgs aufzunehmen. Ich sprach sie einfach am
Ende der Veranstaltung an und fragte sie, ob sie an
einem Artikel zu einer seltenen Gen-Erkrankung inte-
ressiert sei. Sie zeigte sich (iberraschenderweise sehr
interessiert und so erschien der Artikel mit dem rei-
Rerischen Titel ,,Das tiickische Erbe der Nordmannen*“
am 22.6.2017 sowohl im lokalen Teil der Westdeut-
schen Allgemein Zeitung (WAZ) als auch in der NRZ.

Des Weiteren habe ich die Gelegenheit genutzt, im
Rahmen einer Kickoff-Veranstaltung zum Duisbur-
ger Projekt ,,Netzwerk Luftqualitat — Feinstaub selber
messen“ Kontakt zum anwesenden Redakteur von
SAT1 aufzunehmen. Bei diesem Projekt geht es dar-
um, dass Blrger gesucht werden, die auf eigene Kos-
ten, aber unter fachlicher Anleitung, ein Feinstaub-
messgerat bauen.
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DUTSBURG

www.duisburg.de/allgemein/fachbereiche/31/
netzwerk-luftqualitaet.php

(So in etwa in der Mitte der Seite ist ein Videoclip
beim Zusammenbau des Messgerates mit mir zu se-
hen)

So kann ein engmaschiges Netzwerk zur Luftreinhal-
tung geschaffen werden. Aufgrund meiner Lungener-
krankung war ich direkt Feuer und Flamme fiir die-
se Idee und habe mitgemacht. Der Sat1-Redakteur
suchte tbrigens einen Kandidaten, den er wahrend
des Projektes begleiten konnte. Am Ende dieser Kick-
off-Veranstaltung bin ich mit meinem Sauerstoffge-
rat zu ihm hin und sagte zu ihm: ,Ich bin Ihr Kandi-
dat!“. Ein paar Wochen spater kam ein Drehteam zu
mir nach Hause und es entstand folgender Clip:

www.satinrw.de/aktuell/duisburg-bewohner-
installieren-feinstaub-messstation-178887

Die genannten Aktivitaten waren fiir mich sehr span-
nend und haben mir viel SpaB bereitet. Wie eingangs
erwahnt, brachte das alles leider nicht den gewiinsch-
ten Erfolg. Wir werden allerdings nicht miide, weite-
re Aktivitaten fir die Gewinnung neuer Mitglieder zu
starten. Denn nur mit einer anzahlmaRig relevanten
Gruppe lassen sich weitere Aktivitaten, wie Vortrage
von Dozenten bewerkstelligen. Die Gruppe Nieder-
rhein trifft sich alle zwei Monate in geselliger Runde
im schonen Cafe Museum in zentraler Lage in Duis-
burg. Wir freuen uns (iber jedes neue Mitglied.

Arie Knipscheer
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Notfall - Hilfe aus dem Kiihlschrank

e
— 1 Notfalldose
1 Notfall-lnfoblatt
@'- 2 Aufkleber
"“"'“"""“j'l \m Notfall zahitede Sekunde

n und freiw

Wir hoffen, die Uberschrift hat Sie neugierig gemacht,
diesen Artikel zu lesen.

Hilfe aus dem Kiihlschrank?
Rettung aus der Notfalldose?

Als wir zum ersten Mal die Begriffe horten, stutzten
wir auch. Doch schon nach einem kurzen Informa-
tionsgesprach beim Kauf der Notfalldose in der Apo-
theke liberzeugte uns die Idee.

Wie funktioniert das System?

Es beginnt mit dem Kauf einer kleinen griin-weiflen
Plastikdose. In der Dose befinden sich zwei Aufkle-
ber und ein gefalteter Zettel. Der eine Sticker wird an
der Innenseite der Haustlr und der andere auf der
Kiihlschranktir in der Kiiche angebracht, so dass der
Erstretter im Notfall sofort Bescheid weil}, dass eine
Notfalldose, die man vorher gut sichtbar in die Kiihl-
schranktir gestellt hat, vorhanden ist.

Nun kann der Ersthelfer den Zettel und evtl. andere
Dokumente (Impfpass, Medikamentenplan) her-
ausnehmen. Das Info-Blatt sollte sorgfdltig mit den
aktuellsten Daten (Kontaktpersonen, Krankheiten,
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Arzneitherapien, Hausarztpraxis, operative Eingriffe
usw.) ausgefiillt worden sein.

Worin liegt der Sinn der Notfalldose?

Bei einem Unfall oder einer plotzlichen Erkrankung
erleichtern die wichtigsten Angaben zu einem Pati-
enten dem Notarzt oder den Sanitatern die Rettungs-
maflnahmen. Hinzu kommt, dass der alleinstehende
Patient oder die Angehorigen oft vor Aufregung liber-
fordert sind und wichtige Details vergessen. Die Not-
falldose steht im Kiihlschrank, da sie dort besonders
schnell zu finden ist, schneller als z.B. im Badezim-
mer.

Die Idee finden wir gut. Notfallrelevante Informati-
onen werden, ohne wertvolle Zeit zu verlieren, vor-
gefunden. Es ist ein kostengiinstiges und schnell
verfligbares Hilfsmittel in einer Notfallsituation. Das
Gegenargument, dass die Krankenversicherungskar-
te und ein Notfallpass ausreichen, teilen wir nicht, da
diese oft in Schubladen oder Handtaschen schwer zu
finden sind.

Mechthild und Christian Spreckels



Neues aus der Forschung

Neuerung im Bereich inhalative Therapien

Oder: Wie konnen uns digitale Losungen in der Therapie
von Atemwegserkrankungen unterstitzen?

Patienten mit Atemwegserkrankungen haben alle
Hande voll zu tun, ihre chronische Krankheit zu
meistern. Langfristige Therapietreue, regelmaRige
Arztbesuche und etwaige Einschrankungen an sich
stellen fir viele bereits eine groBe Herausforderung
dar. Dabei ist der entstehende Behandlungsmarathon
starkabhangigvon derKonigsdisziplin: Dieinhalativen
Medikamente tatsdchlich effektiv zu inhalieren.

Die Fachwelt ist sich einig, dass der Inhaliervorgang
sehr komplex ist und deshalb nicht immer klappt.
Aber warum tut dann niemand etwas dagegen? Der
Hauptgrund: Schulungen sind zeitaufwandig!

»,Da muss eine Losung her. Beim heutigen Stand der
Technik kann es nicht so bleiben“, dachte sich Dr. Sabi-
ne HauBermann also und griindete vor ca. einem Jahr
das Startup VisionHealth, dass noch in diesem Jahr
seine App KATA fiir das Smartphone veroffentlichen
wird.

KATA benutzt kiinstliche Intelligenz und ,, augmented
reality, um die Inhalation von Medikamenten zu
schulen. Mit diesen Moglichkeiten bietet die App
eine interaktive Trainingsfunktion. Sie fiihrt beim
Inhalationsvorgang durch jeden Anwendungsschritt
und gibt dem Patienten Riickmeldung, was er fiir eine
noch effektivere Inhalation verbessern kann. Als erstes
wird dazu der Inhalationstrainier fiir sogenannte
Dosieraerosole entwickelt, Gber die Zeit werden aber
immer mehr Trainings fiir weitere Gerate in der App
verfligbar sein.

Zusatzlich steht neben einer ganzen Sammlung an
Informationen rund ums Thema Inhalationstherapie

O

verfolgen und dartiber berichten.
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und einem Schulungsvorgang zur korrekten
Inhalation auch ein Inhalations-Tagebuch zur
Verfiigung. Darin werden durch aktuelle Werte und
Statistiken tiber mehrere Tage bzw. Wochen wertvolle
Verlaufsinformationenfestgehalten. Wenn gewiinscht,
konnen die eigenen Werte mit Angehdrigen geteilt
werden oder man nutzt die Erinnerungsfunktion,
damit zum Beispiel auf dem Weg zum Sport das
Notfallspray nicht vergessen wird.

Doch KATA hilft nicht nur einzelnen Patienten,
sondern tragt auch zur Behandlungstherapie
der Zukunft bei. Die (anonymen) Einblicke (iber
die Anwendung und gleichzeitig den Nutzen der
Therapien, werden zukiinftigen Patienten zu einer
effektiveren und besseren Anwendung verhelfen.
Grundlagenforschung  kann  diese  Ergebnisse
auswerten und in Neuentwicklungen einflieBen
lassen. Auch konnen bereits existierende Therapien
neu bewertet werden. Langfristig wird KATA sogar
in der Lage sein, die Anzeichen von Exazerbationen
zu erkennen. Friihzeitiges Eingreifen kann dann
Krankenhausaufenthalte verhindern oder zumindest
abmildern.

KATA wird helfen, Patienten mit chronischen
Atemwegserkrankungen das Leben zu erleichtern.
Deshalb wird sie in Zusammenarbeit mit diesen
Patienten entwickelt.

Wenn Sie Interesse haben, KATA noch in diesem Jahr
zu testen, dann melden Sie sich ganz einfach uber
www.visionhealth.gmbh.

Alpha1 Deutschland beflirwortet diese Forschung und wird die Entwicklung der App




Alpha1 unterwegs

MHH - Das erste Patientenseminar
der Medizinischen Hochschule Hannover

Das DZL und der Lungeninformationsdienst luden ein: 60 Teilnehmer informierten sich auf dem
Patientenseminar im Clinical Research Center in Hannover

Der Zufall wollte, dass mein Mann und ich auf dem
internationalen ,Research and Patient Congress”
in Lissabon im Marz 2017 zu friih ankamen und in
der Lobby auf eine ebenso zu frith angereiste Sabina
Janciauskiene trafen. Frau Janciauskiene arbeitet und
forscht als Professorin in der Pneumologie der Me-
dizinischen Hochschule Hannover. Wir entschieden
uns fiir eine zweistiindige Stadtrundfahrt — bekamen
aber wahrenddessen nicht viel mit von der Umge-
bung, denn wir sprachen schnell {iber Alpha-1 und
maogliche neue Projekte.

So entstand nun die Idee zum 1. MHH Patientense-
minar, dasam 2. Juni 2018 im Clinical Research Cen-
ter Hannover stattfand. Die Planung erfolgte nach der
Zusage von Herrn Prof. Welte, der unsere Idee forder-
te und sich auch als Referent (,,Alpha-1-Antitrypsin-
mangel und Infektionen“) zur Verfligung stellte. Wir
holten Frau Dr. Zurawski, Geschaftsfiihrerin BREATH
(Biomedical Research in Endstage and Obstructive
Lung Disease Hannover), sowie Frau Kwapniewska
ins Boot. Sie beschafften die noétigen Gelder und ko-
ordinierten alles Organisatorische. Unterstiitzer der
Veranstaltung waren Chiesi, CSL Behring, Grifols und
Linde.

Das DZL (Deutsches Zentrum flir Lungenforschung) und
der Lungeninformationsdienst waren ebenfalls Partner,
die die Veranstaltung mit bewarben. Ca. 60 Teilnehmer
kamen zu dieser viel versprechenden Premiere, die hof-
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Prof. Tobias Welte bei seinem
Vortrag

fentlich zur regelmaBigen Einrichtung wird.
Nach dem sehr informativen und anregenden Vor-
trag von Prof. Tobias Welte berichtete Frau Prof. Sa-
bina Janciauskiene liber ,neue Wege in der Therapie
- von Inhalation bis Genkorrektur” und ihr Kollege Dr.
Mark Greer tber ,Lungentransplantation bei Alpha-
1-Antitrypsinmangel“. Dr. Pavel Strnad hatten wir
bereits in Lissabon ins Boot geholt, er berichte liber
»Alpha-1-Antitrypsinmangel: Eine Erkrankung der
Lunge und der Leber“, vor allem aber sorgte er vor Ort
wieder dafiir, dass die Teilnahme an dem wichtigen
Forschungsvorhaben , Deutschlandweite Untersu-
chung der Leberbeteiligung bei Patienten mit
Alphal-Antitrypsinmangel® moglich war.
Eingerahmt war der Tag von Vortragen durch uns:
nach einer gemeinsamen BegriiRung und meiner Vor-
stellung der Patientenorganisation Alpha1 Deutsch-
land beendete Frau Gabi Niethammer den Tag mit
dem Vortrag ,Alpha1 und das Kind*“.
Danke an alle, die diesen Tag ermdglicht haben -
eine gelungene Veranstaltung, die sich fiir uns Pati-
enten und auch fiir Alpha1 Deutschland gelohnt hat.
So konnten wir im Laufe des Tages sogar wieder drei
neue Mitglieder begriiRen.
Die Vortrags-Folien konnen Sie nachlesen auf unserer
Homepage unter: www.alphail-deutschland.org/
veranstaltungsberichte

Marion Wilkens



Verschiedenes

Gesundheitspolitik:
Kampf um eine Alpha-1-Leitlinie

In der ersten Halfte 2018 haben wir uns vermehrt um
die Gesundheitspolitik gekiimmert. Es ist ein weites
Feld, in dem wir noch viel lernen und uns viel starker
einbringen miissen. Wer kennt die deutsche Alpha-1-
Leitlinie? - Niemand? Kein Wunder, denn es gibt sie
auch nicht. Wir sind - wie so oft - ein Teil der COPD,
obwohl AATM bekanntlich auch zu einer Leber- oder
einer Hauterkrankung fiihren kann. Auswirkungen
des AATMs treten sogar bei Kindern auf, teils mit
schweren Verlaufen und in sehrseltenen Fallen bis zur
Transplantation, alles Bereiche, die in der COPD nicht
abgedeckt werden.

Aber wie geht man vor, wo klopft man an? Bei
unserem Gesundheitsminister Herrn Spahn direkt? Da
kam uns die Hilfe durch Herrn Alexander Wilke (vom
Institut fiir evidenzbasiertes Gesundheits- und
Versorgungsmanagement L.f.G.V.) sehrrecht, der
mit uns gemeinsam ein Positionspapier verfasste.

Wissend, dass es nahezu unmaoglich ist, eine eigene
Leitlinie zu erstellen, mochten wir doch zumindest in
der COPD-Leitlinie auch unsere Punkte einbringen,
dafiir werden wir zukiinftig starker kampfen. Aber
nicht nur in den COPD-Leitlinien mochten wir uns
einbringen, auchz.B.inderLeitlinie zur Behandlung
der Bronchiektasen.

Inbeiden Leitlinien ist die Testung auf AATM zwingend
erforderlich — hierzu gibt es geniigend Daten, die dies
untermauern.

International gibtes ibrigens eine Alpha-1-Leitlinie.

Das erstellte Positionspapier mit dem Titel ,Offnung
des DMP - Teil COPD fiir Patienten mit Alpha-
1-Antitrypsinmangel in Deutschland“ war ein
Anfang, doch blieb es nicht dabei, denn im Marz
stellten Herr Wilke und ich beim Gemeinsamen

Auf unserer Homepage finden Sie diesen Artikel ebenfalls, dort sind die in Blau
gehaltenen Begriffe beim Anklicken erlautert, bzw. mit den genannten

Dokumenten hinterlegt.
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Bundesausschuss (GBA) in Berlin unser Anliegen
vor und trafen auf viel Verstandnis.

Unsere Argumentewurden mitindenUnterausschuss
des GBAs genommen und dort diskutiert, Anfang
April erhielten wir eine sehr positive Antwort. Die
Mitarbeiter des Ausschusses sprachen sich fiir eine
Offnung des DMP COPD fiir Patienten mit Alpha-1-
Antitrypsinmangel aus.

Laut Herrn Wilke haben wir bereits viel erreicht - die
Tir ist offen. Meiner Meinung nach dauert alles sehr
lange.

Am 24. April organisierte Alphal Global eine
Sitzung im EU-Parlament, wir waren ca. 30
Teilnehmer (Alpha1 Experten, Patientenvertreter aus
verschiedenen Landern und 1-2 EU Parlamentarier).
Patientenvertreter aus sechs Landern berichteten
Uber ihre Situation mit Alpha-1-Antitrypsinmangel
in ihren Landern.

Auch hier zeigte sich, dass es noch viel zu tun gibt,
um bei Gesundheitspolitikern gehort zu werden
und noch viel mehr, um eine bessere Situation zu
erreichen.

Am 25. April fiihrte dann die Firma CSL einen
Alpha-1 Awarenessday (europdischer Alpha-
1-Bewusstseins-Tag) mit einem Runden
Tisch durch. Dieser bestand ebenfalls aus den
Patientenvertretungen, den Alphal Experten und
Vertretern anderer Organisationen und hatte das
Ziel, das Verstandnis fiir diese seltene genetische
Erkrankung zu vertiefen.

Was hat das gebracht? - Ich weil} es nicht. Aber auf
alle Falle ist Aufmerksamkeit wichtig und wir sehen
einen Teil unserer Aufgaben darin, immer wieder auf
uns und unsere Erkrankung hinzuweisen.

,Steter Tropfen hohlt den Stein*

Irgendwann kennt  jeder den  Alpha-1-
Antitrypsinmangel — wir arbeiten dran.

Marion Wilkens
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Ein Wort zu den Finanzen...

Liebe Mitglieder,
gestatten Sie mir an dieser Stelle zunachst ein personliches Wort:

Diese Rubrik wurde in den vergangenen sieben Jahren von unserem
kiirzlich leider verstorbenen Schatzmeister Bernd Lempfert mit wich-
tigen Hinweisen, pragnanten Analysen, lobenden aber auch humorvoll
tadelnden Worten zu unseren Vereinsfinanzen gepflegt. Als sein Stell-
vertreter kam ich in den Genuss einer perfekten Einarbeitung. Seine durch
und durch korrekte und geradlinige Art findet sich in allen Bereichen seiner

fiir unseren Verein so wichtigen Tatigkeit wieder. Ich darf lhnen versichern, dass ich noch
sehr gern und lange sein Stellvertreter geblieben ware!

Die verantwortliche Fortfiihrung seiner Tatigkeit als Schatzmeister hat er mir durch eine liickenlose
und transparente Dokumentation der Aufgaben sehr erleichtert. Ich werde mich sehr bemiihen, dieses
in seinem Sinne und zum Wohle unseres Vereins auch zukiinftig umzusetzen.

Zu der finanziellen Situation unseres Vereins gilt festzustellen, dass wir aktuell solide ausgestattet
sind, jedoch zukiinftig mit einer Kiirzung der Betrage aus den bisherigen Spenden- und Sponsoren-
topfen rechnen miissen. Um auch weiterhin unsere Veranstaltungen wie Mitgliederversammlungen,
Infotage, Kinder- und Jugendtage sowie Gruppenleitertreffen u.a. in der gewohnten Qualitat anbie-
ten zu konnen, werden zusatzliche Mittel bendtigt, bzw. miissen Kosten im zumutbaren Rahmen
eingespart werden. Die Eigenleistungen anlasslich der genannten Veranstaltungen (z.B. zweite Uber-
nachtung am Infotag, zeitlich uneingeschrankter Getrankeverzehr nach der Mitgliederversammlung)
missen zukiinftig angepasst werden.

Im April hatte unser Mitglied Christian Spreckels in seiner Funktion als Kassenprifer den bei der Mit-
gliederversammlung anwesenden Teilnehmern eine moderate Anhebung der Beitrage auf 30€/15€
empfohlen. Hierzu wird bei der nachsten Mitgliederversammlung 2019 vom Vorstand eine Beschluss-
vorlage ausgearbeitet und zur Abstimmung gestellt. Selbstverstandlich ist die freiwillige Aufstockung
des satzungsmaBigen Jahresbeitrages erwiinscht und auch zeitlich beschrankt moglich.

Insgesamt hatte ich mir personlich selbstverstandlich einen positiveren Beitrag dieser Rubrik zum
Einstand gewiinscht, sehe aber auch im Geiste von Bernd Lempfert meine Aufgabe darin, rechtzei-
tig die Entwicklungen zu erkennen und aufzuzeigen, damit wir auch weiterhin gemeinsam unseren
Alpha1-Deutschland e.V. nach vorne bringen konnen.

Bitte kontaktieren Sie mich gern zu allen Fragen und Anregungen beziiglich der
Finanzierung unseres Vereins und bleiben Sie bitte gesund und munter!

Herzlich GriiRe,
lhr Ronald Liidemann

Tel. 0800 5894662
ronald.luedemann@alphal-deutschland.org
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INFO:

Die Aktion eines unserer Mitglieder mit
seinem Team SCHNAUFNIX hat bereits eine
aktuelle Spendenhohe von 1.250€ erreicht.

16. Junj . 4 Juli

20100

https://www.betterplace.org/de/fund-
raising-events/30957-bsc-2018-team-
schnaufnix-fur-alphail-e-v)

Die Gruppe startete am 16.6. beim
BALTIC SEA CIRCLE 2018.

Bei dieser Rallye handelt es sich um die
»hordlichsten Rallye des Erdballs“:
« 7.500 km in 16 Tagen.
« 10 Lander

« Start/Ziel in Hamburg
« kein Navi / kein GPS

« keine Autobahnen

« in einem mind. 20 Jahre alten Auto

Mehr dazu im

nachsten Journal
| ' """"""""""""""""""""""""""
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Alpha1 Deutschland

Gesellschaft fur Alpha-1-Antitrypsinmangel-Erkrankte e.V.

Alte Landstr. 3, 64579 Gernsheim,
Tel.: 0800-5894662, E-Mail: info@alpha1-deutschland.org

Beitrittserklarung
Pro Person bitte einen Bogen IN DRUCKBUCHSTABEN ausfiillen - vielen Dank!

Hiermit erkldare ich meinen Beitritt zur Alpha1 Deutschland — Gesellschaft fiir Alpha-1-Antitrypsinmangel-
Erkrankte e.V., und zwar als (Zutreffendes bitte ankreuzen):

[] Mitglied (Jahresbeitrag: 26 €) [[1 Erwachsenes Familienmitglied (Jahresbeitrag 13 €)

[1 Betroffenes Kind, auch MZ, unter 18 Jahren (kostenfrei, wenn mind. ein Elternteil Vollmitglied ist)
[1 Mitglied mit mehr als dem Mindestbeitrag, namlich €

Sind betroffene Kinder im Haushalt? MZ 7 weill nicht __ Geburtsjahr

Name: Vorname:

Straf3e, Nr.: PLZ, Ort:

Tel.: Geb.-Datum:

E-Mail:

Diagnostiziert als (Zutreffendes bitte ankreuzen):
] Pizz ] PiSz ] PimMz ] PIMM
[l Andere Formen: Pi [] nicht getestet

Schwerpunkt: [] Lunge [] Leber [] Gesund [] Andere:

Die Mitgliedschaft verlangert sich jeweils um ein weiteres Jahr, wenn nicht spatestens drei Monate vor Ablauf
des Kalenderjahres (30.09.) die schriftliche Kiindigung per Brief, Fax oder E-Mail erfolgt. Mit der Weitergabe
meiner Anschrift, Telefonnummer und E-Mail-Adresse an den zustandigen Selbsthilfegruppenleiter zum
Zweck der Kontaktaufnahme binich einverstanden: [ ] Ja []Nein (nichtangekreuztgiltals Zustimmung)

Ich melde mich zum kostenfreien Alpha1 Newsletter an:
E-Mail:

Vom Newsletter kann ich mich jederzeit abmelden. Eine E-Mail an newsletter@alpha1-deutschland.org oder
ein Anruf geniigt.

Wie haben Sie von uns erfahren?

Datum: Unterschrift:

Bankeinzugsermachtigung

Name des Kontoinhabers: Vorname:

Anschrift:

Bitte buchen Sie den Mitgliedsbeitrag im Lastschriftverfahren von meinem folgenden Konto ab:

Name der Bank:

IBAN | | 0 e e e e e
BIC | L ) ) e

Datum: Unterschrift:




www.alpha1-deutschland.org

Alpha1 Deutschland e.V.

Gesellschaft fiir
Alpha-1-Antitrypsinmangel-
Erkrankte

Gemeinniitziger Verein



