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Vorwort

Liebe Leser, Alphas und Angehorige,

wieder geht ein aufregendes Jahr zu Ende. Lesen Sie, was wir alles unternom-
men und bewegt haben. Schauen Sie bei Gelegenheit auch gern mal in un-
serem Kalender nach, wann bei Ihnen in der Nahe eine Veranstaltung statt-
findet. Seien Sie dabei und engagieren Sie sich. Sollten Sie nicht personlich
kommen konnen, gibt es unsere Mitschriften von den Veranstaltungen, so
wie diesmal vom Kinder- und Jugendtag in Gera (siehe Seite 10ff).

Auch personlich war es ein aufregendes Jahr — denn wir haben das Jahr ge-
nutzt, um uns in Hessen einzuleben. Was dort jetzt noch fehlt, ist eine neue
Sport-Gruppe, denn zurzeit sitze ich viel zu viel am Computer. Nicht ganz
Marion Wilkens uneigenniitzig fiel uns in der letzten Vorstandssitzung dann auch rasch das
LELCin 2L Motto fiir 2019 ein:

Runter vom Sofa - rein ins Leben!

Das Motto trifft uns alle, da bin ich sicher. Auch die, die bereits viel Sport machen, denn ,rein ins
Leben“ bedeutet auch: gesellig sein und unter Menschen gehen - oder auch: anderen zu helfen und
sich sozial zu engagieren.

Runter vom Sofa, um vielleicht singen zu gehen (siehe den Artikel auf Seite 38).

Runter vom Sofa, um zu wandern (siehe den Artikel auf Seite 31ff).

Runter vom Sofa, um den Kilimandscharo zu besteigen (siehe den Artikel auf Seite 34).

Runter vom Sofa, um das zu tun, wozu Sie Lust haben und sei es, um ein Stiick Schokolade zu
holen (leider haben wir dazu keinen Artikel).

Sehr oft sind wir in diesem Jahr bei unseren Beratungsgesprachen gefragt worden, ob ein Leben als
Alpha (insbesondere als ZZ) lebenswert ist. Meine Antwort ist dann: ,Rein ins Leben mit lhnen - ja
unbedingt - egal ob als Betroffener, Trager oder Angehoriger.” Auch fiir lhre Familienplanung gibt
es aus unserer Sicht nichts, dass gegen ein Baby spricht. Das Leben ist immer lebenswert, wenn wir
es dazu machen.

Haben Sie Spal} und genie3en Sie die vielen schonen Dinge! Wir wiinschen Ihnen, dass Sie wieder
aus den Inhalten des Journals etwas mitnehmen konnen und es Ihnen hilft bei der Bewaltigung des
Alltags. Und ich glaube, es ist schon etwas erreicht, P

wenn die Aussicht auf die vielfaltigen Artikel Sie f \

dazu bringen, runter vom Sofa zu kommen, um

das Journal aus dem Briefkasten zu holen... W

Machen Sie mit uns gemeinsam das Jahr 2019
zu einem aktiven und schonen Jahr.

" / (a3 K/V//!m*

Sie haben Lob oder Kritik? Sprechen Sie uns an!

Zu erreichen sind wir unter: info@alpha1-deutschland.org
und unter: 0800 - 5894662




- Anzeige -

CSL Behring ist ein weltweit fuhrendes 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, primdren Immunstérungen, hereditarem Angio-
6dem, 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 Neuge%orenen_ !

CSL Behring betreibt mit CSL Plasma eines der weltweit groBten

unterstiitzen zu kénnen und wiinschen dem , -
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 EI’fOlg fiir seine wertvolle Arbeit. tatig. Weitere Informationen erhalten Sie auf: www.cslbehring.de.

Biotherapies for Life™ CSL BEh I‘ing
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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.

Gabi Niethammer

2. Vorsitzende

Tel. 040 78891320

gabi.niethammer@alpha1-

' deutschland.org
f ‘ Interne Ablaufe, Organisation von Info-
) \ tagen, Ansprechpartnerin fiir Home-

_ /@i page und Redaktionelles, auRerdem:

Marion Wilkens

1. Vorsitzende

Tel. 06258 1329714
marion.wilkens@alpha1l-deutschland.org
Nationale & internationale Kooperation,
Kontakt zu Forschung, Politik,
Referenten & Selbsthilfegruppen,
Medienarbeit, auRerdem:

Kontakttelefon Erwachsene Kontakttelefon Kinder & Jugendliche
ﬂ Tel. 0800 5894662 Tel. 040 78891320
info@alpha1-deutschland.org

info@alpha1-deutschland.org

Thomas Heimann
Stellvertretender Schatzmeister (komm.)

thomas.heimann@alpha1i-
deutschland.org

Interne IT & Datenpflege

Ronald Liidemann

Schatzmeister (komm.)

Tel. 0800 5894662
ronald.luedemann@alpha1-
deutschland.org

Verwaltung der Finanzen,
Fundraising und Projektarbeit

,Das erhohte Arbeitsaufkommen nach dem Ausscheiden von Bernd Lempfert machte es nétig, Anderungen
im Vorstand nicht erst auf der nédchsten Mitgliederversammlung anzugehen. So war es zundchst dringend
notwendig, Ronald Liidemann vom stellv. Schatzmeister zum komm. Schatzmeister zu berufen. Nicht zuletzt
wegen der DSGVO bezogen wir Thomas Heimann in mehr Projekte ein und das zeigte uns, dass die Aufgabe
der sensiblen Mitgliederdatenverwaltung mit in den Vorstand gehért. Dazu war es wichtig, Herrn Heimann
komm. in den Vorstand zu berufen, auch um ihn in der Vorstandssitzung dabei zu haben und voll integrieren
zu kénnen.“

Linda Tietz
Fachbeirat
linda.tietz@alpha1-deutschland.org

Uwe Deter

Fachbeirat

Tel. 05828 968674
uwe.deter@alphai1-deutschland.org
Technische Beratung fiir Sauerstoff,
Transplantation

Fotos & Redaktionelles

Ursula Kriitt-Bockemiihl
Fachbeirat
Tel. 0821 783291

ursula.kruett-bockemuehl@alpha1-deutschland.org
Sauerstofflangzeittherapie, Alltagsumsetzung, wirtschaftliche &
soziale Aspekte
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Wissenschaftlicher Beirat

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

Bereich Lunge

ehem. Itd. Oberarzt Dr. med.
Andreas Wilke

Facharzt fiir Innere Medizin -
Pneumologie

Bereich Leber

Priv.-Doz. Dr. med. Pavel Strnad
Oberarzt und Leiter der

28"

Spezialsprechstunde
Facharzt fiir Innere Medizin -
> Gastroenterologie Uniklinik RWTH Aachen

Bereich Kinder & Jugendliche

Itd. Oberarzt Dr. med.

Ridiger Kardorff

Facharzt fiir Kinderheilkunde -
Kindergastroenterologie
Marienhospital Wesel

Prof. Dr. Sabina Janciauskiene
Arbeitsgruppenleiterin Molekulare
Pneumologie

Medizinische Hochschule Hannover

Michaela Frisch
Therapiemanagement Sauerstoff,
Lungensport, Selbsthilfe

& , Lungenfachklinik St. Blasien GmbH

Bereich Krankheitsverarbeitung, Psyche, Angehorige

Monika Tempel

CL-Arztin Psychosomatik und
Psychoonkologie Klinik Donaustauf
Schwerpunkt Psychopneumologie

Prof. Dr. med. Andreas Rembert Koczulla
Chefarzt fiir Pneumologie,Leiter des
Fachzenztrums fiir Pneumologie, Aller-
gologie und Schlafmedizin an der Schén
Klinik Berchtesgadener Land

Erstkontakt gerne per E-Mail:
Andreas-Wilke@hotmail.de

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

Erstkontakt gern per E-Mail:
alphal-leber@ukaachen.de

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

Telefonische Beratung Montag und Freitag
14:00 - 16:00 Uhr:

Tel. 05115327297

Fax: 0511 5327294

E-Mail: janciauskiene.sabina@mh-hannover.de

Erstkontakt gerne per E-Mail:
michaela.frisch@alphal-deutschland.org

Erstkontakt bitte per E-Mail:
lungencouch@monikatempel.de
Telefon: 0941 2085952

Erstkontakt bitte per E-Mail:
RKoczulla@schoen-kliniken.de
Sekretariat Tel. 08652 931540



Vorgestellt

Die Schon Klinik im Berchtesgadener Land:
Pneumologische Rehabilitation auf hochstem Niveau

Zahlreiche wissenschaftliche Studien — darunter auch
viele aus der Schon Klinik Berchtesgadener Land -
zeigen, dass Patienten mit Lungen- und Atemwegs-
erkrankungen von rehabilitativen Ansdtzen enorm
profitieren konnen. Vor allem bei Patienten mit chro-
nisch-obstruktiver Lungenerkrankung (COPD) zahlt
das korperliche Training zu den wirkungsvollsten
MaRnahmen und erzielt mitunter grofRere Erfolge als
rein medikamentdse Therapien. Die Patienten gewin-
nen an korperlicher Leistungsfahigkeit, konnen ih-
ren Aktionsradius wieder erweitern und erleben eine
Rickgewinnung ihrer Lebensqualitat.

Die Schon Klinik Berchtesgadener Land (BGL) ist eine
Uberregional anerkannte Fachklinik fir Rehabilitati-
on mit den medizinischen Schwerpunkten: Orthopa-
die, Psychosomatik und Pneumologie.

Das Fachzentrum fiir Pneumologie, Allergologie,
Schlaf- und Beatmungsmedizin wird von Prof.
Andreas Rembert Koczulla geleitet, der im Au-
gust 2018 die Chefarztposition von Prof. Dr. Klaus
Kenn Gbernommen hat und laut der aktuellen Focus
Rehaliste 2019 fiir Top-Medizin, Top-Qualitat & Top-
Rehaklinik ausgezeichnet wurde. Prof. Koczulla und
Prof. Kenn halten Deutschlands einzige Professur fiir
Pneumologische Rehabilitation inne. Als Forschungs-
institution der Philipps-Universitat Marburg steht die
Klinik auch im intensiven Austausch mit internatio-
nalen Lungenzentren und hat den Anspruch, die Kon-
zepte der pneumologischen Rehabilitation kontinu-
ierlich weiterzuentwickeln und diese Expertise direkt
an die Patienten weiterzugeben. Oberstes Ziel ist es
dabei, nicht nur das Atmen zu erleichtern, sondern
vor allem auch die Lebensqualitat und das psychische
Wohlbefinden (z.B. Angst vor Atemnot) der Betroffe-
nen zu verbessern.

Die wichtigsten Indikationen auf einen Blick:

+ Chronisch obstruktive Bronchitis mit/ohne
Lungenemphysem (COPD)

« Alpha-1-Antitrypsinmangel (AATM)

+ Asthma

+ Vocal Cord Dysfunction

+ Lungenfibrose

+ Schlafbezogene Atmungsstérungen

+ Seltene Lungenerkrankungen

« Zustand nach Lebertransplantation

Die Schon Klinik Berchtesgadener ist Europas grof3-
tes Zentrum bei der Vor- und Nachbehandlung von
Lungentransplantationen. Zudem steht die Klinik als
Alpha-1 Zentrum Patienten mit angeborenem AATM
zur Verfligung. Durch die begrenzten Moglichkeiten
der medikamentosen Behandlung riicken vor allem
die nicht-medikament®sen Therapieansatze und hier
im Besonderen die Trainingstherapie in den Vorder-
grund. Prof. Koczulla und sein Team besitzen langjah-
rige Erfahrung und ein besonderes Know-how bei der
Behandlung dieser Krankheit.




Studienaufruf:

In eigener Sache - Aufruf zur Studienteilnahme
in der Schon Klinik BGL:

Aus der Motivation heraus, die Erkrankung AATM noch
besser zu verstehen und vor allem die Trainingsthera-
pie zu optimieren, ist vor einigen Jahren eine Studie
entstanden, in der wir 10 COPD-Patienten mit AATM
und 10 mit einer herkdmmlichen COPD ohne AATM
auf die Veranderung der korperlichen Leistungsfahig-
keit nach pneumologischer Rehabilitation (3 Wochen)
untersucht haben. Eine bei allen Patienten vor und
nach der Reha durchgefiihrte Muskelbiopsie hat uns
tiefen Einblick in die Anpassung der Beinmuskulatur
gegeben und zunachst gezeigt, dass beide Gruppen
ihre korperliche Leistungsfahigkeit (Ausdauer) in kli-
nisch relevantem Umfang verbesserten. Eindrucksvoll
war jedoch, dass, obwohl beide Gruppen mit gleicher
relativer Intensitat und gleichem Umfang trainierten,
die Verbesserung der Ausdauer bei COPD-Patienten
(ohne AATM) groBer war als bei AATM-Patienten. Dies
spiegelte sich ebenso in der Anpassung der Muskula-
tur wider, die wir zellbiologisch untersucht haben.
Diesen bisher einmaligen Ergebnissen mochten wirin
einer Folgestudie, die zurzeit in der Schon Klinik BGL
lauft, weiter auf den Grund gehen. Interessant ist fiir
die Forschung vor allem, welcher Mechanismus die-
ser unterschiedlichen Anpassung zugrunde liegt und
wie ein Training fiir AATM-Patienten noch effektiver
gestaltet werden kann. Dafiir suchen wir motivierte
COPD-Patienten mit AATM und folgenden Eigen-
schaften;

* Phanotyp ,ZZ"“

*  FEV1<50% Soll

* Kein Diabetes mellitus

Bei Unsicherheiten konnen die Einschlusskriterien bei
Interesse unverbindlich in einem Telefongesprach ge-
klart werden. Nach Bewilligung einer 3-wochigen Re-
habilitation in der Schon Klinik BGL (Patienten haben
die Mdoglichkeit, die Wahl der Rehabilitationsklinik
mitzubestimmen) werden mit den Studienpatienten
zu Beginn und am Ende der Rehabilitation u.a. einige
Tests zur Messung der korperlichen Leistungsfahig-

Ganz herzlich begriifen wir Herrn Prof. Koczulla in unserem Team.
Wenden Sie sich bei Fragen hinsichtlich Reha und Lunge vertrauensvoll an ihn.
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keit (z.B. Ausdauertest auf
dem Fahrradergometer,
angepasst an die Kapazi-
tat des Patienten; Kraft-
test der Beinmuskulatur),
der  Korperzusammen-
setzung (Bio-Impedanz-
analyse) und insgesamt
2 Muskelbiopsien durch-
gefiihrt. Die Muskelbi-
opsien fiihren Prof. Kenn
oder Prof. Koczulla durch,
bei denen unter lokaler
Betdaubung ein kleines
Stiick Muskelgewebe aus dem rechten Oberschenkel
entnommen wird. Dieses Gewebe wird von der Deut-
schen Sporthochschule in Koln, der Medizinischen
Hochschule Hannover und der Philipps-Universitat
Marburg analysiert und anschlieBend die Ergebnis-
se wieder an die Schon Klinik Gbermittelt. Wahrend
des Rehabilitationsaufenthaltes wird das Training
(Gerate, Intensitat, Dauer etc.) an die Fahigkeiten der
Patienten angepasst und von jedem Patienten do-
kumentiert. Dieses Training entspricht den aktuel-
len Empfehlungen der europaischen Gesellschaft fir
Pneumologie (ERS) und ist somit hocheffektiv.

Mit der Teilnahme an dieser Studie, die zugegebener-
mallen mehr Einsatz erfordert als eine gewdhnliche
Rehabilitation, kdnnen Patienten mehr lber sich und
ihre Erkrankung erfahren (es werden mehr Diagnosti-
ken durchgefiihrt als gewdhnlich).

Die Studienpatienten lernen durch ein optimal ge-
steuertes Training ihre Leistungsfahigkeit besser ein-
zuschatzen und erhalten wertvolle Anhaltspunkte fiir
ein Training zuhause.

Wenn Sie an einer Studienteilnahme interessiert sind
und gerne mehr dariber erfahren mochten, melden
Sie sich bitte bei:

Frau Inga Jarosch

E-Mail: ijarosch@schoen-klinik.de

Tel.: 08652 931730

Wir freuen uns auf Sie!

NEU
im wiss. 4
Beirat

a s



Fur Sie dokumentiert

Alpha1 Kinder- und Jugentag 2018 in Gera

Abwechslungsreiches und informatives Programm fiir Grof3 und Klein

Am Tag konzentrierte Aufmerksambkeit, abends Karaoke spezial mit Markus Baltensperger

Der diesjahrige Alpha1 Kinder- und Jugendtag fand
in Gera mit 34 Eltern sowie 32 Kindern und Jugendli-
chen zwischen knapp einem und 16 Jahren statt. Vie-
le freuten sich sehr, einander wiederzusehen, gerade
auch die Kinder und Jugendlichen fanden schnell wie-
der zueinander. Es ist schon zu sehen, dass die Jugend
derart aktiv in den Verein nachwachst und uns so die
Zukunft aufzeigt.

Wahrend die Alpha-Kids am Freitagnachmittag gut
betreut gemeinsam bastelten und spielten, stellten
die Alpha-Teens mit Hilfe unseres Mitglieds Miriam
Butke ein Alphal Quizz auf die Beine, bei dem den
Eltern spannende und kuriose Fragen rund um den
Gendefekt gestellt wurden. Die Antworten waren gar
nicht einfach und die Auswertung am Samstagabend
zeigte, dass es noch viel zu lernen gibt. Sogar einen
Siegerpreis hatte die Gruppe gebastelt — insgesamt
eine ganz tolle Aktion!

Am Samstag ging es fiir die Kinder und Jugendli-
chen in ein Jugendzentrum. Dort gab es Tischten-
nis-Schlachten, Billard- und Kickerspiele, es wurde
gemeinsam gekocht und altersgerecht , gedaddelt”
werden durfte auch. Nachmittags fuhren die Alpha-
Teens zum Lasertag, wahrend sich die Jiingeren beim
Klettern austobten.

Und was machten wir Erwachsenen in der Zeit?

Nach der Einfiihrung in die Arbeit von Alphat
Deutschland am Freitag ging es am Samstag in den
Vortragen in erster Linie um das Thema Leber bei un-
seren Kindern. Drei hochkaratige Referenten infor-
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mierten uns tber den Gendefekt und tauchten in die
Welt der Forschung ein.

Dr. Steffen Reinsch aus Jena klarte uns kompetent
Uber die Zusammenhadnge des AATM auf.

Mit Professor Antal Németh hatten wir sogar einen
Arzt aus Stockholm eingeflogen. Er beschaftigt sich
seit Ende der 70er Jahre (und somit nicht lange nach
Entdeckung der Erkrankung durch die Schweden Lau-
rel und Eriksson) mit dem Gendefekt und brachte uns
interessante Fallbeispiele mit.

Prof. Sabina Janciauskiene kam zusammen mit Dr.
Nils Jedicke aus Hannover und nahm uns mit auf eine
spannende Forschungsreise.

Beeindruckend fand ich, wie gut es das Publikum
schaffte, mit nur wenigen Ubersetzungen zwei Vor-
tragen auf Englisch zu folgen, was durch die Fach-
sprache nicht eben einfach ist.

Abgerundet wurde der Kinder- und Jugendtag durch
schone Abende im Wintergarten des Novotels, ge-
kront von der uns so lieb gewordenen Musikbeglei-
tung unseres Mitglieds Markus Baltensperger.

Liebe Freunde, wir sehen uns in zwei Jahren zum Kiju-
Tag wieder. Voraussichtlich wird er in Hamburg statt-
finden und ich freue mich schon heute darauf.

Herzlich, lhre Gabi Niethammer



Jahresriickblick und Ziele von Alpha1
Deutschland e.V.

Nach der BegriiBung stellt Frau Niethammer den Ver-
ein kurz vor.

Wir sind bei mittlerweile 774 Mitgliedern angekom-
men, von denen 350 Mitglieder die Diagnose PiZZ
haben. Auch fiir die Familien mutmachend ist, dass
13 ZZ-Mitglieder alter als 80 Jahre alt sind, unser al-
testes Mitglied ist bereits 87 Jahre alt.

Die drei Vorstandsmitglieder stellen sich und ihre Fa-
milien vor, um den neuen Mitgliedern einen Eindruck
zu geben, wer den Verein iberhaupt leitet.

Frau Wilkens beschreibt die verschiedenen Saulen, die
den Verein ausmachen: Da sind vor allem die Mitglie-
der, um die wir uns kiimmern und deren Sorgen und
Angste uns sehr wichtig sind. Wir sind dabei, auch
die Kinder und Jugendlichen durch kleine Workshops
und gezielte Bastelarbeiten wahrend der Infotage
mehr in das Thema AATM einzubeziehen. So bereiten
die Alpha-Teens auch gerade etwas Besonderes vor,
was sie uns spater noch vorstellen werden.

Die zweite tragende Saule sind die Arzte und Forscher.
Hier ist es unsere Aufgabe, das Thema AATM so im Fo-
kus zu halten, dass das Interesse an diesem seltenen
Gendefekt nicht erlischt und die Arzte weiter daran
forschen. Wir versuchen, fiir die Mitglieder passen-
de Arzte in Deutschland zu vermitteln und sind auf
die Hilfe aller Mitglieder angewiesen, dass sie uns die
Arzte, die fiir sie gut sind, nennen, damit auch andere
Alphas davon profitieren konnen.

Die dritte wichtige Saule schlieBlich sind die Selbst-
hilfegruppen, die an derzeit 18 Standorten in
Deutschland vertreten sind. Am letzten Wochenende
wurden die SHG-Leiter gerade geschult. Leider ist es
in den meisten Gruppen so, dass das Thema , Alpha-1
mit betroffenem Kind“ keine Rolle spielt. Nur weni-
ge Familien organisieren sich in SHGs und so steht in
den Gruppen dieser Bedarf nicht im Fokus. Viele Fa-
milien wenden sich bei Fragen und Angsten bei uns
in erster Line an das Kontakttelefon, geleitet von Frau
Niethammer.

Unser Motto 2018 ist Resilienz (Widerstandskraft),
und die haben wir dieses Jahr echt gebraucht. Viel
prasselte auf uns ein: der Tod unseres Schatz-
meisters Bernd Lempfert, das vermehrte Aufkommen
von Beratungsgesprachen, da auch immer mehr PiMZ
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diagnostiziert werden, sowie haufigere Anrufe von
Arzten und Forschern, die mit uns Vorhaben planen
wollen.

Auch fiir Familien spielt Resilienz eine grof3e Rolle. Er-
schiittert von der Diagnose AATM fallen viele erst ein-
mal in ein tiefes Loch und es braucht Resilienz, sich
aus diesem Tal herauszukampfen. Nichts anderes be-
schreibt der mittlerweile so beliebte Spruch: ,Hinfal-
len, aufstehen, Kronchen richten, weitergehen.”

Unsere Ziele sind

Erhohung der Schlagkraft durch Mitgliederzu-
wachs: je mehr Mitglieder im Verein organisiert
sind, umso besser ist die AuBenwirkung auf Politik
und Forschung.

Internationaler Austausch in Dubrovnik: dort tref-
fen wir auf Forscher aus der ganzen Welt.

MGV und Infotag 26./27. April in Gottingen: an
diesem Wochenende zeigt der Verein seine ganze
Starke und die Geschicke der nachsten Jahre wer-
den gemeinsam festgelegt.

Kampf um eine eigene Leitlinie: dies ist wichtig,
weil der Arzt momentan keine Hilfestellung hat,
falls er die Erkrankung nicht kennt. Laut momenta-
ner Leitlinie laufen wir unter COPD, was aus unserer
Sicht nicht richtig und hilfreich ist.

Mitarbeit im EARCO: europaisches Forscher-Netz-
werk mit zurzeit 30 Arzten, in dem Frau Wilkens als
Patientenbeauftragte mitarbeiten darf. Hier wird
vor allem quer gedacht. AuBerdem wird ein euro-
paisches Register aufgebaut, das u.a. einen Fokus
auf die jahrlichen Follow-Ups der Patientendaten
legen wird.

Umstellung der Finanzen, um Unabhangigkeit zu
bewahren: Mehr dazu schreibt Herr Lidemann auf
S. 46 in diesem Journal.

Frau Niethammer weist noch einmal deutlich darauf-
hin, dass es sich um eine Familienerkrankung handelt.
So konnen nicht nur die eigenen Kinder oder Eltern be-
troffen sein, sondern ebenfalls GroReltern, Tanten, Nef-
fen usw.

Wichtig ist, dass auch mit der Diagnose PiMZ eine Dis-
position fir eine Lebererkrankung besteht, dann nam-
lich, wenn ein zweiter Storfaktor fiir die Leber hinzu-
kommt. Daher unser Aufruf: Achten Sie, unabhangig
von lhrem Phanotyp, auf lhre Leber und lassen Sie die-
se regelmaBig untersuchen! Unsere Empfehlungen fiir
PiMZ finden Sie in Kiirze auf unserer Homepage. Be-
ruhigend ist, dass die meisten PiMZ keine Symptome
entwickeln.
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Zurzeit betreut der Verein gut 60 Familien mit unge-
fahr 80 Kindern. Auch hier noch einmal der Aufruf, die
eigenen Kinder im Verein als kostenfreie Mitglieder
anzumelden. Ware es nicht groBartig, zum 20-jahri-
gen Jubildaum von Alpha1 Deutschland im April 2021
verkiinden zu kénnen, dass wir 1.000 Mitglieder ha-
ben? Helfen Sie mit und sprechen Familienmitglieder
an, wir freuen uns Uiber jede Beitrittserklarung.

Neben der regelmafliigen Durchfiihrung des jahrli-
chen Infotags und des Kinder- und Jugendtags alle
zwei Jahre legen wir auch einen groflen Fokus auf
unsere Homepage. Unser Ziel ist, ,Wiki fiir Alpha-1“
zu werden, die Homepage also mit sehr viel Wissen
anzureichern. Fast wochentlich stellen wir neue, frei
verfligbare Artikel oder Links ein.

Fehlen lhnen Informationen auf der Homepage?
Sprechen Sie uns einfach an.

Frau Niethammer war im September auf dem sehr
schonen Alphal Kindertag in Osterreich und brach-
te das neu erstellte Kinderbuch von dort mit. Dieses
richtet sich vor allem an jlingere Kinder und ist ganz
groflartig. Nahere Informationen finden Sie auf S. 30.

Das Alpha1 Forum fiir die Familien haben wir aufge-
I0st, da es kaum Interesse seitens der Mitglieder gab
und die Datenschutzrichtlinien die Durchfiihrung nun
auch noch verkomplizierten.

Aus Kindern werden Leute und wir stellen uns immer
mehr auch den Themen, die die Jugendlichen interes-
sieren. Da geht es zum Beispiel um die verschiedenen
Moglichkeiten des Rauchens und was diese auslosen
konnen, aber auch um die richtige Berufswahl.
Frau Niethammer weist auf eine Elternbefragung hin,
die an diesem Wochenende an einem Extra-PC ange-
boten wird. Der Psychologe Markus Nehrke aus dem
Marienhospital Wesel hat diese Umfrage ausgearbei-
tet, um die Familien besser kennenzulernen. In zwei
Jahren mochte er zum nadchsten Kiju-Tag kommen
und uns zielgerichtete Unterstiitzung geben. Dafiir
helfen ihm die Daten dieser kurzen Umfrage, die wir
zum Ausfillen auch auf unsere Homepage gestellt
haben. So haben alle Eltern noch die Mdglichkeit zur
Teilnahme.

Gabi Niethammer

Alpha-1-Antitrypsinmangel bei Kindern und Jugendlichen -
ein Uberblick aus kinderarztlicher Sicht
Referent: Dr. Steffen Reinsch, Kinder-Gastroenterologe,

Universitatsklinikum Jena

Zu Grunde liegende Sto-
rung mit Lungen- und Le-
berschadigung

Alpha-1-Antitrypsin(AAT)
gehort zu den Akute-Phase-
Proteinen. Es gleicht die ent-
ziindungsfordernden ~ Wir-
kungen der Neutrophilen-
Elastase aus, einer Substanz,
die Eiweile spalten und da-
durch das Gewebe angreifen

kann. Bei Infektionen durch Viren oder Bakterien und
bei Entziindungen bildet der Korper besonders viel
AAT, um Krankheitserscheinungen und tiberschieBen-
den Entziindungsprozessen entgegenzuwirken. Bei
AAT-Mangel wird jedoch nicht genligend AAT gebildet.
Dadurch entsteht ein Ungleichgewicht zwischen spal-
tenden und schitzenden Substanzen, mit der Folge,
dass das Korpergewebe angegriffen und zerstort wird.
Diese Mechanismen sind die Ursache der Lungenscha-
digung bei AAT-Mangel.

AAT wird in den Leberzellen hergestellt. Bei der schwe-
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ren Form des AAT-Mangels liegt ein winziger Baufeh-
ler im Molekil vor. AAT wird zwar in der Leberzelle
normal gebildet, die langen Strange des Molekiils
werden jedoch nicht wie erforderlich zusammenge-
faltet. Dadurch kann das AAT nicht mehr gut aus den
Leberzellen ausgeschleust werden. Es bleibt dort lie-
gen und schadigt die produzierenden Zellen, indem
es Entziindungsreaktionen und Gewebeumbau in der
Leber auslost. Die falsch gefalteten, liegengebliebe-
nen AAT-Eiweil3e sind die Ursache fiir die Lebererkran-
kung. AuBBerdem befindet sich nicht geniigend AAT
im Blut des gesamten Organismus.

Genetik

Der AAT-Mangel ist eine Erbkrankheit, d.h. man fin-
det Veranderungen der Erbsubstanz DNA. Mittlerwei-
le sind zwar mehr als 100 krankhafte Veranderungen
(Mutationen) zum AAT-Mangel bekannt, jedoch sind
die meisten sehr selten. Haufig und wichtig sind die
Mangelvarianten S und Z.

Bei der Vererbung erhalt jeder Mensch jeweils ein Gen
vom Vater und eins von der Mutter. Die normale AAT-
Genvariante bezeichnet man mit M, und der gesun-
de Zustand wird PiMM genannt. Damit das Kind an
AAT-Mangel erkrankt, muss jedes Elternteil mindes-
tens eine Mangelvariante tragen. Das Kind hat dann
beispielsweise einen PiZZ- oder einen PiSS-Typ. Erb-
trager haben von einem Elternteil das M- und vom an-
deren das Z-Allel geerbt. Sie wissen meist nichts von
ihrer Erbtragerschaft und sind gesund. Kommen zwei
solche Erbtrager zusammen, liegt das Risiko fiir eine
Erkrankung des Kindes bei 25 %.

Die Mangelvarianten sind vermutlich vor ungefahr
2500 Jahren entstanden, und zwar Z in Skandinavien
und S in Spanien. Forscher vermuten, dass Menschen
mit diesen Mutationen einen Uberlebensvorteil hat-
ten, wenn sie an schweren Lungeninfektionen wie Tu-
berkulose erkrankten. In Deutschland ist der PiZZ-Typ
etwas haufiger als der PiSS-Typ: betroffen ist eines
von 2.000 bzw. 2.270 Neugeborenen.

Erscheinungsbild der Leberbeteiligung

Kinder mit AAT-Mangel konnen als Neugeborene
durch eine Gelbsucht auffallen. Manche haben ein
niedriges Geburtsgewicht und gedeihen schlecht.
Wenn die krankheitsbedingte Leberbelastung einen
Gallestau ausgelost hat, kann die Leber vergrofert
sein, der Stuhl kann entfarbt sein, die Leberwerte sind
erhoht und das Kind hat eine Blutungsneigung, weil
ihm Vitamin K fehlt. Die meisten dieser Krankheitser-
scheinungen konnen auch bei anderen Lebererkran-
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kungen auftreten. Aufgabe des Arztes ist es daher,
mit speziellen Untersuchungen nach den Ursachen
der Storung zu fahnden. In den allermeisten Fallen ist
die Gelbsucht des Neugeborenen jedoch harmlos und
eine voriibergehende Erscheinung.

Im Sauglings- und Kleinkindalter kdnnen bei AAT-
Mangel dieselben Krankheitserscheinungen auftreten
wie bei Neugeborenen. Manchmal entdeckt der Arzt
auch nur per Zufall erhGhte Leberwerte, wenn er aus
anderen Griinden Blut abnimmt.

Im Schulkindalter kann bei ausgepragter Leberbetei-
ligung ein qualender Juckreiz auftreten. Haufig wach-
sen diese Kinder schlecht und sind allgemein recht
schwach. Wenn sich in der Pfortader, die das Blut vom
Darm zur Leber transportiert, ein Hochdruck entwi-
ckelt, kann es zu Krampfadern in der Speiseréhre und
zum Bluterbrechen kommen.

Die grofle Mehrzahl der Kinder mit AAT-Mangel ist
von der Leber her vollkommen beschwerdefrei. Selbst
diejenigen Kinder, die als Saugling erhohte Leberwer-
te hatten, sind bei spateren Kontrollen meist nicht
mehr auffallig.

Fir Arzte wichtig ist daran zu denken, dass andere
Leberkrankheiten schwerer und kompliziert verlaufen
konnen, wenn das Kind zusatzlich einen AAT-Mangel
hat. Dies gilt beispielsweise fiir die Virushepatitis
oder fiir die Mukoviszidose. Daher macht es Sinn, bei
solchen chronisch kranken Kindern auch die Serum-
spiegel von AAT zu bestimmen.

Viele chronische Lebererkrankungen ahneln sich im
weiteren Krankheitsverlauf. Dies zeigt das Beispiel
der nicht-alkoholischen Fettlebererkrankung. Wenn
zu der urspriinglichen Storung weitere schadigende
Faktoren hinzukommen, bildet sich in der Folge ver-
mehrt Bindegewebe (Leberfibrose), und spater bildet
sich die Leber knotig um (Zirrhose). Bei einigen Pati-
enten entarten die Leberzellen, sodass sich ein Leber-
krebs ausbildet. Fir Kinder spielen diese Vorgange je-
doch nurin den seltensten Fallen eine Rolle. Vor allem
missen bei Kindern mit AAT-Mangel praktisch keine
Leberzellkarzinome befilirchtet werden. Eine schwe-
re Lebererkrankung betrifft sehr wenige Kinder, und
entsprechend selten sind Lebertransplantationen bei
AAT-Mangel in diesem Alter. Wenn sie notig werden,
ist das Langzeitiiberleben nach Lebertransplantation
sehr gut und liegt bei tiber 90 %.

Unterschiedliche Verlaufe der Erkrankung

Beim AAT-Mangel wird der Verlauf zunachst einmal
durch den Gendefekt beeinflusst. So ist beispielswei-
se das Risiko fiir eine Leberzirrhose nur bei Personen
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mit PiSZ, PiZZ und PiZ0 klar erhoht. Trotzdem gibt
es innerhalb dieser Gruppen unterschiedliche Aus-
pragungen der Erkrankung. Dazu beitragen konnen
diverse duBere Einfliisse, wie Virusentziindungen der
Leber oder gehaufte fieberhafte Infekte. Bestimm-
te Medikamente wie Indometacin konnen die Leber
belasten. Auch hat nicht jeder Organismus dieselbe
Fahigkeit zur Reparatur von Fehlern im Stoffwechsel.
Fiir Arzte ist es schwierig, bei Kindern treffsichere Pro-
gnosen zum spateren Krankheitsverlauf abzugeben.
Immerhin weill man, dass frith aufgetretene Prob-
leme wie eine Gelbsucht des Neugeborenen keinen
groflen Einfluss haben. Ungiinstig ist es jedoch, wenn
Kinder mit einem Jahr noch eine vergroRRerte Leber
und Milz haben oder wenn im Kleinkind- oder friihen
Schulkindalter eine Gelbsucht besteht.

Diagnosestellung

Ein niedriger AAT-Serumspiegel ist ein wichtiger
Hinweis auf die Erkrankung. Die definitive Diagnose
wird gestellt, indem mit der Phanotypisierung die Art
des EiweilBes bestimmt (PI-Typ) und mit der Geno-
typisierung die zugrunde liegende Veranderung der
Erbsubstanz festgestellt wird. Diese Untersuchungen
konnen mit dem AlphaKit® auch aus Trockenblut in
einem Speziallabor durchgefiihrt werden, allerdings
dauert es mehrere Wochen, bis der Befund da ist. Mit
dem neuen AAT-Schnelltest hat man in Jena noch kei-
ne Erfahrung.

Nur in seltenen Spezialfallen wird eine Leberbiopsie
durchgefiihrt. Damit kann der Spezialist unter dem
Mikroskop den Zustand der Leber ganz genau be-
urteilen und feststellen, wie viel Bindegewebe oder
Fetteinlagerung vorhanden ist. Die Prozedur erfolgt
bei Kindern in Narkose und unter sterilen Bedingun-
gen. Die Gewebeentnahme selbst mit einer speziellen
Nadel geht sehr schnell. Komplikationen sind selten
und insgesamt ist die Methode sicher.

Beurteilung des Schweregrads und Routine-
Kontrollen

Wie auch bei anderen Lebererkrankungen kdnnen
Arzte die unterschiedlichen Teilfunktionen des Leber-
stoffwechsels mit verschiedenen Blutwerten erfassen.
Dabei geht es um den Grad der Leberzellschadigung,
den Gallenfluss, die Synthese-Funktion der Leber und
die Versorgung mit fettloslichen Vitaminen. Mit bild-
gebenden Verfahren wie Ultraschalldiagnostik und
Elastografie wird festgestellt, wie der Blutfluss in der
Pfortader aussieht und ob die Leber schon Bindege-
webe eingelagert hat und steifer ist als normal.
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Bei den ambulanten Kontrollen im speziellen Zentrum
oder beim Hausarzt wird das Gedeihen des Kindes er-
fasst und die oben genannten Blutwerte Uberprift.
Ab dem Schulkindalter kann man mit Lungenfunkti-
onstests die Gesundheit der Lunge Uberpriifen.

Behandlung

Die meisten Kinder mit AAT-Mangel haben keine Le-
bererkrankung und brauchen daher keine spezielle
Behandlung.

Wenn ein Mangel an fettloslichen Vitaminen (A, D,
E und K) festgestellt wird, kann man diese Vitamine
gezielt in Form von Tabletten oder Tropfen zufiihren.
Wichtig sind die erforderlichen Impfungen, denn Kin-
der mit AAT-Mangel sollten besonders gut vor Infekti-
onskrankheiten geschiitzt werden. Leberschdadigende
Stoffe sollten vermieden werden. Um die Lunge nicht
zu belasten, sollten Kinder keinen Kontakt mit Ziga-
rettenrauch haben.

Bei leberkranken Kindern kdnnen Gallensaure-Prapa-
rate sinnvoll sein. AuBerdem muss hier die Erndhrung
besonders energiereich sein, und es sollten spezielle
Fette verabreicht werden, die leichter verdaut werden
konnen. Den Juckreiz von starker betroffenen Kindern
zu lindern, kann manchmal schwierig sein. Medika-
mente wie Phenobarbital oder Rifampicin kdnnen
helfen. Nur bei sehr schwerer, fortschreitender Leber-
beteiligung ist eine Lebertransplantation erforderlich.
In der Erprobung sind derzeit neue Therapieverfah-
ren, wie beispielsweise Medikamente, die fiir einen
vermehrten Abbau des fehlgebildeten Alpha-1-Anti-
trypsins sorgen sollen. Der Weg zur Behandlung in der
Praxis ist jedoch noch weit.

Zusammenfassung: Prof. Dr. Gratiana Steinkamp
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Lebererkrankung im Kindesalter

Referent: Prof. Antal Németh, MD, PhD, Kinder- und Jugendarzt
Abteilung fiur Klinische Wissenschaft, Intervention und Technologie
(CLINTEC) des Karolinska University Hospitals, Stockholm

Zu Beginn seiner Ausfiihrungen machte Prof. Németh
deutlich, dass die heute favorisierte evidenzbasierte
Medizin nur wenige Anwendungsmoglichkeiten fir
seltene Erkrankungen bietet. Wenn die Zahl der Pa-
tienten sehr klein ist, sind aussagekraftige verglei-
chende Langzeitstudien schwierig durchzufiihren
und erfordern gemeinsame Anstrengungen vieler Ex-
perten und Kliniken. Die Betreuung von leberkranken
Kindern mit AAT-Mangel muss daher individualisiert
und auf den einzelnen Patienten angepasst werden.
Auch zukiinftig ist kaum vorstellbar, dass intelligente
Maschinen und Algorithmen Behandlungsplane fiir
seltene kindliche Stoffwechselerkrankungen entwi-
ckeln konnen. Insofern besteht die Medizin hier nur
zur Halfte aus Wissenschaft und zur anderen Halfte
aus Erfahrung.

Geschwister mit ganz unterschiedlichem Verlauf
Am Beispiel einer von ihm betreuten Familie machte
der Referent deutlich, wie individuell unterschiedlich
die Krankheit verlauft, selbst wenn Geschwister den-
selben Genotyp haben. In einer Familie war der Vater
erkrankt mit PiZZ-Typ, die Mutter war zwar gesund,
hatte aber einen PiIMZ-Typ und war daher Erbtragerin.
Alle drei Kinder waren PiZZ und hatten wie der Vater
einen AAT-Mangel. Das erste Kind der Familie wurde
in den 1970er Jahren geboren. Im Alter von acht Mo-
naten hatte es bereits eine fortgeschrittene Leberzir-
rhose mit Gallenstau, und die Arzte diagnostizierten
einen AAT-Mangel. Der Verlauf war kompliziert, und
mit 18 Monaten entwickelte das Kind ein Leberver-
sagen. Damals waren Lebertransplantationen noch
nicht moglich und das Kind verstarb. Sein Geschwis-
terkind wurde im Alter von zwdlf Jahren vorgestellt.
Es hatte keine Beschwerden und sich gut entwickelt.
Allerdings fand man im Labor zu niedrige Werte fiir
die Blutplattchen (Thrombozyten) und man stellte
einen PiZZ-Typ fest. Damals wurden in Stockholm
noch alle Kinder mit AAT-Mangel leberbiopsiert. Da-
bei zeigte sich eine ausgepragte Leberfibrose, also
Bindegewebseinlagerungen in der Leber, und es be-
stand der Verdacht auf einen Hochdruck im Pfort-

aderkreislauf. Dieses Madchen
wurde von Professor Németh
Uber mehr als 30 Jahre fortlau-
fend betreut. Trotz der anfang-
lichen Lebererkrankung entwi-
ckelte es sich sehr gut. Bei der
letzten Vorstellung im Alter
von 42 Jahren war die Patien-
tin Muttervon 3 heterozygoten
Kindern, sie erschien komplett
gesund, hatte normale Lun-
genfunktionswerte und auch
eine normale Zahl von Blut-
plattchen. Das dritte Madchen
aus derselben Familie wurde im Alter von zehn Jahren
mit PiZZ diagnostiziert. Seine Leberfunktionswerte
waren normal, ebenso wie die feingewebliche Unter-
suchung der Leberbiopsie. Allerdings fand man eine
bisher nicht diagnostizierte Zoliakie, sodass das Kind
glutenfrei ernahrt werden musste. Im Alter von 40
Jahren hatte die Patientin zwei gesunde heterozygote
Kinder, sie fihrte ihre glutenfreie Diat fort und hatte
normale Leberwerte. Allerdings stellte man eine friihe
COPD-Lungenerkrankung fest, obwohl sie Nichtrau-
cherin war.

Auch in anderen Familien beobachtete der Referent
sehr unterschiedliche Krankheitsverlaufe bei Ge-
schwistern mit identischer AAT-Genetik. Bei der Lang-
zeitbetreuung war es ihm wichtig, leberkranke Kinder
so lange stabil zu halten, dass sie das Jugendlichen-
alter erreichten. Sein Ziel war, eine Lebertransplanta-
tion bis nach der Pubertat hinauszuzogern. Das ge-
lang auch bei vielen, jedoch nicht bei allen Kindern.
So mussten zwei eineiige Zwillinge bereits im Alter
von achteinhalb und elf Monaten lebertransplantiert
werden. Mit vier Jahren waren sie gut gediehen, hat-
ten sich normal entwickelt und wirkten wie gesunde
Kinder.

Erfahrungen aus Stockholm
Vor einigen Jahren wertete der Referent seine 35-jah-
rige Erfahrung mit Kindern aus, die mit AAT-Mangel
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gleichzeitig leberkrank waren. Bei der Interpretation
der Zahlen muss man beriicksichtigen, dass es sich
um eine spezielle Patientenauswahl handelt, weil Prof.
Németh selektiv die am schwersten betroffenen Kin-
der zugewiesen bekam. Von den 154 Alpha-1-Kindern
in der Stockholmer Uniklinik hatten 137 einen PiZZ-
und 15 einen PiSZ-Typ. Bei der letzten Untersuchung
war die liberwiegende Zahl der Patienten zwar recht
gesund. Von den insgesamt 51 Kindern mit Gallenstau
im Neugeborenenalter hatten jedoch 14 eine Leberzir-
rhose. Bei drei weiteren Patienten ohne Probleme im
Neugeborenenalter hatte sich mit den Jahren eben-
falls eine Leberzirrhose entwickelt.

Betrachtet man die 17 Sauglinge und Kinder mit Zir-
rhose, so hatten 14 von ihnen als Neugeborene eine
Gelbsucht. Bei fiinf Kindern war der Verlauf ahnlich
gewesen wie bei einer Gallengangsatresie. Die Leber-
zirrhose wurde im Durchschnitt mit 3,2 Jahren diag-
nostiziert. Eine Lebertransplantation wurde bei neun
Patienten durchgefiihrt, von denen drei nach Trans-
plantation verstorben sind. Die lbrigen acht Kinder
mit Leberzirrhose, die damals noch nicht transplan-
tiert werden konnten, verstarben im Mittel mit 3 bis
4 Jahren. Nach Lebertransplantation kam es bisweilen
zu einer Belastung der Niere. Dies ist jedoch auf die
nach Transplantation erforderlichen Medikamente
zuriickzufiihren, die damals noch deutlich hoher do-
siert wurden als heute.

Alle 15 Kinder, die in Stockholm mit einem PiSZ-Typ
betreut wurden, entwickelten sich gut und sind heute
beschwerdefrei.

Schwedisches Screening auf AAT-Mangel:
Langzeitergebnisse

Im Jahr 1976 flihrten schwedische Forscher unter Lei-
tung von Professor Sveger eine bahnbrechende Studie
durch. Sie untersuchten 200.000 Neugeborene auf
Alpha-1-Antitrypsinmangel. Dabei fanden sie 120
Kinder mit PiZZ und 48 mit PiSZ. Zehn Prozent der
Neugeborenen mit PiZZ-Typ hatten einen Gallestau
und eine Neugeborenen-Gelbsucht. Bei der letzten
Nachuntersuchung 30 Jahre spater waren nur flinf
von 127 kontaktierten Patienten gestorben. Obwohl
im Alter von 18 Jahren noch zehn von 82 Personen
erhOhte Leberwerte gehabt hatten, waren die Leber-
transaminasen im Altervon 30 Jahren bei allen 89 un-
tersuchten Patienten normal, wenn auch im oberen
Normbereich. Frauen mit PiZZ, die die Antibabypille
einnahmen, hatten etwas hohere Transaminasen.
Diese Langzeitbeobachtungen aus Schweden sind
auch heute noch giiltig.

Uberwachung der Patienten

nach Diagnosestellung

Die eigenen Erfahrungen des Referenten zeigen, dass
etwa jedes achte Kind mit PiZZ-Typ eine Zirrhose ent-
wickelt, und zwar fast immer bis zum Alter von vier
Jahren. Insofern ist eine engmaschige Untersuchung
der diagnostizierten Sauglinge bis zu diesem Alter
sinnvoll. Sollte eine starke Verschlechterung der Le-
berfunktion bis hin zum Leberversagen auftreten,
kann im Kindesalter eine Lebertransplantation er-
folgen, die eine gute Prognose hat. Solange Kinder
erhohte Leberwerte haben, sollten sie jahrlich nach-
untersucht werden. Im Alter von 15-18 Jahren soll-
te eine letzte Kontrolluntersuchung erfolgen. Dabei
wird auch die erste Lungenfunktionsmessung durch-
gefiihrt. Zusatzlich erhalten die Jugendlichen eine Be-
rufsberatung, damit sie z.B. keine Berufe mit Staub-
belastung auswahlen. Wer mit Ende 20 eine gesunde
Leber hat, bekommt mit groRer Wahrscheinlichkeit
im spateren Leben keine Leberzirrhose.

Behandlung und Friitherkennung

Leberkranke Kinder sollten mdglichst von einem kin-
derarztlichen Leberspezialisten mitbetreut werden.
Zur Therapie empfahl der Referent Gallensaurepra-
parate (Ursolfalk®) in hoher Dosis. Bei fieberhaften
Erkrankungen sollten Kinder mit Paracetamol be-
handelt werden. Aspirin zur Fiebersenkung kann bei
lebertransplantierten Kindern fatale Auswirkungen
haben.

Prof. Németh warnte vor einem generellen Neuge-
borenen-Screening auf Alpha-1-Antitrypsin. Immer-
hin sind 95 % aller PiZZ-Kinder gesund, und es gibt
keinen Zusammenhang zwischen dem Genotyp und
dem klinischen Verlauf. Der Referent sprach sich auch
gegen eine vorgeburtliche Diagnostik aus, denn es sei
ein ethisches Problem, einen Fotus mit PiZZ-Genotyp
abzutreiben.

Abschlielend wies er auf eine bevorstehende Revo-
lution in der Medizin hin, namlich die zunehmenden
Kenntnisse zur Epigenetik. Diese besagen, dass Gene
abhangig von Einfliissen aus der Umwelt reguliert
werden, und dass dadurch der Verlauf genetischer Er-
krankungen erheblich mitbestimmt wird. Diese Pha-
nomene erkldaren auch den unterschiedlichen Krank-
heitsverlauf bei identischer Genetik.

Zusammenfassung: Prof. Dr. Gratiana Steinkamp
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Leberbeteiligung bei Alpha-1-Antitrypsinmangel - eine

vergessene Krankheit?

Referent: Dr. Nils Jedicke, Klinik fiir Gastroenterologie und Hepatologie,

Medizinische Hochschule Hannover

Endstadium
Leberzirrhose

Die Leberzirrhose ist das
Endstadium  mehrerer
ganz unterschiedlicher
Lebererkrankungen.
Dabei wird normales
Lebergewebe durch
Bindegewebe ersetzt,
es bilden sich Narben
und Knoten, die Leber
schrumpft. Gleichzeitig
lasst ihre Funktion nach.
Dies kann zu einer erhdhten Blutungsneigung fiihren.
Die Ursachen fiir eine Leberzirrhose sind vielfaltig. Ein
zu hoher Alkoholkonsum macht den grof3ten Anteil
aus, etwa 30 %. Leberentziindungen durch Viren wie
die Hepatitis C sind derzeit auch noch mit 20 % ursach-
lich beteiligt, wenngleich es inzwischen mit medika-
mentoser Behandlung maoglich ist, die Hepatitis C zu
heilen.

Lebererkrankung bei AAT-Mangel

Menschen mit AAT-Mangel machen nur einen kleinen
Anteil der Patienten mit Leberzirrhose aus. Rund die
Halfte der Betroffenen entwickelt irgendwann im Le-
ben eine Leberbeteiligung. Das Ausmal ist allerdings
sehr unterschiedlich und reicht von leichten bis zu sehr
schweren Funktionsstorungen. Belastende Faktoren
wie Alkohol oder Medikamente konnen die Leber zu-
satzlich schadigen.

Die Leberbeteiligung ist beim AAT-Mangel der zweit-
haufigste Grund fiir eine eingeschrankte Lebenserwar-
tung und eine geringere Lebensqualitat. Da Uber viele
Jahre keine Symptome bemerkt werden und auch die
Leberwerte im Blut lange Zeit normal bleiben, wird die
Leberbeteiligung oft erst spat festgestellt. Umso wich-
tiger ist es, sich von Leberspezialisten mitbetreuen zu
lassen und spezielle Untersuchungen zur Friiherken-
nung wahrzunehmen.

Bei Personen mit PiZZ-Typ liegt das fehlerhafte AAT-
Eiweill in den Leberzellen in Form langer zusammenge-
klumpter Ketten (polymerisiert) nebeneinander. Dieses
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Molekiil kann die Leberzellen nicht verlassen. Dement-
sprechend geringe Konzentrationen von AAT werden
fiir den ganzen Korper bereitgestellt und zirkulieren
im Blut. Zusatzlich ist die entziindliche Immunantwort
des Korpers erhoht. Dabei werden in der Leber Zellen
aktiviert, die Bindegewebe produzieren. Auch diese
Entziindungsprozesse beeinflussen das Krankheitsge-
schehen.

Empfehlungen fiir AAT-Patienten

Um die Leberfunktion zu tiberwachen, werden regel-
mafige Messungen der Leberwerte empfohlen. De-
ren Haufigkeit legen Arzt und Patient individuell fest.
Ebenso sinnvoll sind Ultraschalluntersuchungen der
Leber in regelmaBigen Abstanden. Damit kann eine
Verfettung der Leber und ein Umbau des Lebergewe-
bes festgestellt werden, in sehr seltenen Fallen sogar
ein Leberkrebs.

Patienten mit PiZZ-Typ sollten an ein spezialisier-
tes Leberzentrum angebunden werden. Mit einer
Screening-Untersuchung sollten andere Lebererkran-
kungen ausgeschlossen werden. Die Messung der
Steifigkeit der Leber, die Elastografie mit z.B. dem
FibroScan®, sollte alle 1 bis 2 Jahre erfolgen. Leber-
biopsien beschranken sich auf wenige ausgewahlte
Falle. Absolut empfehlenswert sind Impfungen gegen
die Leberentziindungen Hepatitis A und B.

Neue Forschungsergebnisse bei Heterozygoten
Eine aktuelle Studie unter der Leitung von Dr. Pavel
Strnad aus Aachen untersuchte mehr als 1000 Pati-
enten mit nicht-alkoholischer Fettleber und mehr als
2000 Personen mit zu hohem Alkoholkonsum. Bei
allen Patienten wurden die Genvarianten des Alpha-
1-Antitrypsins bestimmt. Sowohl bei Patienten mit
Fettleber als auch bei zu hohem Alkoholkonsum be-
stand ein 5-7-mal groBeres Risiko fiir eine Leberzir-
rhose, wenn sich eine PiZ*-Variante nachweisen liel3.
Bei heterozygotem PiS*-Genotyp war das Risiko flr
eine Leberzirrhose immerhin noch anderthalb bis
zweifach erhoht.
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Alpha-1 Leberstudie

Die Aachener Experten Dr. Strnad und Dr. Hamesch
leiten eine wichtige europaische Studie, an der auch
die Leberambulanz der Medizinischen Hochschu-
le Hannover teilnimmt. Es geht um eine kostenlose
Abklarung der Leberfunktion bei Patienten mit AAT-
Mangel. Neben Blutwerten und Fragebogen gehort
auch eine Messung des Vernarbungsgrads der Leber
mit dem FibroScan® dazu. Aus Deutschland nehmen
10 Zentren und aus anderen europadischen Staaten
9 Kliniken an der Studie teil. Es handelt sich um das

einzige internationale Forschungsprojekt dieser Art
in Europa.

Erste Auswertungen der Patientenfragebdgen haben
gezeigt, dass mehr als 80 % der Studienteilnehmer
bisher nicht regelmaBig von Leberspezialisten mitbe-
treut wurden.

Zusammenfassung: Prof. Dr. Gratiana Steinkamp

Entwicklung von Therapien fur Alpha-1-Antitrypsinmangel

Referentin: Prof. Dr. Sabina Janciauskiene
Molekulare Pneumologie, Medizinische Hochschule Hannover

Unterschiede im klinischen
Verlauf

Zwischen einzelnen Betroffe-
nen mit AAT-Mangel gibt es
groBe Unterschiede bei den
Symptomen und beim Schwe-
regrad der Erkrankung. War-
um das so ist, kann man nicht
genau erklaren. Man konnte
sogar sagen, dass der Alpha-
1-Antitrypsinmangel keine
Erkrankung ist, sondern eine
Pradisposition mit individuell
unterschiedlichen Folgen. Im-
merhin gibt es PiZZ-Trager, die
Uberhaupt keine Beschwerden
haben. Die meisten Betroffe-
nen leiden an einer Lungenbeteiligung, manche sind
leberkrank, und bei anderen Personen sind zusatzlich
Darm oder Haut betroffen. Die Spannweite ist enorm
und macht die Erkrankung schwer zu diagnostizieren
und zu behandeln.

Kindliche Lunge und COPD-Risiko

Neue Forschungsergebnisse forderten liberraschende
Erkenntnisse zur Entwicklung der kindlichen Lunge
zutage. Die kleinste Funktionseinheit der Lunge sind
die Lungenblaschen (Alveolen), die ganz am Ende
des weitverzweigten Bronchialbaums liegen und den
Gasaustausch bewerkstelligen. Hier gelangt mit der
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Einatemluft frischer Sauerstoff in die Lungenblaschen
hinein, und in umgekehrter Richtung verlasst Kohlen-
dioxid das Blut und wird wieder ausgeatmet. Men-
schen haben bis zu 700 Millionen Lungenblaschen.
Nun fanden Forscher heraus, dass sich Lungenblas-
chen nicht nur in den ersten Lebensjahren ausbilden,
sondern dass bis ins Jugendlichenalter hinein neue
Alveolen gebildet werden.

Aktuelle Studien zeigen, dass Ereignisse in Kindheit
und Jugend das Risiko beeinflussen, als alterer Er-
wachsener an einer COPD zu erkranken. Kinder haben
haufig Atemwegsinfektionen, die durch Viren oder
Bakterien verursacht werden. Diese Infektionen 16sen
bestimmte Entziindungsprozesse aus, an denen vor
allem das angeborene Immunsystem beteiligt ist. Im
spateren Leben kann dadurch das Risiko fiir chroni-
sche Lungenerkrankungen erhoht sein.

Darm-Leber-Lungen-Achse und COPD

Wissenschaftler vermuten, dass die Funktionen von
Darm, Leber und Lunge eng zusammenhangen. Uber
die Pfortader gelangt das Blut in die Leber und pas-
siert dabei den Darm. Als Antwort auf Signale von
Darmbakterien oder bestimmter Molekiile bildet die
Leber Entziindungsstoffe und gibt sie in die Blutbahn
ab. So gelangen diese auch in die Lunge und fordern
dort Entziindungsprozesse. Ein Beispiel dafir sind
Schaden durch erhohten Alkoholkonsum. Alkohol
belastet zunachst die Leber, die daraufhin Entziin-
dungsmolekiile bildet. Diese beeinflussen wiederum



das Immunsystem und begiinstigen Lungeninfektio-
nen. So kann nicht nur eine alkoholische Lebererkran-
kung entstehen, sondern auch eine alkoholische Lun-
generkrankung.

Ernahrung und COPD-Risiko

Interessant ist der Zusammenhang zwischen der Er-
nahrung und dem Risiko fiir eine COPD. Eine ame-
rikanische Studie beobachtete (ber Jahrzehnte die
gesundheitliche Entwicklung von mehr als 120.000
Frauen oder Mannern, die als Arzte oder Pflegekraf-
te arbeiteten. Die Qualitat ihrer Ernahrung wurde mit
einem speziellen Index (AHEI-2010) klassifiziert. Als
besonders gesund galten Gemiise, Friichte, Vollkorn-
produkte, Niisse und Bohnen sowie ein hoher Anteil
ungesattigter Fettsdauren. Nach ihrer Erndahrungs-
qualitat wurden die Probanden in fiinf Gruppen ein-
geteilt. Diejenigen mit der gesiindesten Erndhrung
hatten, verglichen mit den Personen, die sich am
schlechtesten erndhrten, ein um 33 % geringeres Risi-
ko, an einer COPD zu erkranken. Dieser positive Effekt
betraf vor allem den Verzehr von Vollkornprodukten.

Gesundheitsforderung und Vorbeugung

Wenn man moglichst lange gesund bleiben mochte,
lohnt es sich, neben der Erndhrung auch auf andere
Lebensstil-Faktoren zu achten. Rauchen sollte unbe-
dingt vermieden werden, aktives ebenso wie passi-
ves. Schadstoffe im Innenraum kann man durch re-
gelmaliges Liften verringern. Korperliche Aktivitat
ist besonders wichtig, und jeder Mensch sollte sich
mindestens 30 Minuten am Tag bewegen. Mit konse-
quentem Handewaschen verringert man das Risiko,
sich mit Infektionskrankheiten anzustecken. Sinnvoll
ist es auch, alle empfohlenen Impfungen durchfiihren
zu lassen.

Therapieforschung bei AAT-Mangel

Die Substitutionstherapie mit AAT ist Uber viele Jahre
bewahrt. Dabei wird AAT direkt in die Blutbahn gege-
ben. Ein israelisches Unternehmen entwickelt derzeit
ein Praparat zum Inhalieren von AAT. Damit wiirde
das AAT-Protein direkt die Lunge erreichen. AuBer-
dem ware die Anwendung einfacher als die intrave-
nose Verabreichung. Allerdings miissen Wirksamkeit
und Vertraglichkeit des inhalativen Praparats noch
genauer Uberpriift werden.

Andere Forschergruppen beschaftigen sich mit der
Frage, wie man groflere Mengen von AAT aus der Na-
tur gewinnen kann. Die bisherigen Praparate werden
aus menschlichem Blutplasma gewonnen. Auf ihren
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AAT-Gehalt hin tberpriift werden Milch von Schafen
und Ziegen, bestimmte Pflanzen, Pilze und Hefen und
sogar Seidenraupen.

Ein weiteres Forschungsthema ist die Entwicklung
von Bioreaktoren, in denen AAT in groRen Mengen
hergestellt werden konnte. Fiir diese rekombinante
Technologie wird im Labor das AAT-Gen in mensch-
liche Zellen eingefiihrt, damit diese dann AAT produ-
zieren. Vermehrt man die Zellen in groBem Mal3stab,
konnte man daraus erhebliche Mengen von Anti-
trypsin gewinnen. Der Vorteil eines so hergestellten
AAT-Proteins ware, dass man reines Protein erhalt,
das biologisch aktiv ist und weniger kosten wiirde
als AAT aus menschlichem Blutplasma. Probleme,
die mit Plasma-Praparaten verbunden sind, wiirden
mit rekombinantem AAT vermieden. Dazu gehort
eine (wenn auch geringe) Infektionsgefahr oder die
prinzipielle Moglichkeit, dass im Plasma nicht nur ge-
sundes, sondern auch mutiertes AAT vorhanden sein
konnte.

Wissenschaftler erforschen auch Ansatze fiir eine Gen-
therapie. Dabei wiirde dem Patienten ein artifizielles
Virus gespritzt, in das man das normale AAT-Gen ein-
geschleust hat. Die vom Virus infizierten Zellen wiir-
den dann beginnen, normales AAT zu produzieren.
Erste klinische Priifungen zeigen allerdings, dass die
Ausbeute an AAT mit diesem Verfahren minimal war.
Andere Forschergruppen beschaftigen sich mit der
Behandlung der Lebererkrankung. In den Leberzel-
len klumpen die AAT-Ketten zusammen und kdnnen
deswegen nicht in die Blutbahn gelangen. Eine Uber-
legung besteht darin, dies zu verhindern. Prinzipiell
ware es moglich, dieses Verklumpen mit bestimmten
kleinen Molekiilen zu verhindern. Eine andere Alter-
native ware es, den Abbau des defekten ZZ-Molekiils
zu fordern und damit quasi die Millabfuhr der Zelle
zu aktivieren. SchlieBlich ware vorstellbar, auf geneti-
scher Ebene zu verhindern, dass tiberhaupt AAT pro-
duziert wird. All diese Moglichkeiten sind derzeit je-
doch mehr theoretischer Natur und erscheinen nicht
besonders vielversprechend.

Uberlegungen zu einer Stammzelltherapie bei AAT-
Mangel beruhen darauf, dass man aus Geweben des
Patienten sogenannte pluripotente Stammzellen
gewinnt. Diese Zellen wiirden zwar die ZZ-Mutation
tragen, im Labor konnte man aber das Gen korrigie-
ren und auf diese Weise MM-Zellen (normales AAT-
Protein produzieren) herstellen. Die ,gesunden” Zell-
klone kdnnte man zuriick in den Korper des Patienten
transplantieren. Allerdings leben die so geschaffenen
Zellklone bisher noch nicht lang genug.
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Ebenfalls denkbar ware die Korrektur des Gens mit der
neuartigen Genschere CRISPR/ Cas9. Im Mausmodell
wurde diese Technologie bereits erfolgreich ange-
wendet, um die Genmutation zu korrigieren. Bis zur
Anwendung beim Menschen ist der Weg jedoch noch
weit.

Pharmazeutische Firmen konnen nicht nur ein-
fache Arzneien, sondern auch komplexere Mo-
lekiile herstellen. Das AAT-Protein gilt als gutes
Ziel fiir ein strukturbasiertes Arzneimittel-Design.

Alpha1 Jugend-QuizZZzZ

Wir waren alle ein bisschen miide von der Anreise
nach Gera. AuBerdem kannten wir uns noch nicht so
gut. Die unausgesprochene Frage stand im Raum:
Was machen wir hier eigentlich?

Und dann kam ich und stellte mich den ,,groRRen“ Kin-
dern und Jugendlichen vor: ,Hi! Ich bin Miriam. Und
ich habe die Ehre mit euch heute Abend ein QuizZz
ZU...

Es klopfte an die Tiir des relativ groBen Raums und
es kamen Nachziigler. Ok. Nochmal von vorne: ,Hi!
Ich bin Miriam. Und ich habe die Ehre, mit euch heute
Abend ein QuiZZ auszuarbeiten.”

Verhaltenes Gelachter.

,Aber nur wenn ihr Lust habt natiirlich.”

Schweigen.

SWir missen das nicht machen. Ist nur ein Vor-
schlag...”

Stille.

(Wo war jetzt nochmal dieses Loch, in dem man
heimlich, still und leise verschwinden kann?)

Na gut. Was habe ich schon in Gottingen gelernt?

Dabei wiirde man versuchen, ein Molekiil herzustel-
len, das dieselben Eigenschaften hat wie AAT.
Wissenschaftler weltweit sind also damit beschaf-
tigt, erfolgreiche neue Therapien gegen den AAT-
Mangel zu entwickeln. Man kann hoffen, dass es
irgendwann gelingen wird, bessere Behandlungs-
moglichkeiten als heutzutage zur Verfligung zu
stellen.

Zusammenfassung: Prof. Dr. Gratiana Steinkamp

Kronchen richten, weitermachen.

L,Wir konnen auch zum Auflockern ein bisschen um
die Tische tanzen!?“

Zum Thema Tische kam dann von den Madels der er-
I6sende Vorschlag, einfach in kleineren Gruppen ein
paar Fragen im Internet zu recherchieren.

Ab da lief es — und zwar richtig gut!

Das Ziel, die jungen Menschen fiir das Thema zu sen-
sibilisieren war der erste Schritt und am folgenden
Samstag durften die Eltern die Fragen beantworten.
Samstagabend wurden dann die beiden QuiZZ-Mas-
ter mit einem schnell gebastelten und mit StiBigkei-
ten gefiillten ,Pokal”“ geehrt.

Fazit: Verbliiffendes gelernt und am Ende doch
richtig Spaf3 dabei gehabt!“

Miriam Butke

Das Jugend-QuiZZ fiir alle:
Was wissen Sie tiber Alpha-1?

Grole Siegerehrung beim Abendessen. Das QuiZZ wurde von der Gruppe wirklich toll gestaltet!
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1. Wie viele Lungenbldaschen hat
ein Mensch?

a) tber 30.000

b) tiber 300.000

Q) tiber 3.000.000

d) Uiber 300.000.000

2. Wie grof} ist die Oberflache der

Lungenblaschen zusammenge-
nommen?
a) so grof3 wie eine Tisch-
tennisplatte
b) so gro3 wie ein
Tennisplatz
C) so gro3 wie ein
FuBballplatz
d) so groR wie Deutschland

3. Um wie viele Minuten verkiirzt
jede gerauchte Zigarette das Le-
ben?

a) um 6 Minuten

b) um 10 Minuten
c) um 15 Minuten
d) um 30 Minuten

4. Wie viele Mitglieder hat

Alpha 1 Deutschland?

a) 1830
b) 200
c) 769
d) 537

5. Wie viele Lungenlappen hat
der Mensch?

a) 2
b) 4
c) 5
d) 6

6. Wie viele Liter Blut flieBen
taglich durch die Leber?

a) 2 Liter
b) 20 Liter
c) 200 Liter

d) 2000 Liter

7. Wie \viele verschiedene
Typen von Alpha-1 gibt es?
a) 2

b) 5
Q) 7
d) 11

8. Wie ist der vollstindige Name
von Alpha-1?

a) Alpha-1-Antitripsinmangel

b) Alpha-1-Multitrypsinmangel

¢) Alpha-1-Antitrypsinmangel

d) Alpha-1-Antietripcynmangel

9. Wie viel Luft atmet ein gesun-
der Erwachsener taglich ein und
aus?

a) 100 Liter

b) 1000 Liter

c) 10.000 Liter
d) 100.000 Liter

10. Wie lautet der lateinische

Fachbegriff fiir Alpha-1?
a) 1Alpha nominare
b) | Alpha nominare
Q) Alpha 1 nominare
d) Alpha | nominare

11. Was heif3t Lunge und Leber
auf lateinisch? (Einzahl)

a) Plumonis/Icoris
b) Plumo/icur

c) Cor meum/renai
d) Cor/ren

12. Wie viele Menschen sind in
Deutschland von Alpha-1 betroffen?

a) 2 Millionen
b) 80 Millionen
0 200.000

d) 20.000

13. Wann wurde die Krankheit
das erste Mal beschrieben?

a) 1894

b) 1963

c) 1907

Und konnten Sie die Fragen beantworten? Die Losungen gibt es auf Seite 47.
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14. Wofiir steht COPD?

a) Columbus operiert
praktisch dienstags

b) Chamaleon, Oktopus,
Papagei, Drache

¢) Chronic obstructive
pulmonary disease

15. Wie lang ist die Lebenser-
wartung von Rauchern, die unter
Alpha-1-Mangel leiden?

a) 60-68 Jahre
b) 48-52 Jahre
c) 53-59 Jahre

16. Was ist fiir die Leber am ge-
fahrlichsten?

a) Alkohol
b) Schimmel
Q) SiiBigkeiten

17. Konnen wir Schmerzen in der
Leber empfinden?

O richtig

O falsch

18. Die Lunge ist 26 cm lang.
O richtig
O falsch

19. Was sind die Symptome von
Alpha-1?

a) Ausschlag

b) Husten/Atemnot

C) Standiger Hunger

20. Wie viele Menschen auf der
Welt haben Alpha-1?

a) 1 Million
b) 10.000
c) 600.000
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Bericht uiber das Gruppenleitertreffen,

26.-28. Oktober, Darmstadt

Frau Dr. Uta Butt brachte neue Ideen in unsere GL-Runde

Wir begannen am Freitag, den 26. Oktober um 17
Uhr mit dem Treffen in der Lobby des Welcome Ho-
tels Darmstadt. Bei einem gemiitlichen Abendessen
in der historischen Bockshaut stellten wir uns vor und
begriiten vor allem die neuen Gruppenleiter. Es wur-
den die ersten Gedanken zur Gruppenarbeit und zu
neuen Ideen angesprochen, aber auch Probleme auf-
gezeigt (z.B. Rekrutierung neuer Mitglieder).

Vor dem Abendessen prasentierte Dr. Uta Butt (Atem-
wegsliga - Alphai1-Zentren Koordinatorin) eine neue
Projektidee mit der Bitte um Zusammenarbeit. Einige
unserer Gruppenleiter meldeten sich sofort freiwillig,
um das APP-Qualifizierungsprojekt zu begleiten.

Beim Essen stand ein reger Austausch im Vorder-
grund, viele tauschten Ideen aus, planten gemeinsa-
me Projekte und lernten sich einfach besser kennen.

Am Samstag begannen wir um 9 Uhr mit einem Will-
kommen und einer Einfiihrung in die Themen. Es wur-
den viele gute Beispiele aus den unterschiedlichsten
Gruppen zur Nachahmung gezeigt. Vielen Dank an
alle Gruppenleiter, die im vergangenen Jahr tolle Ver-

anstaltungen organisiert haben.

Nach einem sehr ermutigenden Bericht von Bernd
Dobbert {iber die Wanderung auf dem Jakobsweg in
Spanien und dem Bericht von Herbert Rude dariiber,
wie er sich auf den Kilimandscharo hinaufgekampft
hat, reisten wir alle zumindest mental nach Oster-
reich. Auf diese Reise nahm uns die Vorsitzende Ella
Geiblinger mit, die berichtete, was es in Osterreich
Neues gibt und wo wir gemeinsame Ziele haben. Un-
ser Gruppenleiter aus Miinchen, Alexander Niepel,
besuchte mit seiner Frau als deutsche Delegation das
diesjahrige Gruppenleitertreffen in Osterreich und
berichtete, welche Ideen sie mit nach Hause genom-
men hatten.

Marion Wilkens informierte tiber den Verein, was es
Neues gibt, welche Treffen besucht wurden und was
sie fir die Gruppen von dort mitbrachte. In einem
wachsenden Verband wird es immer wichtiger, die
Gruppenleiter einzubeziehen. Regionale Treffen und
Kontakte zu den Zentren des Gebietes sollten z.B. von
den GLs abgedeckt werden.

Ein Teil unserer Referenten: Ella Geiblinger, Bernd Dobbert, Eva Fehringer (Grifols) im Gesprach mit Alexander Niepel, Michaela Frisch
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Unser Schatzmeister Ronald Liidemann erklarte uns,
warum wir im kommenden Jahr ein besonderes Jahr
haben (siehe Bericht S. 46), wo wir als Gruppenlei-
ter zusatzliche Finanzquellen finden und was uns im
nachsten Jahr erwartet.

Thomas Heimann (zu dem Zeitpunkt Beirat bei
Alpha1 Deutschland) berichtete Gber die Mitglieder-
datenverwaltung und die neue DSGVO. Der Daten-
schutz steht seit langem im Mittelpunkt, aber mit
der neuen Verordnung mussten wir einiges neu be-
trachten (siehe S. 37).

Wie jedes Jahr gab es auch jetzt wieder viele spezifi-
sche Dinge zu besprechen. Wo bekomme ich Geld,
wie bekomme ich Referenten, was ist im Umgang mit
Pharmafirmen erlaubt und was nicht? Was sind die
Richtlinien fiir die SHGs?

Andrea Kleinert war fiir uns im Bundestag und berich-
tete kurz dariiber.

Udo Held {iberraschte uns mit einer gemeinsamen Ge-
sangseinlage, die uns sehr gut tat — auch wenn nicht
alle aus voller Kehle mitsangen, so trug auch das La-
chen und das Mitsummen zum Wohlergehen der
Mannschaft bei.

Nach einer kurzen Mittagspause prasentierten Frau
Fehringer und Frau Bohmer (Grifols) das neue Kon-
zept der AlphaCare-Regionaltage. Die Gruppenleiter
fanden die Idee sehr gut und fast jeder mochte dieses
Projekt im kommenden Jahr unterstiitzen und fiir sei-
ne Gruppe nutzen.

Michaela Frisch (Beiratsmitglied) sprach anschlie-
Rend Uber den Lungensport. Es war eine Diskussion
Uiber die Journalumfrage 1/2018 und was die Antwor-
ten unserer Mitglieder bedeuten konnten. Zudem das
Thema: Wie integriere ich meine SHG, wo finde ich
Lungensportgruppen etc.

Schlielich prasentierten wir den neuen Sauerstoff-
Flyer und sammelten in kleinen Gruppen Ideen, wie
wir einen Flyer oder Ahnliches speziell fiir die Gruppen
entwickeln konnen.

Der Abend mit einem Dinnerbuffet zeigte erneut, wie
wichtig die Vernetzung der GLs und der Erfahrungs-
austausch flr eine gute Gruppenarbeit sind.

Es war ein sehr aktives und interessantes Gruppenlei-
terwochenende, wir hatten eine groBartige Zeit!

Marion Wilkens

Gesunderhaltung bei Alpha-1:
Ruckschliisse zum Fragebogen 2018

Das Motto des Jahres 2018 von Alpha1 Deutschland
war Resilienz. Also das Starken der eigenen Ressour-
cen, um trotz negativer Einfllisse von aul3en keinerlei
(psychische) Krankheitsfolgen zu erleben. Demnach
stellt die individuelle Resilienz die eigene Wider-
standsfahigkeit dar, um - neben den medikamen-
tosen Therapieoptionen - die eigene Gesundheit zu
stabilisieren. Hierzu zahlen auBer der Familie und
dem Freundeskreis auch die korperliche Aktivitat,
Lungensport, Mobilitat, Rehabilitation aber auch die
Mitgliedschaft in der Selbsthilfeorganisation Alpha1

PiMZ- Betroffene
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Deutschland und die Teilnahme an den regionalen
Gruppentreffen.

So zielte auch der Fragebogen beim Infotag 2018 in
Gottingen auf diese Bereiche ab. Heraus kamen ein
paar Ergebnisse, die eine genauere Betrachtung und
zahlreiche Diskussionen, u.a. bei der Gruppenleiter-
tagung 2018 in Darmstadt, mit sich brachten.
Mehrere Fragen konzentrierten sich auf das Thema
Sport bzw. Lungensport. Die extrem erfreuliche Nach-
richt war das Umfrage-Ergebnis, wie aktiv und sport-
lich die Alpha1-Mitglieder sind.

PiZZ- Betroffene
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Dieses Ergebnis ist definitiv einen Beifall wert, mit dem Zusatz weiter so!! Ebenso wie die Antworten auf die

Frage nach der Haufigkeit des Sports:

PiMZ- Betroffene
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Diskussionen kamen dann aber bei den nur an die PiZZ-Betroffenen gerichteten Fragen auf:

Besuchen Sie eine Lungensportgruppe?

PiZZ- Betroffene

0 20 40

Bei der Suche nach den Griinden, warum nicht mehr
Betroffene zum Lungensport gehen, gibt es vielfaltige
Interpretations-Maoglichkeiten.

Eine Erklarung liegt sicher im Krankheitsbild Alpha-1
begriindet: nicht bei jedem Alpha ist die Lunge ent-
sprechend betroffen und eingeschrankt, so dass die
Teilnahme an einer Lungensportgruppe zur Durch-
fuihrung der personlichen sportlichen Aktivitat nicht
fuir jeden Alpha wirklich sinnvoll ist.

Mochte man aber am Lungensport teilnehmen, kann
der Haus- oder Lungenfacharzt mit dem Formular 56
den Lungensport mit 50 Einheiten in 18 Monaten oder
120 Einheiten in 36 Monaten verordnen. Die arztliche
Verordnung ist dann bei der zustandigen Krankenkas-
se mit der Bitte um Genehmigung und Kosteniiber-
nahme einzureichen. Sofern der behandelnde Arzt bei

Hja
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60 80 100

der Ausstellung nicht bereits eine Gruppe inkl. Adres-
se empfohlen hat, bietet die Datenbank der Home-
page der AG Lungensport (www.lungensport.org)
mit inzwischen (ber 1.500 Gruppen Unterstiitzung
bei der Suche..

Leider haben sich immer noch nicht alle existierenden
Gruppen in der Datenbank eintragen lassen. Hier kann
aber neben den ortsansassigen Selbsthilfegruppen
durchaus auch die Krankenkasse mit einer Adressver-
mittlung weiterhelfen. Im Vergleich zum Herzsport
gibt es leider definitiv immer noch kein flachende-
ckendes Angebot an Lungensportgruppen, hier gibt
es fur alle Seiten noch viel zu tun. Auch finden viele
Gruppenangebote tagsiiber statt, was die Teilnahme
fiir Berufstatige schwierig macht.

Bei der Frage nach Problemen bei der Genehmigung war das Ergebnis erfreulich:

Hja

= Nein

60 80 100
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Fur Sie dokumentiert

Um Probleme auch zukiinftig zu vermeiden, [ == Toomemni@® o sntrag auf Kostenlbernahme 56
hier ein paar Tipps fir die Neu-Verordnung bzw. =777 (e (X fir Rehabilitationssport
weitere Verordnung. Oft kann man sich das eine o fir Funktionstraining
oder andere Problem im Vorfeld bereits erspa- =
ren, indem das richtige (aktuell giiltige Formu-
lar 56) verwendet wird. Es ist tibrigens auf der e o Ty T
Homepage von Alpha1 Deutschland eingestellt. ‘.’T’pf’f' '”‘?T’""T"f fomangel COPDGOLD A mityToT2L S
Fehler bEIm Ausﬂ]llen Sind Ieider Oft auch ein Einschr}inltungde!gesnmtenMnbllit.'it nyspnuc,nktlvlt.‘itsve:lust
Grund fiir die Ablehnung, deshalb hier ein Bei- stahilli;i;;;;; ISteIgerung c;erl kbrperl. Lelstungsfihigkeit und Selbststindigkeit im Alltag
spiel zur Vorlage, wie es richtig aussehen kann: T S
Sollte es dann immer noch Probleme bei der Ge- j::;-,-.z.-;.;-. i v vea &
nehmigung geben: keine Angst vor einem Wider- ""'_""f“fi“,”,'
spruch! Es lohntsich in den meisten Fallen. Wich- X 120 Goungeans o
tig ist dabei nur: Antragsformular auf Kosteniibernahme fiir Rehabilitationssport/ Funktionstraining
* keine vorformulierten Schreiben verwenden e iaionsspors ECEE)
» der Betroffene sollte es immer individu-
ell und in den eigenen Worten selbst for- Das komplette Formular konnen Sie hier her-
mulieren (Hilfestellungen bieten aber die unterladen: https://www.alpha1-deutschland.
Ubungsleiter, Arzte oder auch Ihre Beiratin org/lungensport#
fiir Lungensport unter Michaela.Frisch@
alphai1-deutschland.org) Eine weitere Moglichkeit, um die eigenen Krafte zu
» die psychische Komponente der Gruppendynamik starken und die Gesundheit zu stabilisieren, ist eine
formulieren Rehabilitation. Auch hier war das Ergebnis leider

* es darf nie Verlangerung des Lungensports ge- (iberraschend, und zwar im Hinblick auf den Um-
nannt werden, es muss immer neue oder weitere stand, dass bisher noch nicht jeder Betroffene die
Verordnung heiflen Chance zur Stabilisierung und Wissensvermittlung

durch eine RehabilitationsmaBnahme in Anspruch
genommen hat.

Teilnahme an Rehabilitation:

Nein

0 20 40 60 80 100

v aiphal-dautachiand.org

Alpha-1-
Antitrypsinm angel

Bewegung, Training
und Lungensport

Informationen zum Thema Bewegung,
Training und Lungensport finden Sie
auch im Flyer:

Bewegung,
und Lungd

Alpha-1-Antitrypsinmangel
Bewegung, Training und Lungensport
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Neues aus der Forschung

Eine Rehabilitation ist eine sinnvolle MaRnahme, um
bei individuellen Problemen ein spezielles Therapie-
programm zu erstellen. So konnen neben korperli-
chem Training und den angebotenen Schulungen eine
langfristige Verhaltensanderung hin zu einem be-
wussteren und gesiinderen Lebensstil gefordert und
die eigenen Ressourcen gestarkt werden. Das eigene
Krankheitsmanagement wird gefestigt durch spezia-
lisierte und dosierte Bewegungstherapie, kombiniert
mit Physio- und physikalischer Therapie, Ernahrungs-
beratung, psychologischer Therapie, sozialmedizi-
nischer Beratung und bei Bedarf Tabakentwdhnung.
Abgerundet wird die MalRnahme durch zielgruppeno-
rientierte, indikationsspezifische Vortrage und Schu-
lungen sowie den entsprechenden Nachsorgeem-
pfehlungen. Also: nutzen Sie die Chance!
AbschlieBend kann ich empfehlen: bleiben Sie aktiv,
unternehmen Sie etwas, bleiben Sie motiviert, ma-
chen Sie Dinge, die lhnen Spa3 machen und starken
Sie so liber das Jahr 2018 hinaus lhre personliche Re-
silienz.

Alpha1-Journal 2/2018 @

Eine Betroffene sagte einmal: ,Die Krankheit kommt
immer mit, aber ich muss nicht bei/mit ihr daheim
bleiben“. Und deshalb das Alpha1-Motto 2019: run-
ter vom Sofa und rein ins Leben!! Und damit bis
zur Mitgliederversammlung und dem Infotag im April
2019 in Gottingen.

Michaela Frisch

Wissenschaftl. Beirdtin
Lungenfachklinik St. Blasien GmbH- Therapiemanagement,
Lungensport, Selbsthilfe, Sauerstofflangzeittherapie

Altes und Neues aus Europa - ein Versuch, die vielen
Kurzel (ERS, ELF, die ERNs oder EARCO) zu erklaren...

Gerade erst habe ich auf einer
Veranstaltung gehért, es passie-
re bezliglich Lunge, Forschung
und Alpha-1 nichts in Europa,
wenn Llberhaupt, dann hoére
man mal was von den Ameri-
kanern. Das ist nicht so! Vielleicht
spricht man so wenig dariiber, weil
man erst die ganzen Abkiirzungen erkldren muss, um
die Berichte zu verstehen.

Und damit wir auch zukiinftig liber die vielen guten
Dinge berichten kénnen, die in Europa angeschoben
werden, versuchen wir lhnen nachfolgend die wich-
tigsten Kiirzel zu erldutern:

Zuerst sei die ERS genannt. Da ich immer vom DGP-
Kongress berichte (Sie erinnern sich, das ist die
Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie und Beat-
mungsmedizin e.V.) ist das am leichtesten zu erkld-
ren. Genaugenommen ist die ERS das, was die DGP in
Deutschland ist - nur eben fiir Europa.
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Neues aus der Forschung

ERS (European Respira-
tory Society)

ist eine mittlerweile inter-
nationale Gesellschaft, die
Arzte, medizinisches Fach-
personal,  Wissenschaftler
und andere Experten aus der
Atemmedizin zusammen-
bringt. Die ERS ist eine der filhrenden medizinischen
Organisationen im Bereich der Atemwegserkrankun-
gen mit einer wachsenden Zahl von Mitgliedern aus
uber 160 Landern.

Die Mission der ERS ist es, die Gesundheit der Lunge
zu fordern, um Krankheitssymptome zu lindern und
die Standards fiir die Atemwegsmedizin weltweit
voranzutreiben. Wissenschaft, Ausbildung und Lob-
byarbeit stehen im Mittelpunkt des Handelns.

Jeder Achte in Europa stirbt an einer Lungenerkran-
kung — umgerechnet bedeutet das jede Minute eine
Person. Neben bekannten Krankheiten wie Asthma
und Lungenkrebs, gilt als dritthaufigste Todesursa-
che heute die Chronisch Obstruktive Lungenerkran-
kung (COPD). Sehr viel seltener ist hier der Alpha-
1-Antitrypsinmangel.

Die ERS engagiert sich fiir die Forderung der wissen-
schaftlichen Forschung und organisiert viele wis-
senschaftliche und padagogische Veranstaltungen,
darunter den ERS International Congress (grofiter
Kongress im Bereich der Atemwege). Sie spielt auch
eine Schliisselrolle bei der Sensibilisierung der Of-
fentlichkeit und der Politiker fiir Lungenerkrankun-
gen.

Weitere Informationen finden Sie unter:
https://www.ersnet.org

Nun ist das wieder so ein Kreis, wo sich Fachleute tref-
fen, aber irgendwie fehlt da was — nicht wahr? Genau,
was macht ein Arzt ohne Patient?

Darum wurde 2000 von der Europaischen Pneumo-
logischen Gesellschaft (ERS - European Respi-
ratory Society) die Europaische Lungen Stiftung
ELF (European Lung Foundation) mit dem Ziel ge-
griindet, Patienten, die Offentlichkeit und pneu-
mologisches Fachpersonal zusammenzubringen,
um einen positiven Beitrag zur pneumologischen
Medizin zu leisten. Mehr Informationen unter:
http://www.europeanlung.org
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Das waren jetzt zwei Kiirzel, die es schon lange gibt
und die sehr wichtig fiir uns sind.

Nun kommen wir noch zu den neueren Dingen, z.B.
was sind ERNs — mindestens in den Vortrdgen der Uni
Aachen kommt das Kiirzel stets vor, denn die sind ein
solches ERN Kompetenzzentrum fiir die Leber (weitere
Zentren unter: www.rare-liver.eu/index.php/col-
laborative-centres). Die Lungenzentren finden Sie
unter: https://ern-lung.eu/reference-centers-2/.

Was nun aber sind die ERN (European Refe-
rence Networks). Die Grundidee der ERN ist die
Verkniipfung von europadischen hochspezialisierten
klinischen Einrichtungen (sogenannten Expertise-
zentren EZ) zu europaweiten Netzwerken. Etwa 30
Millionen Menschen in der EU leben mit einer der
etwa 8.000 seltenen Erkrankungen. Angesichts des
fragmentierten Fachwissens uber die zumeist hoch-
komplexen Erkrankungen und der geringen Anzahl
betroffener Patienten pro Erkrankung, ist eine EU-
Uibergreifende Zusammenarbeit bei dieser Thematik
von erheblichem Nutzen. In 24 thematischen ERNs
u.a. auch ERN Lunge (www.ern-lung.eu) und ERN
Leber (www.rare-liver.eu) sollen Giber 900 hoch
spezialisierte medizinische Teams (300 Kliniken,
900 Gesundheitseinheiten ,Teams®) aus 26 Landern
in vielen Fragen zusammenarbeiten. Die Biindelung
des Fachwissens in der EU soll jahrlich Tausenden
von Patienten zu Gute kommen, deren Erkrankungen
eine besondere Kombination hoch spezialisierter
Gesundheitsleistungen in Fachgebieten erfordern, in
denen Expertenwissen wenig verbreitet ist.

Die Europaischen Referenznetzwerke (ERNs) haben
am 01. Marz 2017 offiziell ihre Arbeit aufgenommen.
Der formelle ,Startschuss” fiel am 09. Marz in Vilnius
(Litauen) im Rahmen der 3. ERN-Konferenz, zu der
sich Reprasentanten aller Netzwerke der Mitglieds-
staaten zusammen mit Patienten und Entschei-
dungstragern trafen.

Und was ist mit uns Patienten — wo konnen wir da
mitreden?

Um auch in den ERNs die 0%,

. ® o« European
Interessen der Patienten e Patient
mit einzubringen, wurde %/ ® Advocacy
fir jede ERN-Krankheits- K Group

gruppierung eine ePAG
(European Patient Advocacy Group)
gebildet. Diese ePAGs bringen gewahlte Patienten-



vertreter und Patientenorganisationen zusammen,
die sicherstellen sollen, dass die Stimme der Patien-
ten wahrend des gesamten ERN-Entwicklungsprozes-
ses deutlich gehort wird.

Natirlich sind in den relevanten Gruppen auch immer
Alpha-1-Patienten involviert.

Bleibt noch das fiir uns wichtige Kiirzel EARCO zu er-
kldren, es ist das neueste Kiirzel — der neueste Arbeits-
kreis und dieser kann fiir uns sehr viel erreichen:

\Z EARCO

- European Alpha-1
— Research Collaboration

EARCO

(European Alpha-1 Research Collaboration)
ist ein paneuropadisches Netzwerk, das sich der For-
derung der klinischen Forschung und Ausbildung im
Bereich Alpha-1-Antitrypsinmangel (AAT-Mangel)
verschrieben hat. Das Kernprojekt ist das paneuro-
paische AAT-Mangel-Register, eine Zusammenarbeit,
die praxisnahe Daten fiir Patienten mit AAT-Mangel
bereitstellen wird. EARCO hat die Vision, die Frither-
kennung von AAT-Mangel zu verbessern, die Entste-
hungsgeschichte der Krankheit besser zu verstehen
und einen optimalen Zugang zu einer effektiven Ver-
sorgung zu gewahrleisten. Die Kooperation legt einen
weiteren Schwerpunkt darauf, Menschen mit AAT-
Mangel in das Zentrum der Forschung zu stellen.
Diese Gruppe ist gerade erst gestartet
(www.ersnet.org/research/earco-european-
alpha-1-research-collaboration).

Spezifische Ziele:

Aufbau eines Netzwerks von Forschern und klinischen
Experten unter dem Vorsitz von Dr. Marc Miravitlles
(Hospital Universitary Vall d‘Hebron, Barcelona, Spa-
nien) und Dr. Timm Greulich (Universitatsklinikum
Gielen und Marburg, Marburg, Deutschland), um
klinische- und Forschungsprioritaten in Europa zu
leiten.
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Weitere Ziele:

« Eine Zusammenarbeit zwischen Patienten und
Arzten, um die wichtigsten Prioritaten im Bereich
des AAT-Mangel herauszufinden.

« Schaffung des EARCO-Registers, also eines eu-
ropdischen AAT-Mangel-Registers. Dies soll die
Patientenrekrutierung fiir Forschungs- und Qua-
litatsverbesserungsinitiativen in allen Gesund-
heitssystemen erleichtern. Das Ganze wird aufge-
setzt mit einem Qualitatssicherungssystem und
einem selbstlernenden System.

« Erleichterung von Antragstellungen zur Unterstiit-
zung des EARCO-Registers.

+ Unterstiitzung und Forderung des wissenschaftli-
chen Nachwuchses im Bereich AAT-Mangel durch
Beteiligung an Aktivitaten.

+ Erhohung der Anzahl und Qualitat derim Rahmen
der AAT-Mangel durchgefiihrten klinischen Studi-
en in ganz Europa.

Das Register:

Ziel des paneuropaischen AAT-Mangel-Registers ist
es, zukunftsweisende, standardisierte, praxisna-
he Daten in mehr als 20 Landern mit 3.000 Pati-
enten Uber drei Jahre zu sammeln, die flir das Ver-
standnis folgender Punkte notig sind:

+ Entstehungsgeschichte

+ Der Einfluss von Risikofaktoren

+ Die Rolle der Augmentationstherapie bei der Pro-
gnose der Krankheitsauspragung

Interessengruppen:

Das EARCO Steering Committee setzt sich aus den
CRC-Vorsitzenden, klinischen Forschern, Experten flr
Bereichsiibergreifende Forschung und Patientenver-
tretern des Alpha-1 Global Network zusammen.

Eine der zwei Patientenvertreter bin ich und ich werde
mein Bestes geben, in diesem Kreis uns Patienten gut
Zu vertreten,

Marion Wilkens
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Kindertag 2018
in Osterreich

Liebe Osterreicher,

nachdem es 2016 nicht geklappt
hatte, an eurem Kindertag teil-
zunehmen, freute ich mich
dieses Jahr ganz besonders da-
rauf.

Am Flughafen wurde ich am 21.

September sehr herzlich von Christa
und Hansi Rapp willkommen gehei3en, die mir in den
nachsten Stunden die herrliche Landschaft rund um
Villach zeigten. Gemeinsam kamen wir nachmittags
in Seeboden an und nach und nach reisten die Teil-
nehmer an. Von Anfang an war die Stimmung geldst
und frohlich, an allen Ecken und Enden wurde viel ge-
lacht und miteinander erzahlt, wahrend die Kinder um
uns herumwuselten. Auch die Einflihrung am friihen
Abend gelang sehr locker und eine Vorstellungsrunde
rundete das Ganze ab.

Nach einem leckeren Abendessen und dem ein oder
anderen guten Wein freuten wir uns am Samstag auf
den Infotag. Ich hatte die Ehre, ihn von Seiten der Red-
ner her eroffnen zu diirfen, was sehr angenehm war, da
ich im Anschluss die Vortrage unbeschwert genieen
konnte.

Diese waren super informativ und typisch Osterrei-

chisch lassig vorgetragen. Ich lernte Neues (iber All-
ergien und die Vorteile eines Kuhstalls, sah abschre-

\, Alpha1
X

OSTERREICH gem.V.
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-
°®

Das Kinderbuch ist zu beziehen bei Ella Geiblinger,
der 1. Vorsitzenden von Alpha1 Osterreich unter

ella.geiblinger@alphai-oesterreich.at oder
Tel. +43 (0) 676 / 95 00 370. Sie freut sich tiber lhr Interesse.

ckende Bilder {iber Konsequenzen beim langjahrigen
Rauchen und fand mich geflihlt wieder in einer gut or-
ganisierten Kinderpraxis, in der tiber Impfungen auf-
geklart wurde. Die Teilnehmer waren wissbegierig und
scheuten sich nicht, die Referenten mit Fragen zu 16-
chern. Eine Referentin kam sogar nach ihrem spontan
geforderten Kliniknachtdienst und mehrstiindiger Au-
tofahrt extra nach Seeboden, um kompetent liber den
AAT-Mangel aufzuklaren — insgesamt fiel das hohe En-
gagement auf, mit dem die Referenten Alpha1 Oster-
reich begegneten.

Ein absolutes Highlight war die Prasentation des eige-
nen druckfrischen Alpha1 Kinderbuchs: der bekannte
Autor Stefan Karch stellte es mit einer sehr liebevollen
Videobotschaft allen Teilnehmern und auch den vom
Ausflug zuriickgekommenen Kindern vor.

Ihr Lieben, ich kann nur sagen: ihr seids so liab und en-
gagiert — macht unbedingt weiter so!
Herzliche GriiRe und Baba

Gabi Niethammer
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Alphas en camino - mit 80 Pilgern

bis ans Ende der Welt

Bernd Dobbert (2.v.links) im Kreis seiner frohlichen Alpha1-Wandergruppe

Ankunft

Wir hatten uns lange auf den Pilgerweg vorbereitet
und am 25. August dieses Jahres ging es endlich los.
Die deutsche Gruppe traf sich am Flughafen von San-
tiago de Compostela.

Vom ersten Moment an war die Organisation der spa-
nischen Alfa1-Gruppe vorbildlich. Der Bus brachte
uns zigig in 1,5 Stunden in die Hauptstadt der Pro-
vinz Lugo. Im Hotel angekommen, lernten wir beim
Abendessen schnell die anderen Teilnehmer kennen.

Portugiesen und Spanier, Pilger und Pilgerinnen
aus Belgien, den USA, Norwegen, Neuseeland und
Deutschland stellten sich vor und es begann ein bun-
tes sprachliches Durcheinander. Einige hatten noch
Probleme, sich mit den teilweise unbekannten spani-
schen Speisen zurechtzufinden, aber spatestens beim
anschlieenden Besuch der umliegenden Kneipen
war das Eis gebrochen.

Die Wanderung

Am nachsten Morgen nach dem Friihstiick wurden
die Lunchpakete verteilt und in die Alfa-Rucksacke
gepackt. Wir zogen die bereitgestellten T-Shirts an,
die Alpha-Kappen auf und schon ging es los nach
Sarria, zum Startpunkt der Pilgerwanderung. Im dor-
tigen Kloster konnten wir den ersten Stempel fiir un-
sere Pilgerurkunde in Empfang nehmen.
Anschlieend wurden wir zum Gruppenfoto zusam-
mengerufen. Es hat ein wenig gedauert, aber eine
halbe Stunde spater konnten wir endlich loslaufen.
Gruppe 1 lief die gesamte Strecke von 20 Kilometern,
Gruppe 2 15 km ohne Anstiege und die Gruppe 3 10
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km tberwiegend auf flachem Gelande.

Galizien ist sehr hiigelig und das konnten Manu-
ela und ich (wir sind beide ,Pizzas“) schnell und
schmerzhaft feststellen. Kaum hatten wir den ersten
Anstieg genommen und freuten uns tiber flaches Ge-
lande oder ein kurzes Stiick bergab, kam schon der
nachste Anstieg.

Die nachsten sechs Tage sollte es immer so weiterge-
hen. Wirhaben uns gegenseitig die Berge hinaufgezo-
gen und taglich ging es besser. Wir waren immer die
letzten in Gruppe 1, aber wir waren stets plinktlich
am Zielpunkt, an dem sich alle Pilger und Pilgerinnen
nachmittags trafen. Ein leckeres spanisches Bier gab
es auch schon am ersten Zielpunkt, in Portomarin, ei-
nem gemiitlichen Stadtchen an einem Stausee.
Danach wurden wir zuriick nach Lugo in unser Hotel
gebracht. Am nachsten Morgen beforderten uns die
Busse wieder nach Portomarin, wo es in bereits be-
wahrter Weise aufwarts in die Hiigel ging.

Nach drei Tagen wechselten wir das Hotel und wur-
den in Arzua in verschiedenen Hotels untergebracht.
Dazu mussten wir lediglich das Gepack in die Lobby
bringen und aus der Lobby des neuen Hotels in die
Zimmer befordern. Gepacktransport im Preis inklusive.
Nach drei weiteren Wandertagen kamen wir am
Monte Gozo an, dem ersten Ort, von dem man die
Kathedrale von Santiago sehen kann.

Von dort liefen am nachsten Morgen achtzig Pilge-
rinnen und Pilger die letzten Kilometer zusammen bis
nach Santiago. Bei strahlendem Sonnenschein ging
es bergab in die Stadt, das Ordnungsamt war infor-
miert und sperrte jeden Zebrastreifen fiir uns ab.
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So erreichten wir zligig die Stadt und den letzten klei-
nen Anstieg bis zur Kathedrale bewaltigten alle ohne
Schwierigkeiten.

Am Vorplatz der Kathedrale angekommen, fielen wir
uns in die Arme und es flossen viele Tranen. Die 80
Teilnehmer hatten alle ihr Pensum erfiillt und waren
stolz und gliicklich, gesund angekommen zu sein.

Wetter und Landschaft

Galizien ist, wie bereits erwahnt, ein hiigeliges Land
in landlicher Umgebung. Riesige Eichenwalder, Fel-
der, auf denen Getreide angebaut wird und viele Wie-
sen, auf denen die Rubias, die berihmten blonden
Kihe, weiden.

Was bedeutet es, wenn alles griin und saftig ist? Die
Antwort ist einfach, es regnet viel. In Galizien muss
man im Normalfall auch in der besten Sommerzeit
mit vielen Niederschlagen rechnen. Wir hatten auch
in diesem Punkt ein Riesengliick. Wahrend unserer
gesamten Wanderwoche hat es nureinmal am frithen
Morgen geregnet.

Ansonsten schien die Sonne von morgens bis abends,
und das Ganze bei einer angenehmen Wandertem-
peratur von 25 Grad. Nur an den wenigen Wander-
strecken entlang der StraBe konnte es ein wenig drii-
ckend werden.

Die meiste Zeit fiihrte der Weg am Anfang durch Ei-
chenwalder, oft durch wunderschone Baumalleen, an
Wiesen und Gehoften vorbei, bis die Landschaft lang-
sam in Eukalyptuswalder iberging. Der Duft nach Eu-
kalyptus war fiir uns sehr angenehm und wir kamen
schneller voran.

Nicht so toll waren die Giilletraktoren, die das stin-
kende Gemisch auf den Wiesen verteilten. In diesem
Fall half nur, so schnell wie moglich das Weite zu su-
chen, denn unsere Bronchien und Lungen meldeten
sofort Protest an.

Die Organisation

Elena Goyanes, Mariano Pastor und dem gesamten
Freiwilligenteam kann man nur die Gesamtnote EINS
PLUS ausstellen. Vom ersten Moment war die Organi-
sation perfekt. Schon im Vorfeld ist der Umfang der
Arbeit kaum messbar. Die Kontakte mit den Spon-
soren, das Suchen der Unterkiinfte, die Auswahl des
Abendessens, der Sehenswiirdigkeiten unterwegs,
die Organisation der Transportmittel und die Zusam-
menstellung der freiwilligen Helfer, das allein war
schon eine Herkulesaufgabe.

Wahrend der Wanderung gab es fiir die Helfer stiind-
lich neue Herausforderungen. Die kleinen und gro-
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Reren Wiinsche der Pilger, fehlende Medikamente,
Schwachezustande, Abholen von miiden Wanderern
an den unmoglichsten Orten und so viel mehr.

In jedem groBeren Ort unterwegs konnte der Sauer-
stoff nachgefiillt werden, mehrere Arzte der Universi-
tatsklinik Valencia und eine Hausarztin fir die kleine-
ren Problemchen waren auch dabei. Die Substitution
war perfekt organisiert und alle Helfer waren Tag und
Nacht ansprechbar.

Besonders schon empfanden wir die tagliche Bereit-
stellung des Lunchpakets. Diese wurden jeden Abend
fir 80 Wanderer zusammengestellt, eine Arbeit, die
zwischen 22:00 Uhr und Mitternacht stattfand.

Ohne diese tolle Truppe und ihren unermiidlichen
Einsatz hatten wir die Reise nicht so genielen kon-
nen.

Presse, Funk und Fernsehen

Ein Journalist ist ebenfalls mitgelaufen und hat regel-
mafig Pilgerinnen und Pilger befragt. Das galizische
Fernsehen hat zweimal gedreht und kurz nach den
Interviews die Berichte im Mittagsmagazin gezeigt.
Zeitungsartikel (u.a. auch in Bayreuth und dem Wes-
terwald) sowie Onlineartikel verschiedener Zeitun-
gen sorgten fiir die Verbreitung wichtiger Informati-
onen uber unsere Erkrankung.

Schonste Momente

Die schonsten Momente fanden sicherlich in Santi-
ago selbst statt. Die Ankunft dort erfiillte jeden mit
groBer Freude und die Glickstranen flossen reichlich.
Die nachfolgende Messe war ergreifend. Es ging aus-
schlieBlich um unsere Erkrankung und Mariano Pas-
tor (Alfal Spanien) und Gonnie Gutierrez (Alphal
Global) lasen Firbitten an den heiligen Santiago vor.
Am Ende der Messe tanzte und spielte eine mexika-
nische Gruppe in Trachten. Sie luden uns in und au-
Berhalb der Kathedrale zum Mittanzen ein. Wir waren
einfach alle nur gliicklich.

Ein weiterer schoner Moment war die Uberreichung
der Pilgerurkunden als Dokumentation unserer Leis-
tung.

Den Abschluss eines wunderschonen Tages bildete
das Abschiedsessen mit vielen Dankesreden, Umar-
mungen, Tranen und Austausch von Adressen.

Die deutsche Gruppe hat sich am nachsten Tag noch
bis an das Ende der Welt begeben. Finisterre ist der
eigentliche Zielpunkt aller Pilger. Dort steht der Kilo-
meterstein 0. Dieser Ausflug (diesmal nicht zu FuR})
war ein toller Abschluss fiir uns.



Fazit

Eine wunderbare Idee von Alfa1 Spanien wurde opti-
mal umgesetzt. Fiir alle Gruppen stellte die Strecken-
filhrung eine groBe Herausforderung dar. Besonders
die Pilger in Gruppe 3 haben den gro8ten Mut gezeigt.
12 Sauerstoffpflichtige und einige Mitwanderer mit ei-
nem FEV unter 30 haben nicht nur die zeitaufwandige
Anreise mit Flugzeug oder Bahn auf sich genommen,
sondern auch das Einrichten in den Hotels, die Wande-
rung selbst mit dem regelmaBigen Aufladen des Sau-
erstoffs und den groReren und kleineren Problemen,
die sich durch das Krankheitsbild ergeben, mit viel Mut
und Kraft bewaltigt. Sie sind ein Beispiel fiir alle und
zeigen, dass der Wille oft Berge versetzt.

Auch die Sprachbarriere kann keinen davon abhalten,
die gewonnenen Freundschaften fortzufiihren. Tele-
fonate, Einladungen, Emails, WhatsApp-Nachrichten
und Facebook zeugen tdglich vom intensiven Aus-
tausch aller Teilnehmer.

Auf nach Santiago de Compostela...

Die Kathedrale von Santiago
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Es war ein einmaliges Ereignis, das den Wunsch nach
weiteren gemeinsamen Wanderungen in sich tragt.

Zukunft

In unserer Kélner Gruppe mochten wir im nachsten
Jahr den Jakobsweg in Deutschland gehen. Dies soll
zundachst einmal in einer ein- bis dreitdagigen Wande-
rung geschehen.

Auch in Osterreich ist Ahnliches geplant.

Fiir 2020 ist eine weitere Wanderung in Spanien ge-
plant. Elena Goyanes hat ihre Zusage fiir die Mitorga-
nisation schon miindlich bestatigt.

Lasst die Couch Couch sein und kommt einfach mit.

Mit einem kraftigen Ultreia

Euer Bernd Dobbert

Geschafft - ein rauschendes Fest beginnt...



Alphal unterwegs

Kilimandscharo - die langsame Anpassung ist das

Erfolgsrezept

Fir einen PiZZler wie mich ist es sicherlich noch ein-
mal eine besondere Herausforderung, den Aufstieg
auf einen Berg wie den Kilimandscharo zu wagen. In
vielen Gruppen mit gesunden Teilnehmern kommt
laut den Guides oft nur einer von vier oben an. Dass
ich den Aufstieg schaffte, lag wohl entscheidend an
der Vorbereitung und der Art der Durchfiihrung.

Ein Jahr lang plante und trainierte ich, machte mehr
oder weniger fiinf Mal die Woche Sport und kauf-
te mir die notwendige Ausriistung fiir die extremen
Temperaturunterschiede zwischen plus 30 und mi-
nus 15 Grad. Dazu lieR ich mich noch gegen mehrere
Tropenkrankheiten impfen und legte mir eine Reise-
apotheke zu.

Als ich am 9. September auf dem Stella Point stand,
einem der Kilimandscharo-Gipfel, etwa 5.750 Meter
hoch, war der Traum vom Aufstieg auf den Schnee-
berg am Aquator tatsachlich in Erfiillung gegangen.
Ein Jahr lang hatte ich geplant und trainiert, und nun
war es geschafft. Die Tour war sicherlich eines der
groBten Abenteuer meines Lebens.

Obwohl die Expedition strapazios war und ich mehr-
fach an Abbruch dachte, hat sie meine Gesundheit
eher gefordert. Wahrend der Blutsauerstoffgehalt
beim Aufstieg in etwa 3.000 Meter Hohe nur bei etwa
85 Prozent gelegen hatte, waren es beim Abstieg in
gleicher HOhe (iber 90 Prozent. Gemessen hatte ich
davor in knapp 4.800 Meter Hohe, da waren es 73
Prozent.

Schon durch das Vorbereitungstraining mit regelma-
Rigem Fahrradfahren, Krafttraining und Zirkeltraining
im Fitness-Studio hatten sich FEV-1 und Lungeniiber-
blahung deutlich gebessert. Der FEV-1 nahm von 75
Prozent auf 88 Prozent zu und der Uberbldhungswert
ging von 160 auf 120 Prozent zuriick.
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Das Wichtigste beim Aufstieg ist die Anpassung an
die zunehmend diinnere Luft. Deshalb sollte man un-
bedingt langsam aufsteigen und viel trinken. Dann
bildet der Korper mehr rote Blutkorperchen und
kann dadurch mehr Sauerstoff binden. Mehr als 800
bis 1.000 zusatzliche Hohenmeter am Tag sollten es
nicht sein, und schlafen sollte man immer deutlich
unterhalb des hochsten Punkts der Tagesetappe. Ich
hatte deshalb eine 8-Tages-Tour (iber die Lemosho-
Route gewahlt. Es gibt auch schnellere Routen, doch
da sind die Ausfallquoten sehr hoch.

Leichte Kopfschmerzen gehdren wohl trotz lang-
samer Adaption dazu, die hatte jeder aus unserer
Gruppe mal, genauso wie gelegentliche Appetitlosig-
keit oder auch mal Schlafprobleme. Schwere Kopf-
schmerzen oder starker Husten blieben mir erspart,
da hilft dann nur der schnelle Abstieg, nach dem sich
die Beschwerden aber auch meistens schnell wieder
geben sollen.

Sauerstoff haben die Guides oder Fiihrer (ibrigens da-
bei. Wer Sauerstoff benétigt, darf den Aufstieg aller-
dings nicht fortsetzen, sondern muss sofort runter.
Seit diesem Jahr gibt es librigens auch Hubschrauber,
allerdings schlagt der Einsatz mit {iber 1.000 Dollar
zu Buche.

Eine Mdglichkeit zur Anpassung ist librigens bereits
der Hinflug. In groBBen Flugzeugen entspricht der Ka-
binendruck etwa 1.800, in kleinen etwa 2.400 Meter
Hohe. Wer generell Probleme mit Hohenluft hat, soll-
te also fiir den Urlaub besser Platze in groflen Flug-
zeugen buchen.

In den nachsten Urlaub starte ich ohne Flugzeug.
Denn es geht in die Alpen, zum Skifahren. Da rei-
chen Hohen zwischen 1.000 und 3.000 Meter. Zur



Verschiedenes
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Links: Morgens im Karanga-Camp, 4.000 Meter Hohe, die Crew vor dem Kilimandscharo; rechts: Der Autor am Stella Point, 5.756 Meter Hohe

Vorbereitung habe ich den sportlichen Schwerpunkt
nun auf Gymnastik und Yoga verlagert, wegen der
Beweglichkeit. Mit Konditionstraining trete ich nun
etwas kiirzer, meine Kondition profitiert, wie mein

allgemeiner Gesundheitszustand, aber nach wie vor
vom Kilimandscharo-Projekt.
Herbert Rude

Atempause auf der LungenCouch

Achtsamkeitsbasierte ~ Ansatze
werden bei chronischen Lun-
generkrankungen empfohlen,
da sie sich giinstig bei hohen
Strel3- und Angstwerten aus-
wirken. Sie bieten ein einheit-
liches Modell fiir Verhaltens-
anderungen bei Patienten mit
vielfaltigen korperlichen und psy-
chischen Problemen - und sind alltagstauglich. Die
folgende Ubung ist eine Kostprobe aus der Achtsam-
keitsbasierten Selbsthilfe.

Im Augenblick gegenwartig sein ist das Gegenteil von
angstlich sein. Angst ist namlich eine Sorge (iber et-
was, das bereits geschehen ist oder das noch gesche-
hen konnte. Natirlich kann Dir etwas im Augenblick
Angst einjagen — aber selbst dann gehst du damit
um: so oder so - angstlich oder achtsam.

Du kannst lernen, Deine Aufmerksamkeit von der
Angst umzulenken: in die duBere Gegenwart oder in
die innere Gegenwart.

Hier tibst du, Deine Aufmerksamkeit in die innere Ge-
genwart zu lenken. So kannst Du Dir zum Bespiel vor-
stellen, Du bist auf einer Wanderung gerade an der
LungenCouch angekommen. Du legst Deinen Ruck-
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sack ab und suchst Dir eine bequeme Stelle, an der Du
gutsitzt. Vielleicht legst Du das Kissen in den Riicken.
Du fiihlst Dich leicht und wohl.

Der schwere Rucksack steht neben Dir. Dein Riicken
findet eine wohltuende Position, Deine Schultern sin-
ken langsam herab, Dein Nacken entspannt sich. Du
bleibst eine Weile sitzen und genieBt die Erholung.

Wenn Du magst, 6ffnest Du den Rucksack. Du nimmst
ein Gepackstiick nach dem anderen heraus und
priifst, ob Du es fiir Deine weitere Wanderung noch
benodtigst. Nimm Dir die Zeit, die Du brauchst.

Lege nur das in den Rucksack zurtick, was Du wirklich
brauchst. Alles andere Iasst Du auf der LungenCouch
zuriick - vielleicht kommt ein anderer Wanderer vor-
bei, der etwas davon gebrauchen kann.

Nachdem Du so Dein Gepack sorgfaltig gepriift hast,
blickst du Dich noch einmal um. Und wenn es fir
Dich passt, nimmst Du den Rucksack und setzt Deine
Wanderung erfrischt und mit leichtem Gepack fort.

Lass Deinen Atem stromen, lachle dabei warm und
freundlich und beende die Ubung.

Mit herzlichen GriiBen von Monika Tempel [Sauerstoff und Sinn]

www.monikatempel.de



Gedenken

Wir gedenken unserer
verstorbenen Mitglieder

\lom Sl

R

Ingrid Breun

im Alter von 75 Jahren

Ich habe gelernt,
dass Abschiede immer wehtun,
Bilder keine Momente ersetzen
und Erinnerungen
immer im Herzen bleiben.
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Verschiedenes

Alpha1 Deutschland e. V.
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und die neue Datenschutzgrundverordnung

Wieso eigentlich Datenschutzgrundverordnung
(DSGVO0)?

In den vergangenen 20 Jahren hat sich die techno-
logische Welt auf rasante Art und Weise verandert.
Wir alle haben die Entwicklung von Smartphones,
Tablets, Notebooks bis hin zu Social Media oder der
Planung fiir autonomes Fahren miterlebt. Einge-
kauft wird heute im Internet, Musik und Filme wer-
den haufig gestreamt. Bedingt dadurch waren die
bestehenden Datenschutzgesetze von 1995 veraltet
und mussten auf den Priifstand gestellt werden. Der
Schutz personlicher Daten und vor allem das Recht
jedes Einzelnen, die Nutzung, Verarbeitung und Ar-
chivierung ,seiner” Daten zu kennen, zu erfragen und
ggfs. zu unterbinden, hat nun hochste Prioritat. 2016
wurde von der Europaischen Union die DSGVO entwi-
ckelt. Seit der Umsetzungsfrist im Mai 2018 ist sie in
der ganzen EU als Gesetz verankert.

Als Patientenorganisation unterliegt auch Alpha1
Deutschland e. V. dieser Verordnung - sogar in be-
sonderem Malle, da wir teilweise auch gesundheits-
spezifische Daten von Ihnen fiihren. Heute mochten
wir Sie dariiber informieren, wie wir mit Ihren Daten
umgehen. Natirlich haben wir uns schon immer an
die deutsche Datenschutzverordnung gehalten und
Ihre Daten mit besonderer Sorgfalt behandelt.

Als Vereinsmitglied erhalten Sie zusammen mit die-
ser Journal-Ausgabe ein Anschreiben und eine Er-
l[duterung uber die Datentypen, die wir von Ihnen
speichern. Natiirlich nur, wenn Sie uns diese, bei-
spielsweise bei der Anmeldung, gegeben haben. Soll-
ten Sie mit der Speicherung einzelner Informationen
nicht mehr einverstanden sein, informieren Sie bitte
die Mitgliederverwaltung per Brief oder einfach per E-
Mail. Wir werden die Daten dann umgehend I6schen.

Weiterhin bitten wir alle Vereinsmitglieder, die Ein-
verstandniserklarung - die Seite mit den aufge-
fihrten Datentypen - zu unterschreiben und uns

Beachten Sie auch bitte die in diesem Journal den Mitgliedern
beigelegten separaten Seiten zum Thema DSGVO.

zuriickzusenden. Fir Familien reicht es uns, wenn
ein Zeichnungsberechtigter sie ausfillt und uns
diejenigen Mitglieder auffiihrt, fiir die diese Einver-
standniserklarung ebenfalls gelten soll. Sie kdnnen
die Einverstandniserklarung entweder direkt per
Post an die Mitgliederverwaltung oder per E-Mail an
Thomas.Heimann@alphail-deutschland.org
schicken. Eine weitere Moglichkeit ist, dass Sie das
Papier zur nachsten Mitgliederversammlung/Infotag
im April 2019 mitbringen und es bei der Anmeldung
bei uns abgeben.

Wir weisen alle Vereinsmitglieder ebenfalls darauf
hin, dass Sie ein Recht haben, jederzeit von uns zu
verlangen, lhnen Auskunft tber die liber Sie gespei-
cherten Daten zu geben. Schicken Sie dazu bitte im
Bedarfsfall eine schriftliche Anfrage an die Mitglie-
derverwaltung. Wir werden Ihnen dann so schnell wie
moglich einen schriftlichen Auszug Ihrer Daten aus
unserer Vereinsdatenbank zusenden.

Die Einverstandniserklarung steht auch auf unse-
rer Homepage und kann von dort heruntergeladen
werden.

Thomas Heimann
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Aus den SHG

AlphaCare Regionaltag in Stuttgart

Am 10.11.2018 fand im Maritim Hotel in Stuttgart
ein Alpha Care Regionaltag statt. Die Veranstaltung
stand unter dem Motto

,Bewusst Atmen - Einfach Singen*“.

Nach einer kurzen BegriiBung durch Frau Mehmetaj
der Firma Medical Consulting richtete zuerst Frau
Marion Wilkens, die Vorsitzende von Alpha1 Deutsch-
land, das Wort an die zahlreich erschienenen Alpha-
1-Betroffenen, deren Angehorige und Interessierte.
Sie berichtete Uber die Arbeit, das Erreichte und die
Ziele von Alpha1 Deutschland und gewann so das
Interesse mehrerer Anwesenden, die noch nicht von
dem Verein gewusst hatten. Die bereits ,alten Hasen“
bei Alpha1 Deutschland wurden auf den aktuellen In-
formationsstand gebracht. So war der Vortrag fiir alle
eine Bereicherung.

Anschlieflend begann nun Frau Eveline Skarek mit
ihrem Programm. Die studierte Gesangstherapeutin,
-padagogin und multimediale Kunsttherapeutin, die
selbst auch beruflich singt, hatte ein sehr informa-
tives und kurzweiliges Informations- und Trainings-
programm zusammengestellt. Primar berichtete sie
Uber die Funktion der Atemmuskeln, vor allem des
Zwerchfells. Die Anwesenden konnten erleben, wie
alleine durch korrekte Korperhaltung dem Zwerch-
fell mehr Raum zur Bewegung gegeben wird und da-
durch der Atem tiefer flief3t.

Daher libten die Teilnehmer das stabile aufrechte Sit-
zen - am besten auf der Stuhlkante, die Fiil3e fest auf
dem Boden, dabei leicht den Bauchnabel nach innen
zu ziehen und den Kopf gerade und nicht tiberstreckt
zu halten, sodass die Luftrohre nicht gedehnt und da-
mit verengt wird.

In dieser atemflussoptimierten Haltung wurden nun
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Frau Skarek beim AlphaCare Regionaltag unterstiitzt von der jiingsten Teilnehmerin

leichte, sehr effektive Ubungen zur Dehnung der
Atemhilfsmuskulatur durchgefiihrt. Des Weiteren
konnten die Teilnehmer erleben, wie bei konzent-
rierter Bauchatmung deutlich mehr Sauerstoff auf-
genommen wurde, sodass es einigen sogar leicht
schwindelig wurde.

Ziel des Trainings war nicht nur eine Vorbereitung
zum entspannten Singen. Diese Korperhaltung, ver-
bunden mit korrekter Atmung und richtiger Anwen-
dung der Lippenbremse bei Ausatmung, erleichtert es
den Alpha-1-Betroffenen, einen akuten Notfall bes-
ser zu Uberbriicken und die Sauerstoffversorgung des
Korpers zu verbessern. So kann jeder der beste Spezi-
alist fiir seine eigene Gesundheit, auch in Krisensitu-
ationen sein.

Nachdem alle durch diese Ubungen aufgewarmt
waren, durfte nach einer kurzen Pause gesungen
werden. Obwohl viele Anwesenden anfangs grofi-
te Vorbehalte beziiglich des Themas Singen hatten,
waren dann doch (fast) alle mit Spa8 und Begeiste-
rung dabei. Aus einer umfassenden Liste von Liedern
konnten die Wunschtitel gewahlt werden, und Frau
Skarek schaffte es, mit Gitarrenbegleitung aus der
Gruppe einen richtigen Chor zu machen, der zuletzt
sogar einen vierstimmigen Kanon sang. Vielen Dank
an Frau Skarek fir diesen in Erinnerung bleibenden
Workshop.

Die Veranstaltung wurde von einem Filmteam doku-
mentiert, um fiir spatere Veranstaltungen dieser Art
einen Eindruck festzuhalten, wie gut das Programm
von den Anwesenden angenommen wurde.

Im Anschluss an die Veranstaltung konnte sich dann
noch die neue Selbsthilfegruppe von Alpha1 Deutsch-
land fiir die Region Stuttgart vorstellen, die von Heike
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Isensee und Madline Mack geleitet wird. In anschlie-
RBenden Gesprachen wurden viele neue Bekanntschaf-
ten geschlossen und fiir spatere Treffen fanden sich
viele Interessierte. Dies lasst auf gute und anregende
Veranstaltungen hoffen.

Allen Organisatoren dieser Veranstaltung und auch
den zahlreichen engagiert und mutig singenden Teil-
nehmern einen herzlichen Dank!

links: Feride Mehmetaj von MCG, rechts: Heike Isensee
Heike Isensee  (neue Gruppenleiterin)

Wer Interesse an ,,Bewusst Atmen - Einfach Singen - Besser Leben” hat, der kann Frau Skarek

auf unserem Infotag am 17.04.2019 in Gottingen live erleben...

GRIFOLS-Treffen RMN: Lungenfacharzt Dr. Apprich
empfiehlt Prevenar gegen Lungenentziindung

1T TR AT

Dr. Max Apprich GroR3e Aufmerksamkeit beim wichtigen Thema Impfungen

Den relativ neuen Pneumokokken-Impfstoff Prevenar  Allerdings habe Prevenar auch einen Nachteil: Wah-
empfiehlt Dr. Max Apprich vom Alpha-1-Zentrum rend Pneumovax gegen 23 Pneumokokken-Stamme
Worms. ,Der neue Impfstoff ist deutlich besserals der  wirke, mache Prevenar nur gegen 13 Varianten im-
bisherige“, sagte der Lungenfacharzt jetzt auf einer mun. ,Das sind aber klar die hdufigeren“, sagte der
Patientenveranstaltung von Grifols in Mainz, auf der Lungenfacharzt. Moglicherweise sollten Alpha-1-Pa-
auch viele Mitglieder der SHG Rhein-Main-Nahe an- tienten gemeinsam mit ihren Fach- und Hausarzten
wesend waren. Uberlegen, ob mit beiden Medikamenten geimpft
werden sollte.
»Prevenar bietet gegenliber dem traditionellen Impf-
stoff Pneumovax deutliche Vorteile“, sagte der Lun- Daneben empfiehlt der Lungenfacharzt die Grippe-
genfacharzt. Vermutlich werde das Immungeddcht- schutzimpfung sowie die tagliche Einnahme von Vi-
nis des menschlichen Korpers so stark angesprochen, tamin C, Vitamin D3 und Magnesium: ,Magnesium
dass er nicht nur besser wirke, sondern auch nurein-  entlastet die Atemmuskulatur, die Vitamine beugen
mal im Leben geimpft werden miisse. Bei Pneumovax Erkaltungen vor“, sagte er. Sollten dann doch so ge-
sei dagegen alle 6 Jahre eine Auffrischung empfoh- nannte Exazerbationen auftreten, sollten Alphas mit
len. Auch unerwiinschte Nebenwirkungen seien bei Antibiotika und gegebenenfalls Kortison dagegen
Prevenar anscheinend seltener. ,Prevenar wirkt bes-  vorgehen,
ser und die Impfreaktionen sind geringer, sagte der Herbert Rude
Arzt.
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Aus den SHG

Treffen der Alphas aus Mecklenburg-Vorpommern
bei einem Patiententag der Firma Grifols

Am 25.8. trafen wir uns im Landhotel
Rittmeister in Rostock Biestow.
Nach der Eroffnung durch Frau
Henneicke der Firma Grifols und
einigen Worten zu Alpha1 Deutsch-

land eV. von der 1. Vorsitzenden

Marion Wilkens, sprach der Pulmologe Dr. Julius tiber

COPD und Alpha-1-Antitrypsinmangel und deren Be-

handlung.

AuBerdem war Frau Reppin (ebenfalls Grifols) vertre-

ten und erzahlte uns Neues von AlphaCare.

Danach war Zeit fiir Fragen. Da auch ,Neu-

Alphas“ dabei waren, gab es einen regen Austausch.

Im Anschluss an die Veranstaltung wurde von Marion
Wilkens festgestellt, dass wir in unserem Gebiet doch
unbedingt auch eine Selbsthilfegruppe brauchten
(dasfand ich auch) und ob ich nicht Lust hatte, Grup-
penleiterin einer solchen zu werden. Das hatte ich,
wenn auch einige Bedenken, die aber ganz schnell
zerstreut wurden. So bin ich denn jetzt die Neue und
mochte mich kurz vorstellen: mein Name ist Kristin

Preiss, wohnhaft in
Rostock. Bin von Be-
ruf PTA und bin durch
meine kleine Toch-
ter Siri zu Alphal
Deutschland gesto-
Ren, bei welcher ein
paar Wochen nach
ihrer Geburt ein PI1ZZ-
Typ festgestellt wur-
de, wodurch natiirlich
viele Fragen entstanden und ich begann, umfang-
reich zu recherchieren. Mittlerweile weil ich einiges
mehr, bin aber weiterhin neugierig und meine Fragen
horen nicht auf.

Ich freue mich, die neue Selbsthilfegruppe aufzu-
bauen, neue Kontakte zu kniipfen und gegenseitig
Erfahrungen auszutauschen. Da ich im Schichtdienst
berufstatig bin, freue ich mich sehr (ber tatkraftige
Unterstlitzung.

Dr. Julius mit vielen Informationen
rund um Alpha-1

Kristin Preiss (Gruppenleiterin SHG Mecklenburg-Vorpommern)

Teilnahme der SHG FRANKEN an der
Patientenveranstaltung von CSL Behring

Am 30.06.2018 veranstaltete die Fir-

ma CSL Behring eine tolle Info-Ver-
| anstaltung fiir Patientinnen und Pa-
tienten sowie deren Angehorige aus
ganz Franken in Niirnberg.

Viele interessante Vortrage wurden ge-
halten, zu Beginn gab es von Herrn Urlbauer die ge-
naue Erklarung der Lungenfunktionspriifung. Es folgte
eine Erklarung tber Plasmaspenden, wie sie ablaufen
und warum diese so wichtig sind (S. Schuhmann).
Dann hatte Herr Urlbauer seinen zweiten Teil iber
Begleiterkrankungen bei Alpha-1-Antitrypsinmangel
und COPD.

Beim Imbiss konnten viele interessante Gesprache ge-
flhrt werden. Aber das war noch nicht alles, es folgte
nach der Mittagspause das Thema: ,Medikamento-
se Therapien der COPD und des AATM: Was ist neu?“
(J. Bohm) und ein sehr gelungener Vortrag tiber die

40

Erwartungen als Patient oder Angehdriger an eine
Intensivstation: was erwartet mich da eigentlich?
(A. Geise).

Nach einer kurzen Kaffeepause bekamen die ca. 47
Anwesenden Infos liber die pneumologische Rehabi-
litationstherapie bei schwerem Lungenemphysem (T.
Fink) und ein sehr wichtiges und spannendes Thema
flir meinen Mann und mich war ,Wie gehe ich mit
einem chronisch kranken Familienmitglied/Partner
um?“ (P. Kobler).

Trotz der vielen Themen blieb am Ende noch Zeit ge-
nug, (ber die vielen neuen Erkenntnisse zu diskutieren
und eigene Fragen zu stellen, die von den Referenten
ausfuihrlich beantwortet wurden.

Alle fanden, dass die Veranstaltung ein voller Erfolg
war...
Sandra Bohmer (Gruppenleiterin Franken)
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Wieder ein gelungenes Treffen
SHG Sachsen & Sachsen-Anhalt Alpha1 Deutschland e.V.
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Ausflug der Gruppe Sachsen/Sachsen-Anhalt

Die Ideen gehen uns nicht aus und es zeigt sich immer
wieder, dass die Arbeit in der Selbsthilfegruppe nicht
langweilig werden muss.

Herr Tau war allgegenwartig!

Zudem konnten wir auch ein
neues Mitglied in unserer SHG
begriiBen. Wir machen weiter
so!

Am 03.11.2018 sind die Mitglieder der SHG Sachsen
& Sachsen-Anhalt von Alpha1 Deutschland e.V. nach
Freiberg in Sachsen gereist. Dort besuchten wir die
weltgroBte Mineraliensammlung , Terra Mineralia“. Wir danken der Familie Hauke
firdie gute Idee dort das Tref-
Die Schonheit der von der Natur geschaffenen Skulp- fen zu gestalten und wir dan-
turen ist atemberaubend. Wir konnten uns bei einer ken Alphal Deutschland elV. fiir die Unterstiitzung
Fihrung im Schloss Freudenstein davon lberzeugen unserer Selbsthilfegruppe.

und haben wohl alle vor Staunen die Zeit vergessen.

Denn zum Mittagessen hatten wir einen Tisch in der Andrea Kleinert und Udo Held
bohmischen ,Stadtwirtschaft Freiberg” reserviert.

Dort gab es wahrend der Gesprache mit den einzelnen
Mitgliedern auch sehr gutes Essen nach bohmischen
Rezepten, leckere Getranke und durch die ideenrei-
che Dekoration im Lokal so manche nette Erinnerung
an vergangene Zeiten...

Vielleicht haben Sie auch Lust bekommen, sich mit eigenen
Gedanken auf den Weg zu machen und eine Gruppe zu griinden?
Informationen und Hilfe hierbei erhalten Sie bei uns:

Ihre Ansprechpartnerin, Marion Wilkens
Tel. 06258 1329714 oder Mail an: marion.wilkens@alpha1-deutschland.org
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Leserbrief

Mein Leben mit Alpha-1: Alphas auf dem Jakobsweg
,Du allein kannst es, aber du kannst es nicht allein®

Ich bin eine der beiden PiZZs aus der deutschen Grup-
pe, die im August auf dem Jakobsweg zusammen mit
einer internationalen Gruppe von 85 Alphas gewan-
dert ist.

Meine Diagnose bekam ich Ende 2013. Zu Alpha1
Deutschland habe ich erstmals im Jahre 2016 direkt
Kontakt aufgenommen. Die beiden Vorsitzenden,
Marion Wilkens und Gabi Niethammer, haben mich
damals zum Kindertag eingeladen. Dieser Einladung
bin ich mit meiner Familie gefolgt. Dafiir bin ich heu-
te noch sehr dankbar. Im Frithjahr 2017 bin ich mit
meiner Familie zur Mitgliederversammlung nach
Gottingen gefahren. Beides, der Kindertag sowie
die erste Teilnahme an der Mitgliederveranstaltung,
waren fiir mich ganz besondere Erfahrungen, da ich
erstmals viele aufklarende Informationen zu meiner
Erkrankung erhalten und zum ersten Mal ansatzwei-
se verstanden habe, was Alpha-1-Antitrypsinmangel
uberhaupt bedeutet. Und an der Leberstudie hatte
ich teilgenommen und viele nette Menschen habe ich
auch noch kennengelernt.

Nattirlich habe ich mich in 2018 wieder fiir die Teil-
nahme an der Mitgliederversammlung angemeldet.
Leider musste ich kurzfristig absagen. Das war sehr
schade und ich war schon traurig. Diese Situation hat
mich dazu bewegt, sofort im Internet zu recherchie-
ren, wann und wo die nachste Moglichkeit besteht,
an der Leberstudie teilzunehmen. Und dabei bin ich
im Kalender von Alpha1 Deutschland auf einen in-
teressanten Eintrag gestoen, namlich ,Wanderung
Jakobsweg“! Ansprechpartner Bernd Dobbert, Grup-
penleiter der SHG Koln.

Sofort habe ich zum Telefon gegriffen und Bernd an-
gerufen und er hat mir freudig von dem Projekt er-
zahlt und mich begeistert. Obwohl ich normalerweise
nicht so spontan bin, was solche Entscheidungen an-
geht, habe ich Bernd gefragt, ob ich noch mitmachen
kann und habe mich sofort wahrend des Telefonats
angemeldet und somit war ich ganz schnell ein ,Alfa
en Camino®, also ein ,Alpha auf dem Jakobsweg".
Ich war von mir selbst tiberrascht und freute mich rie-
sig auf diese Herausforderung, die letzten 117 km des
Jakobsweges von Sarria nach Santiago de Composte-
la in Spanien zu laufen. Diese Freude teilte ich mit
meinem personlichen Umfeld und viele haben mich
gefragt, warum ich das mache.

Frau Bauchmiiller (rechts) mit zwei ihrer Jakobs-Weggefahrtinnen

Es gab mehrere und unterschiedliche Beweggriinde:

+ Den Jakobsweg zu gehen, ist etwas ganz Besonde-
res

+ Diese Reise war unter arztlicher Betreuung und
gab mir daher Sicherheit, dass ich im Falle eines
Problems versorgt werden kann und ich deshalb
auch als , Alpha“ dieses Besondere erleben darf

+ Eine Reise zu sich selbst

+ Auseinandersetzung mit der eigenen Erkrankung
und Austausch mit anderen Alphas

+ Durch die Teilnahme in der gro8en internationale
Gruppe mitzuwirken, auf die seltene Erkrankung
aufmerksam zu machen

+ Gemeinsam mit dieser Gruppe ein Ziel zu errei-
chen

Es gab eine Einteilung in Gruppen unterschiedlicher

Starke. Ganz mutig entschied ich mich fiir Gruppe

1, die die gesamte Wegstrecke laufen wollte. Auf-

grund der hohen Temperaturen, die wir dieses Jahr

in Deutschland hatten, konnte ich mich nicht ausrei-

chend vorbereiten. Es war einfach zu heil} fiir sportli-

che Aktivitaten. Dementsprechend habe ich am 25.

August die Reise nach Spanien mit einigen Bedenken

und Zweifeln an mir selbst angetreten.

+ Schaffe ich das denn (berhaupt? Ich konnte ja
nicht trainieren und habe keine Kondition

+ Wie wird das Wetter? Hoffentlich ist es nicht zu
heiR!

«  Was ist, wenn ich aufgeben muss?

+ Hoffentlich geht das alles gut!?



Jetzt ist die Wanderung schon wieder Vergangenheit
und es gibt nur positive Antworten:

« Vom ersten Moment an war es ein sehr angeneh-
mes Miteinander, auch wenn es Sprachbarrieren
gab.

« Trotz grolRer Zweifel an meiner Leistungsfahigkeit

und steilen Anstiegen, mit denen ich sehr zu kamp-
fen hatte, habe ich die Gesamtstrecke geschafft.
Darauf bin ich total stolz, auch wenn ich immer als
Letzte in der Gruppe das Tagesziel erreichte.
Wir beiden deutschen PiZZs, Bernd Dobbert und
ich, haben uns in der Gruppe 1 gegenseitig moti-
viert und sind oft zusammen gegangen. Doch gab
es auch Teilstrecken, die ich ganz alleine gelaufen
bin. Daher habe ich viele Facetten erlebt. Viel Spal
in der Gruppe, aber auch Momente und Zeit fiir
mich selbst.

«  Wir hatten acht Tage Sonnenschein bei angeneh-
men Temperaturen. Es hat nur einmal an einem
Morgen kurz geregnet.

« Die Landschaft ist atemberaubend schon. In be-
sonderer Erinnerung bleiben der herrliche Duft in
den Eukalyptuswaldern, die Ruhe und die stress-
freie Zeit.

« Der emotionalste Moment auf der gesamten Reise
war fiir mich der gemeinsame Einlauf in Santiago
de Compostela. Alle Teilnehmer trugen ein einheit-
liches T-Shirt und alle Teilnehmer der Gruppen 1,
2 und 3 sind mitgelaufen. Hier und auch wahrend
der gesamten Woche habe ich insbesondere die
Mitwanderer aus Gruppe 3 bewundert. Diese Grup-
pe setzte sich aus mehreren Sauerstoffpflichtigen,
Pilgern mit nur noch einem geringen Lungenvolu-
men und deren Familienmitgliedern zusammen.
Sie haben in meinen Augen eine Hochstleistung
vollbracht. Ein weiterer Hohepunkt zum Abschluss
der gemeinsamen Pilgerung war der Besuch der
Mittagsmesse in der Kathedrale von Santiago. Wir
Alphas wurden im Gottesdienst integriert.

Die deutsche Gruppe blieb noch zwei Tage in Santi-

ago und war an einem Tag noch am ,Ende der Welt“,

Die Klippen des Cap Finisterre bilden das Ende des

iberischen Festlands. Die Jakobsmuschel, die man

sich nach vollendeter Pilgerwallfahrt umhangen darf,
habe ich am Strand gesucht und gefunden. Ein Erin-
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nerungsstiick an dieses unvergessliche Erlebnis, das
einen besonderen Platz in meinem Zuhause bekom-
men hat.

Ich habe viele tolle Eindriicke gewonnen, liebe nette
Menschen kennengelernt und viel Zeit flir mich ge-
habt. Und wieder einmal erfahren, wie hilfreich die
Gemeinschaft der Alphas ist. Sie gibt mir unendlich
viel Kraft, eine positive Einstellung und Zuversicht. So
viel wie in dieser Woche habe ich schon lange nicht
mehr gelacht.

Die Organisation war perfekt. Alphal Spanien hat
hier AuRergewOhnliches vollbracht. Es gab eine Rund-
umbetreuung und es fehlte an nichts!

Ohne Alpha1 hatte ich diese Erfahrung vermutlich
nicht gemacht. Uber die Krankheit selbst haben wir
auf dieser Reise gar nicht so viel geredet.

Ich bin einfach nur gliicklich, dass ich dabei sein durf-
te und stolz, dass ich das geschafft habe!!!

In der Gemeinschaft der Alphas fiihle ich mich sehr
wohl, deshalb:

,Du allein kannst es, aber du kannst
es nicht allein“

Ein besonderes Dankeschon an dieser Stelle an Bernd
Dobbert, der in viele Rollen wahrend dieser Reise ge-
schliipft ist. Organisator, Ubersetzer, Pilger etc. Er war
immer parat, wenn er gebraucht wurde.

Es war eine tolle Zeit und ich hoffe, dass eine neue
Wanderung baldmoglich stattfindet.

Ich freue mich darauf und bin wieder dabei!!!

Herzliche GriiRe

Manuela Bauchmiiller
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Verschiedenes

Eine Zeitreise: 55 Jahre Alpha-1

1963:

1964:
1967:

1967:
1969:

Alpha-1-Antitrypsinmangel
(Alpha-1) entdeckt von den
schwedischen Forschern Carl
Bertil Laurell und Sten
Eriksson

\_QJ

Enzym erzeugt Emphysem bei Versuchstieren

Neutrophile Elastase tritt als wahrscheinliche
Ursache flir ein Emphysem beim Menschen auf

Erste Lebertransplantation Colorado, USA

Lebererkrankung im Zusammenhang mit
Alpha-1

1970er Jahre: Alpha-1-Antitrypsin blockiert Lungen-

1972:

zerstorung von neutrophiler Elastase; Zigaret-
tenrauch macht Alpha-1-Eiweil} inaktiv

Beginn der schwedischen Geburts-Screening-
Studie mit 200.000 Sauglingen

1980er Jahre: Studien zur Augmentationstherapie

1982:

1983:

1986:

1987:

(Zufiihrung des Proteins mittels Infusionen)
am National Institute of Health (NIH) in Ma-
ryland, USA

Entdeckung der Z- und S-Mutationen
von Alpha-1

Erste erfolgreiche Einzel-Lun-
gentransplantation in Toron-
to, Kanada

Erste erfolgreiche Doppel-
Lungentransplantation/

Erste Alpha-1-Lungentransplantation in
Toronto, Kanada

U.S. FDA genehmigt erste Augmentations-
therapie mit humanem Alpha-1-Proteinase-
Inhibitor
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1988:

1988:

1989:

1991:

1995:

1996:

1997:

1998:

2000:

2001:

2003:

Erste Augmentationtherapie in Amerika auf

dem Markt.

vor 25 Jahren Entdeckung w
von Alpha-1-Antitrypsin

National Heart, Lung, and Blood Institute
(NHLBI) Registry beginnt siebenjahrige Langs-
schnittstudie, um Alpha-1 zu verstehen

Griindung des ersten Alpha1 Vereins zur Un-
terstlitzung, Aufklarung und Fiirsprache von
Patienten und Familien in Amerika

Griindung der Alpha-1-Foundation in Ameri-
ka, um die Ressourcen u.a. fiir Forschungen zur
Verfligung zu stellen

NHLBI-Register endet. Die Ergebnisse zeigen
ein verbessertes Uberleben und einen langsa-
meren Rickgang der Lungenfunktion bei Pati-
enten mit Augmentationstherapie

Grindung des Alpha-1-Forschungsregisters,
um die Einschreibung in Forschungsstudien zu
erleichtern

Griindung des Alpha-1-Forschungsprogramms
und des Alpha-1-Detektionslabors an der Uni-
versity of Florida, Amerika

EU flihrt Orphan Drug Verordnung
Nr. EG / 141/2000 ein.

Griindung Alpha1 Deutschland e.V

American Thoracic Society/European Respi-
ratory Society ,geben Standards fiir Diagnose
und Management fiir Personen mit Alpha-1

“

vor
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2003: Griindung des Labors zur
Diagnostik von Alpha-
1-Antitrypsinmangel durch
Prof. Dr. Claus Vogelmeier
und Prof. Dr. Dr. Robert Bals
in Marburg, Deutschland und Start des deut-
schen Registers

2006: Zulassung von Antitrypsin-Augmentations-
therapie fiir 14 EU-Lander und die Schweiz

2008: Alpha1 Deutschland veranstaltet den ersten
Kindertag

2009 - 2015: Erstellung eines Europaischen Aktions-
planes zur Organspende und -transplantation

2009: Empfehlungen des Rates der Europaischen
Union zu einer Aktion im Bereich der seltenen

Erkrankungen (NAMSE)

Die Daten der danisch-niederlandischen und
der EXACTLE-Studie bestatigen, dass sich die
AAT-Augmentationstherapie positiv auf den
Riickgang der Lungendichte auswirkt (Maf? fiir
den Verlauf des Emphysems).

20009:

2010: EU-Richtlinie (ber menschliche Organe zur

Transplantation EU / 45/2010

2011: Kommission erarbeitet Vorschlage zur Arznei-
mittelpreisbildung und Transparenz der Kos-
tenerstattung

EU-Gesundheitsrichtlinie 2011 /24 / EU
Entwicklung und Umsetzung nationaler Plane
flir seltene Erkrankungen (NAMSE)

Umsetzung der Richtlinie (iber grenziiber-
schreitende Gesundheitsversorgung

RAPID-Studie zeigt, dass durch Augmentati-
onstherapie der Krankheitsverlauf verlang-
samt wird.

2011:
2013:

2013:

2015:
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2015: Alphal Deutschland feiert sein 500. Mitglied
im 14. Jahr des Bestehens

2016: Erste Antrage zur Einrichtung von Europai-

schen Referenznetzwerken (ERN)
2018: Start von EARCO (siehe Bericht auf Seite 29)
2018: 30 Jahre Prolastin

2018: Alpha1 Deutschland hat am 14.12.18 785
aktive Mitglieder

Marion Wilkens

Frau Niethammer und
Frau Wilkens feierten
mit Grifols ,,30 Jahre
Prolastin®. Alphai
Deutschland und
sicher auch alle Pa-
tienten sagen Dan-
ke und ,Herzlichen
Gliickwunsch*

GRIFOLS



Ein Wort zu den Finanzen...

Liebe Mitglieder,

das Jahr 2018 hat unseren Verein in vielerlei Hinsicht ordentlich auf
Trab gehalten. Der Vorstand und ich waren insbesondere in der
zweiten Jahreshalfte sehr stark in Sachen ,Geldbeschaffung” gefor-
dert. Ich darf lhnen versichern, dass unsere Aktivitaten hinsichtlich ei-
ner Neuausrichtung der Finanzierung von Alpha1 Deutschland e\V. nicht
nur brotlose Kunst waren, sondern durchaus einige zahlbare Erfolge auf-
zuweisen sind. Hierliber werde ich selbstverstandlich gern auf der nachsten
Mitgliederversammlung im April 2019 in Gottingen wieder detailliert berichten.

Damit wir diesen Weg konsequent und erfolgreich weiter voran gehen kénnen, sind wir auf die Unter-
stiitzung und vor allem die breite Zustimmung der Mitglieder zu den notwendigen und anstehenden
MaRnahmen angewiesen.

Hierzu gehort die noch auf der Mitgliederversammlung auf Antrag von unserem Mitglied Christian
Spreckels zu beschlieBende Erhohung der Beitrage von 26,00 € auf 30,00 € fiir Vollmitglieder und von
13,00 € auf 15,00 € fiir Familienmitglieder mit Wirksamkeit ab 01. Januar 2019.

Die Jahresbeitrage fiir 2019 werden aus diesem Grund nicht wie gewohnt Anfang Marz, sondern erst
im Anschluss an die Mitgliederversammlung im Mai fallig und per Lastschrift eingezogen. Ich bitte die
»Selbstzahler”, ebenfalls erstim Mai die dann riickwirkend zum 01. Januar 2019 angepassten Beitrage
zu Uberweisen.

Das Lastschrifteinzugsverfahren wird gerade aktuell auf unsere Vereinssoftware umgestellt. Wir wer-
den damit dann zukiinftig nicht mehr an die bankspezifischen Vorgaben gebunden sein. Sollte es
hierbei zu einer unvorhergesehenen Abweichung oder UnregelmaBigkeit kommen, sprechen Sie mich
bitte umgehend direkt an, damit ich ggfs. notwendige Korrekturen vornehmen kann.

Des Weiteren werden wir, wie bereits im Sommer angekiindigt, zukiinftig bei Veranstaltungen ledig-
lich die Kosten fiir eine Ubernachtung inkl. Abendessen und Getranke bis 22.00 Uhr am Freitag sowie
Frihstiick und Mittagessen am Samstag aus der Vereinskasse bezahlen konnen. Das Tagungshotel
wird allen Interessenten rechtzeitig zur Anmeldung attraktive Zimmerpreise fiir zusatzliche Uber-
nachtungen anbieten.

Ich mAchte auch erwahnen, dass wir uns im Vorstand zum Ziel gesetzt haben, innerhalb der nachsten
zwei Jahre die notwendige Umstellung auf eine anteilig wesentlich geringere Finanzierung durch die
Pharmaindustrie umzusetzen. Dieses ist nicht nur unser Wunsch sondern auch die Vorgabe der Indus-
trie. Hier miissen wir zumindest vorerst auch mit geringeren Budgets planen und weiterhin mogliche
Einsparpotenziale nutzen.

Es sind aus den Reihen der Mitglieder und deren Angehoriger erfreulicherweise
auch in diesem Jahr wieder einige Spenden eingegangen.

Herzlich bedanken mochte ich mich ebenfalls fiir die vielen kreativen Anregungen
und Ideen zum Thema Vereinsfinanzierung.

Herzliche GriiBe und ein ,mobiles“ und vor allem gesundes Jahr 2019 wiinscht,
lhr Ronald Lidemann

Tel. 0800 5894662
ronald.luedemann@alphai-deutschland.org
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Losung fur das Alpha1 .d) . 14.0)
Jugend-Qui ;

15.b)
16. b)
Die Aufldsungen sind eigenstandig ’ 17. falsch
von derJugendlichen erarbeitet ) 18. richtig
worden und nicht auf Richtigkeit 4 19. b)
von uns lberprift. 20.0)

Liebe Mitglieder,

schon wieder soll ein Jahr vorlber sein und ein neues beginnen? Geht es Ihnen auch so, dass die
Zeit haufig viel zu schnell verfliegt? Gerade in der Adventszeit drangen sich die Termine und es fallt
schwer, die Ruhe und Zeit dafiir zu finden, sich einfach einmal zu entspannen und den Moment zu
genieflen. Und - zack — kommen auch noch die obligatorischen guten Vorsatze mit ins Spiel, ja,
genau die, die man innerhalb kiirzester Zeit mit schlechtem Gewissen wieder tiber Bord wirft, weil
das Leben eben nicht so planbar ist und wir Menschen nicht so diszipliniert.

Schluss damit: das neue Jahr ist da und JETZT genau ist der Moment gekommen, sich mit all seinen
Talenten, Fehlern, Vorziigen und Unebenheiten zu wiirdigen. Lehnen Sie sich zuriick und lassen Sie
sich einmal auf der Zunge zergehen, was Sie alles schaffen, wem Sie eine gute Freundin, ein liebender
Angehoriger oder ein interessierter Gesprachspartner sind, wie Sie im Leben stehen trotz einer
schweren chronischen Erkrankung, wie Sie sich wieder herausbuddeln, wenn mal alles schwierig
ist — wie Sie einfach sind, wie Sie sind!

Wir vier vom Vorstand haben uns gemeinsam eingefuchst und geniefRen, dass unsere Arbeit fiir
Alphal Deutschland und unser Miteinander so reibungslos funktionieren. Auch wenn wir wieder
total viele Plane und Ideen fiir das neue Jahr haben, sagen wir

STOPP - denn jetzt genau ist der Moment, einfach mal innezuhalten.

Kommen Sie gut im neuen Jahr an und bleiben Sie vor allem gesund,

das wiinschen lhnen

/ (a7 ﬂvgﬂ”f (\ Nt
/ea-ﬂ’«- @s /e,:“g&- 1
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Vorankundigung

MITGLIEDERVERSAMMLUNG

UND INFOTAG 2019
Vom 26. bis 2019 in Gottingen im Hotel Freizeit In,
Dransfelder 7079 Gottingen (www.freizeit-in.de)

Mitgliederversammlung am Freitag, Start 17:30 Uhr und
Infotag Samstag von 09.30 — ca. 17.00 Uhr

Vorlaufiges Programm
Unsere Themen und Referenten:

« Prof. Dr. Tobias Welte, Direktor der Klinik fiir Pneumologie, MHH: Infektionen
und Impfungen bei Alpha-1

« Frau Dr. Daniela Gompelmann, OA Pneumologie, Thoraxklinik, Universitats-
klinik Heidelberg: Volumenreduktion

+ Frau Eveline Skarek, Gesangstherapeutin vom Institut fir Kunst- und Gesangs-
therapie, Osterreich: Bewusst Atmen - Einfach Singen - Besser Leben

« Dr. Nils Jedicke, Ass.-Arzt Klinik flir Gastroenterologie und Hepatologie, MHH:
Die Leber bei Alpha-1

« Frau Inga Jarosch, wissenschaftliche Mitarbeiterin im Fachzentrum Pneumo-
logie der Schon Klinik Berchtesgadener Land: Einfluss von Rehabilitation auf
unsere Muskeln (Vergleich COPD vs. Alpha-1-Antitrypsinmangel)

Zudem bemiihen wir uns noch um die Themen Patientenverfiigung/-vollmacht
und was Pilze mit Alpha-1 zu tun haben.

Flr unsere Angehorigen wird es einen gesonderten Workshop
unter der Leitung von Monika Tempel geben und es besteht
voraussichtlich wie ublich die Moglichkeit zur Leberunter-
suchung vor Ort.
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Den Infotag
am besten gleich im neuen
Kalender 2019 vermerken.
Wir freuen uns

auf Sie!

Die Koffer
sind gepackt.
Gottingen, wir
kommen!

SEPA-Uberweisung/Zahlschein

Fiir Uberweisungen in

Deutschland und
L] i anders BuEwR:

Staaten in Euro.

Name und Sitz des liberweisenden Kreditinstituts BIC
F Angaben zum Zahlungsempfanger: Name, Vorname/Firma (max. 27 Stellen, bei maschineller Beschriftung max. 35
ALPHA1 DEUTSCHLAND E .V
IBAN

DE7523051030051011601153 l I l

BIC des Kreditinstituts/Zahlungsdienstleisters (8 oder 11 Stellen)
]

NOLADE21SHO

Kunden-Referenznummer - Verwendungszweck, ggf. Name und Anschrift des Zahlers

noch Verwendungszweck (insgesamt max. 2 Zeilen a 27 Stellen, bei maschineller Beschriftung max. 2 Zeilen a 35 Stellen)

[ Betrag: Euro, Cent

Ang‘aben‘ zum‘Kontrinha‘ber/z‘ahler‘: ‘ N‘ame‘, Vor‘namT/Firr‘na, O‘rt (m‘ax. 27‘ Stellt‘en, ke‘ine St‘raBen‘- ude‘r Post‘facha‘ngab‘en) ‘ ‘
IBAN

Dk\\‘\\\‘\\\‘\\\‘\\\‘\ 08
Datum Unterschrift(en)

Q 7 o _____.
7 ‘



Dank an alle Forderer und Unterstutzer
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Alpha1 Deutschland e.V. Marion Wilkens Alte Landstr. 3 Sparkasse Siidholstein
Gesellschaft fir Gabi Niethammer 64579 Gernsheim IBAN:
Alpha-1-Antitrypsinmangel-  Ronald Liidemann Tel.: 0800 5894662 DE75230510300510160153
Erkrankte Thomas Heimann info@alphal-deutschland.org BIC: NOLADE 21SHO

Gemeinnliitziger Verein

Diese Infoschrift dient keinem kommerziellen Zweck und wird an Vereinsmitglieder und Kliniken kostenfrei verteilt. Die Auflage betragt
derzeit rund 1.550 Exemplare.

Unser Dank gilt allen, die zum Gelingen dieser Ausgabe beigetragen haben.

Fiir unverlangt eingesandte Manuskripte und Fotos wird keine Haftung libernommen. Die mit Namen unterzeichneten Artikel geben person-
liche Ansichten wieder. Diese miissen nicht identisch mit denen des Vorstandes bzw. der Redaktion sein. Die Unterstiitzung durch Wortbei-
trage der Mitglieder, Angehdrigen, Freunde und Forderer ist ausdriicklich erwiinscht.

Wir bedanken
uns herzlich!




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

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

[] 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 77 weill nicht__ Geburtsjahr

Name: Vorname:

Straf3e, Nr.: PLZ, Ort:

Tel.: Geb.-Datum:

E-Mail:

Diagnostiziert als (Zutreffendes bitte ankreuzen):
1 Pizz ] Pisz [ PimMz 1 PiMM
[] 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 bin ich einverstanden: [] Ja []Nein (nichtangekreuztgiltals Zustimmung)

Ich melde mich zum kostenfreien Alpha1 Newsletteran: [] Ja [] Nein

Wie haben Sie von uns erfahren?

Datum:

[] Ich habe die Datenschutzrichtlinie zur
Kenntnis genommen und stimme dieser zu. Unterschrift:

Bankeinzugsermachtigung

Name des Kontoinhabers: Vorname:

Anschrift:

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

Name der Bank:

IBAN | L JL ) e e e e e
BIC | L ) e e

Datum: Unterschrift:
Alpha1 Deutschland e.V. Amtsgericht Koln Sparkasse Stidholstein
Alte Landstr. 3 Registernummer 13660 IBAN: DE75 2305 1030 0510 1601 53

64579 Gernsheim Gemeinnltzig anerkannt BIC: NOLA DE 21 SHO



www.alpha1-deutschland.org

Alpha1 Deutschland e.V.

Gesellschaft fiir
Alpha-1-Antitrypsinmangel-
Erkrankte

Gemeinniitziger Verein



