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Zusammenfassung:

Hintergrund: Rehabilitationsprogramme sind umfassende Intetmesmalinahmen, die wir-
kungsvoll den Gesundheitsstatus verbessern un&aseen chronischer Atemerkrankungen
reduzieren. Da CF-Patienten meistens von der Teiigaan Rehabilitationsprogrammen aus
Angst vor mikrobiellen Kreuzinfektionen abgerateuarde, ist die Effektivitat von Rehabilitati-
on bei dieser Gruppe nicht systematisch untersucht.

Methoden: Wir haben retrospektiv 142 CF-Patienten im Alten\2-46 Jahren untersucht, die
an Rehabilitationsprogrammen in Deutschland/Schwed Israel teilgenommen haben. Dabei
haben wir uns auf die Veranderungen der Lungeniomkind des Gewichts konzentriert.
Ergebnisse: Wahrend 172 Rehabilitationsaufenthalten von 9TeRt#n in Israel sowie 68 Auf-
enthalten von 45 Patienten in Deutschland/Schwealeh sich allgemein die Lungenfunktion
und das Gewicht verbessert. Die Ergebnisse weis@aclzen den Zentren in Israel und
Deutschland/Schweiz keine groRen Unterschiede Iatdressanterweise verbesserte sich die
Lungenfunktion wahrend der ersten Phase des Aud#isiidie Gewichtszunahme blieb Uber
die Zeit konstant. Die Studie hat Licken im Bersstegsen, insbesondere angemessene Infor-
mationen Uber die individuellen Ergebnisse, aufgkte

Schlussfolgerungen: Spezifische Rehabilitationsprogramme fir CF-Patiersollten in Zukunft
prospektiv evaluiert werden, damit die Behandlumgser lebensbeschrankenden Krankheit

optimiert werden kann.
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EINFUHRUNG

In einem kirzlich vero6ffentlichten Bericht unteestthen die American Thoracic Society (ATS)
und die European Respiratory Society (ERS) die gmdRortschritte, die beim Nachweis des
Nutzens von Lungenrehabilitation bei Patienten ahitonischer Lungenerkrankur{d] ge-
macht worden sind. Rehabilitationsprogramme sinfaggende Interventionsmalinahmen, die
hauptséachlich bei Patienten mit chronischer obstrek Lungenerkrankung (COPD) angewen-
det werden, um eine Verringerung der Atemnot, Ednghder Belastungsleistung, Verbesse-
rung der gesundheitsrelevanten Lebensqualitat (HRQ@id eine effektive Senkung der

Gesundheitsfursorgekostglj zu erreichen.

Obwohl es bekannt ist, dass Patienten, egal urgéaher chronischen Lungenerkrankung sie
leiden, eine erhebliche Rate an Sekundarerkrankymnge z.B. periphere Muskeldysfunktion,
Herzdysfunktion, Ernahrungs- und psychosoziale fiaktionen, sowie suboptimale Selbst-
management-Strategien aufweisen, gibt es kaumeiehgflare Daten fur Patienten mit Muko-
viszidose. Tatsachlich wird diese Erkrankung in algr Aussage des ATS und ERS nur zwei-
mal erwahn{1]. Somit wird klar, dass bis jetzt keine aktuell lenerten und strukturierten Re-
habilitationsprogramme fir Mukoviszidosepatientatwéckelt worden sind. Die Grinde hier-
fur kénnten darin liegen, dass die Gruppe der Mig@dosepatienten relativ klein ist und eine
grol3e Altersspannbreite von Sauglingen bis zum &msenen umfassten und dartber hinaus,
dass schlechte Erfahrungen in den sogenannten Swanmes gemacht wurden. Diese Som-
mercamps waren UrlaubsmalRnahmen fur Patienten oitbMszidose, die keiner Infektions-
kontrolle unterlagen und dadurch die Verbreitungmmnaler Krankheitserreger ermaéglichten.
In diesen Camps wurde ein erhebliches Risiko fikrohielle Kreuzinfektionen zwischen den
Patienten nachgewies¢d-8]. Trotzdem haben Rehabilitationsprogramme fur Musadose
eine lange Tradition in manchen europaischen Lan@:13. Diese Programme unterscheiden
sich erheblich von den sogenannten Sommercampslieon weil sie hygienische Fragestel-
lungen berticksichtigen. Seitens der Patienten westkeals hilfreich betrachtet, da sie zu einer
Verbesserung des Gesundheitsstatus, spezifischesiofierapeutischer und psychosozialer
Féahigkeiten beitragen sowie Familien mit kleinemd@rn und alleinstehende Erwachsene ent-
lasten. Viele Arzte teilen diese Auffassung. Died?amme werden vom staatlichen Versiche-
rungssystem alle 4 Jahre bezahlt; in Ausnahmefgkenach individuellem Gesundheitsstatus,
alle 1-2 Jahre.



Leider gibt es nur wenige Erkenntnisse Uber dieli@taund Sicherheit dieser Programme.
Eine aktuelle Beschreibung uber die Auswirkungeszseli Programme wéare winschenswert,
nicht nur damit sie vollstandig evaluiert werdemkén sondern auch in Bezug auf ihre Wei-
terentwicklung zu Lungenrehabilitationsmal3nahmen Miukoviszidosepatienten gemal den

neuesten Erkenntnissen.

Aus diesem Grund haben wir die Auswirkung von Réhationsprogrammen an verschiede-
nen Orten und verzerrungsfrei evaluiert, indem Raten Uber die klinisch wichtigsten Mes-
sungen, namlich die Lungenfunktion und das Kérperget vor und nach dem Rehabilitati-
onsaufenthalt verglichen haben. Zudem wurde diegdater fehlenden Daten in den Berichten

der Rehabilitationszentren analysiert.

MATERIALIEN UND METHODOLOGIE

Wir haben die im Zusammenhang mit der RehabilitateElevanten Daten von allen aufeinan-
der folgenden Patienten aus unserem Zentrum, diesieem einzelnen Sozialarbeiter betreut
wurden und am Rehabilitationsprogramm in Israalen Saison 1999/2000 bis 2003/2004 teil-
genommen haben, sowie die Daten aller Patientem,idi gleichen Zeitraum an deut-

schen/schweizerischen Rehabilitationsprogrammdgeteammen haben, retrospektiv unter-
sucht. Die Patienten der deutschen/schweizer Ri@atibnszentren wurden in eine Gruppe
zusammengefasst und mit den Ergebnissen des Redtabikprogramm in Israel verglichen,

welches unter ganzlich anderen Klimabedingungerrevithder Winterzeit in Deutschland und

der Schweiz stattgefunden hat.



Rehabilitationszentren

Die Rehabhilitationsklinik in I srad

Das Programm wurde am Christiane Herzog Dead Sstc(ibrosis Climate Therapy Centre
im Rehabilitationshotel Lot, Ein Bokek, Israel, dagefiihrt. Der Ort liegt 390 unter Meeres-
spiegel, weist eine Feuchtigkeit von 20-50%, keffudlen sowie Lufttemperaturen zwischen
max. 20-23°C und min. 11-14°C auf. Das Programmefirwdhrend der Winterzeit in Deutsch-
land und der Schweiz statt, und die Aufenthaltsdéirgeden Patienten lag bei 3 Wochen.

Die Rehabilitationskliniken in Deutschland und der Schweiz

Die sechs deutschsprachigen Rehabilitationszemtagan die Alpine Kinderklinik Davos, Da-
vos, Schweiz; Klinikum Berchtesgadener Land, Bastaden, Deutschland; Rehabilitations-
zentrum Borkum-Klinik, Borkum Riff, Borkum, Deutsemd; Fachklinik Satteldiine, Amrum,
Deutschland; Kinder-Rehazentrum Usedom, Usedom, tdbeland; Nachsorgeklinik

Tannheim, Villingen-Schwennigen-Tannheim im Schweaizl, Deutschland.

Das Programm wurde in Deutschland und der Schwaigtsachlich von Fruhling bis Herbst
durchgefuhrt; 73% der Aufenthalte fanden wahrendvadgrmen Jahreszeit (Mai bis August)

statt und lagen pro Patient bei 3 Wochen oder Enge

Hauptmerkmale der Rehabilitationsprogramme

Die Rehabilitationsprogramme umfassten zusatzlichder normalen Selbsttherapie tagliche
Thorax-Physiotherapie fur eine Stunde. Die Erhaistimerapie mit oralen und/oder inhalierten
Antibiotika, Pankreasenzympréparaten, Vitaminenisowhalation mit Bronchodilatator ge-
malf Verschreibung des Arztes des einzelnen Patieniede beibehalten. Eine Reihe struktu-
rierter korperlicher Aktivitdten an der frischen ft,ueinschliel3lich verschiedener Ballspiele,
Reiten, Fahrradfahren und Wandern, Yoga und ansiieststabilisierende Techniken sowie
gesellschaftliche Aktivitaten wurden angeboteneAlestpersonen erhielten jeden Tag hochka-
lorische Kost und Nahrungsmittelergdnzungen. Taliefleigt eine detaillierte Darstellung der

Instrumentierung der verschiedenen Zentren.



Alle Patienten wurden gemalf ihren mikrobiologiscis¢atus definiert und in Gruppen ohne
Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) und mit P. aeruginosa eingeteilt. Patienten miB.
cepacia oder MRSA wurden vom regularen Programm ausgesséio Die Kategorisierung
der Patienten wurde anhand von Sputum- oder Rabbkgithuntersuchungen, die im Jahr vor
dem Aufenthalt gemacht wurden, durchgefiihrt. Dazawssten mindestens 3 vorhergehende
dreimonatliche Ergebnisse sowie ein aktueller Atistaus den letzten 2 Monaten vor dem
Aufenthalt zur Verfiigung stehen. Dartber hinausdeuaralle Patienten gemafd der veroffent-
lichten Richtlinien fur Infektionskontrollen fur amlante Mukoviszidosepatient¢h4] beztig-
lich personlicher Hygieneverhalten unterrichtehsehlie3lich Desinfizierung der Hande, Ver-
meidung von nahen Kontakt zu anderen Patientenausdchliel3licher Verwendung der per-
sonlichen Inhalationsgerate. Angemessene hygiemiBtchen- und Reinigungsverfahren wa-
ren an samtlichen Standorten vorhanden. Alle Progra boten den Patienten Privatzimmer;
Kleinkinder teilten das Zimmer mit dem Familienntigg, das sie begleitete. Patienten brach-
ten meistens ihre eigenen personlichen Inhalatendsg, die dazugehorigen Desinfizierungsge-

rate sowie ihre eigenen Medikamente mit.

Patientenpopulation, Ergebnisvariable und Vergleicle

Einschlusskriterien waren die Diagnose Mukoviszed@smhand klinischer Symptome sowie
eines positiven Schweil3testes oder konklusiver Mdsegenetik und ein klinisch stabiler Zu-
stand. Die Indikationen fir eine medizinische Rditabon waren breit gefasst, beinhalteten
jedoch fir alle Patienten einen unbefriedigendemwi@dsverlauf und/oder unbefriedigende
Lungenfunktion oder unbefriedigende Therapiecommgka Detaillierte Zahlen sowie die Ver-

gleichscharakteristika der teilnehmenden Patiesitethin Tabeller2 und3 dargestellt.

Die Patienten wurden im Rehabilitationszentrum gorem Arzt untersucht und klinische Da-
ten wie z.B. Korpergewicht, Grol3e, Spirometrie drahskutane Sauerstoffsattigung wurden
idealerweise am Anfang und Ende des Aufenthaltsegeen. In einer Untergruppe der Patien-
ten wurden diese Daten nach einer Woche erhobeiibelahinaus wurden jeden Tag Peak-
Flow-Messungen gemacht und ein 6-Minuten Laufte$temnem Laufband wurde am Anfang
und Ende des Aufenthalts durchgefiihrt. Zunadchstlemuidie Unterschiede zwischen den ers-
ten und letzten Messungen im Rehabilitationszentumittelt. Daher wurden nur vollstandige

(d.h. vorher und nachher) Paare eingeschlossen datd N angegeben ist. Die Anderungen



wurden als Mittelwert der urspriinglichen Variablsrehe Tabell) und als absolute Zahlen

der Ptienten angegeben. Eine Verdnderung wurdgbesser” eingestuft, wenn der am Ende
ermittelte Wert hoher als der Anfangswert war; gleich®, wenn die Werte gleich blieben;

und als ,schlechter”, wenn die Werte niedriger waréergleiche zwischen den Veranderun-
gen vor und nach dem Aufenthalt wurden anhand deso¥én Testes durchgefihrt; der P-
Wert ist jeweils angegeben (Tabelle

Im zweiten Schritt wurde das Programm in Israel deiben in Deutschland und der Schweiz
verglichen. Um einen optimalen Vergleich zu erhglt@urden die Testpersonen nach Alter,
Pseudomonas Status, Geschlecht sowie den Verghades Gewicht und Lungenfunktion in

entsprechende Paarungen eingeteilt. Da die Anzai PBatienten in den deut-

schen/schweizerischen Programmen kleiner war, wuedgsucht, diese Patienten mit passen-
den Patienten des Programms in Israel zu matchendiE 68 Rehabilitationsaufenthalte an
deutschen Zentren konnten 5 Patienten wegen uchereder Dokumentation der nétigen Va-

riablen nicht eingeteilt und fir 3 Patienten korkeen passender Partner gefunden werden.

Statistik

Alle Variablen wurden anhand parameterfreien Tletgertet; Vergleiche zwischen zwei Zeit-
punkten wurden mit Wilcoxon Paarungen gemacht;dbei Zeitpunkten wurde der Friedman
Test gefolgt vom Dunn-Post-Hoc-Test angewendet.i fuaht gepaarte Gruppen wurden an-
hand des Mann-Whitney-Tests, mehr Gruppen anhasdKdeskal-Wallis ANOVA gefolgt

vom Dunn-Post-Hoc-Test verglichen. Ein zweiseitigézrt p < 0,05 wurde als signifikant ge-
wertet. Zusammenfassende Werte werden als Mittedwait Schwankungsbreite bzw. Quar-

tilsabstand angegeben.
Ethik
Die retrospektive Tabelleniibersicht der Ergebn@se den Rehabilitationszentren wurde ano-

nym erstellt. Die Nutzung samtlicher Daten wurde dem zustandigen institutionellen Auf-
sichtskomitee fur Studien an Menschen der Univé&rsfiiinchen genehmigt.



ERGEBNISSE

Unterschiedliche aber im Durchschnitt hohe Prozenthl fehlender Daten in den Berich-

ten der Rehabilitationszentren

Die Unterlagen von allen 142 unterschiedlichendpdgin, die laut unseren Unterlagen zu Re-
habilitationsprogrammen geschickt wurden, sowie@esamtzahl der 240 Rehabilitationsauf-
enthalte wurden systematisch nach den vorher éefem Schllsselvariablen (aufgefthrt in
Tabelle 3) analysiert. Werte zur Lungenfunktion waren vom dé&entren in Deutschland /
Schweiz héaufig nicht angegeben, Gewichtsangabeannaus dem Zentrum in Israel haufig
nicht vorhanden. Peak-Flow-Werte sowie ein 6-Minut@uftest wurden nur fur eine kleine

Untergruppe von Patienten in bestimmten Jahreseaitgegeben.

Verbesserung der Lungenfunktion und des Gewichts deh die Rehabilitationsinterventi-

on

Zunachst haben wir sdmtliche CF-Patienten in lsuadl Deutschland/Schweiz getrennt analy-
siert. Wahrend die Vergleichsdaten fir Alter, Lumfgmktion, Gewicht und Pseudomonas-
Status der zwei Gruppen sehr ahnlich waren, waieiizahl der fehlenden Werte fir einige

Variablen unterschiedlich bei den zwei Gruppen €llalB). Allgemein verbesserten sich die

Lungenfunktionswerte und das Gewicht (Tabd)eln Israel verbesserten sich FVC und Sau-
erstoffsattigung erheblich, wobei in Deutschlanésdiiir FE\{ zutraf. Um eine aussagekrafti-

gere Beschreibung der individuellen Ergebnisserbaltn, wurde die Anzahl der Patienten,
die eine Verbesserung, Verschlechterung oder Réaménderung erlebten, untersucht (Tabelle
4). Wahrend sich bei einem erheblichen Teil der dasonen eine Verschlechterung der Lun-
genfunktion zeigte, verbesserte sich das Gewicldeeitig bei der Mehrheit der Patienten, so-
wohl in Israel als auch in Deutschland (Tabd)elm Ganzen fuhrten die Rehabilitationspro-

gramme bei allen Zentren zu einer Verbesserungulegenfunktion und des Gewichts.



Frihzeitige Verbesserung der Lungenfunktion und nabhaltige Gewichtszunahme

Die unterschiedliche Dauer der Aufenthalte in deah&bilitationskliniken in Deutsch-
land/Schweiz konnte genutzt werden, um die Auswigkder Aufenthaltsdauer auf das Ergeb-
nis der Rehabilitation festzustellen. Zusatzlichraeudieser Aspekt auch fir 61 Patienten in
den Zeitraumen 2000/2001, 2001/2002, 2002/20032003/2004 an der Rehabilitationsklinik
in Israel untersucht. Wahrend dieser Aufenthalteden zuséatzliche Messungen am Ende der
ersten Woche (im Durchschnitt an Tag 9,2) des drelngen Aufenthalts durchgefihrt.

In der Untergruppe dieser 61 Patienten wurden fskgnite Verdnderungen der gepaarten Lun-
genfunktion (FEV, FVC, MEFR:;s.75 Sauerstoffsattigung), Gewicht und BMI festgett&dah-
rend sich die Lungenfunktion eindeutig in der ersféoche verbesserte, verbesserte sich das
Gewicht kontinuierlich wahrend der gesamten Reltabdnszeit (Abbl). Diese Beobachtung
stimmt Uberein mit der Beobachtung, dass die Gaszcimahme — aber nicht die Verbesserung
von FEV; — proportional zur Dauer des Rehabilitationsprogres war (Abb2).

Keine Unterschiede in dem Ausmalf der Rehabilitatioseffekte zwischen den Kliniken in

Israel und Deutschland/Schweiz

Ein direkter Gesamtvergleich zwischen den Rehakibihsprogrammen in Israel und Deutsch-
land hat keine signifikanten Unterschiede in desi&#aten und der mit der Rehabilitation ver-
bundenen Veranderungen in Bezug auf Alter, Gesbhldrozentsatz der Testpersonen mit
positiven Pseudomonas-Status, Gewicht und Lung&titmergeben. Es muss jedoch bertck-
sichtigt werden, dass die Jahreszeit, in der diggl@mme stattfanden, und die Dauer der Pro-

gramme sowie die Anzahl der Teilnehmer untersclulkedvaren (Tabelle2 und3).

Zur Umgehung dieser Schwierigkeiten wurde ein zliséer Vergleich durchgeflhrt nachdem
die Patienten sehr genau entsprechend Alter, Peserts-Status, Geschlecht sowie der Ver-
gleichswerte Gewicht und Lungenfunktion gepaartdear Es konnte erneut kein Unterschied
in der Verbesserung der Lungenfunktion (ABB, b) und des Gewichts (Abl3c) festgestellt
werden. Die Abbildung zeigt die groRe Spannbregeiddividuellen Veradnderungen, die beo-
bachtet wurden.



DISKUSSION

Die Vollstandigkeit der Berichte Uber die quaniitah Schlisselergebnisse war bei allen Re-
habilitationsprogrammen, die untersucht wurdendeinig niedrig. Aufgrund der erhaltenen
Angaben konnte sowohl bei den Rehabilitationsprognan in Israel als auch in Deutsch-
land/Schweiz eine erhebliche Verbesserung der Lnfngktion sowie des Gewichts der CF-
Patienten in allen Altersgruppen festgestellt werde Israel verbesserten sich die Werte fur
FVC und Sauerstoffsattigung; in Deutschland koreme Verbesserung von FEYeobachtet
werden. Wahrend die Lungenfunktion sich friihzevggbesserte and dann stabil blieb, erhdhte
sich das Gewicht nachhaltig und proportional zurfefsthaltsdauer. Die inter-individuellen
Reaktionen waren wesentlich ausgepragter als dimhbtat innerhalb der Testpersonen. Die
gepaarten Vergleiche zeigten, dass es keine Uhietkein den Auswirkungen der Rehabilita-

tionsprogramme an Kliniken in Israel und Deutsctl&chweiz gab.

Nach unserem Wissen ist dies die umfassendstensgssehe Analyse von Rehabilitationspro-
grammen fur CF-Patienten, die bisher veroffentlisbtden ist. Eine der Starken dieser Unter-
suchung ist, dass sie samtliche Patienten einarieieén Gruppe aus unserem Zentrum, die an
den genannten Rehabilitationsaktivitaten teilnahneemschlie3t. Daher wurde eine Auswahl-
verzerrung vermieden, und aufgrund des Ansatzdsnjion to treat” (d.h. Absicht zu behan-
deln), konnten wir eine ,real life“-Evaluierung dérgebnisse erarbeiten. Da vollstandige, ver-
zerrungsfreie und aktuelle Beurteilungen der Amdrieton Rehabilitationsprogrammen nicht
veroffentlicht werden, haben wir beschlossen, diasalyse aus der Sicht einer Gberweisenden
Klinik auszufiihren und die damit einhergehendenIralign Nachteile zu akzeptieren:

Erstens, die Uberweisende Klinik hat nicht immer eintsprechenden medizinischen und psy-
chosozialen Angaben erhalten, die notwendig sied, Erfolg oder Misserfolg eines bestimm-
ten Patienten zu beurteilen, einschlief3lich feh¢eridhten fur Schlusselvariablen vor und nach
dem Programm, Berichte tUber Verschlechterungen emaheines Aufenthaltes, Daten Uber
andere negative Ereignisse oder psychosoziale 8ogkeiten. Zweitens, die genaue Art und
Haufigkeit der von den Patienten durchgeflihrteerirgntionen blieb oft unklar. Wir kdnnen
nur Annahmen anhand der, in der von den Rehablitszentren zur Verfligung gestellten
Programmbeschreibungen der Anwendungen machene;jtdie Ergebnisse, die wir hier
darstellen, betreffen nur Patienten aus unserertridand.h. die Ergebnisse der Patienten, die
von anderen Zentren Uberwiesen wurden, sind niekautnt. Der wichtigste Vorteil dieses An-

satzes ist aber, dass man einen Uberblick libeEmjebnisse der derzeitigen Rehabilitations-
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programme in Deutschland, der Schweiz und IsraefilerBesonderes Augenmerk galt der
Qualitat der von den Rehabilitationszentren tUbdettén Berichten, da die Werte tUber wesent-
liche Messungen in diesen haufig fehlten.

Die Studie hat deutlich gezeigt, dass eine derdesrStudie geaul3erten Beflrchtungen wahr
war, namlich, dass die Qualitat vieler der von &Rahabilitationszentren erhaltenen Berichte
nicht angemessen waren. Aus offensichtlichen Gniitgein es nicht toleriert werden, dass
mehr als 50% der kritischen Variablen, z.B. Lungektionswerte, welche die Auswirkung

einer individuellen Rehabilitation beschreiben,nranchen Berichten nicht angegeben sind.
Wir haben dieses Ergebnis als eine der Starkerditsdie angesehen, zum ersten Mal die feh-
lenden Daten in einer Studie Gber Rehabilitatioogamme fir CF-Patienten zu visualisieren
obwohl die fehlenden Daten natirlich den Wert dehtsdestoweniger grofien Datenmenge
etwas abschwacht. In Zukunft wird es daher wickém, die Dokumentation der Daten in den

Rehabilitationszentren zu verbessern.

Vor dem Hintergrund dieser Einschrankungen, kérjadach einige Schlisse aus dieser retro-
spektiven Analyse gezogen werden. In Bezug auf z&esundheitsindikatoren bei CF-
Patienten, d.h. Lungenfunktion und Gewicht, koreitee signifikante Verbesserung durch die
Rehabilitationsprogramme festgestellt werden. WAbdn das Ausmald und die Unterschied-
lichkeit der Veranderungen, die erwartet werdennlgin sowie den Teil der Patienten, die
nicht gunstig reagiert haben, untersucht. Besosdetteressant war, dass eine zeitabhangige
Verbesserung des Koérpergewichts in zwei unabhéngi@eippen beobachtet werden konnte.
Gewicht dient nicht nur als Indiz fir gesundheltecritness sondern ist auch ein unabhangiger
Risikofaktor der Uberlebenschance von CF-Patiefitéhwie auch FEY [16]. Aufgrund des
Konzepts unserer Studie sowie der grol3en Anzahlfgblenden Angaben, kénnen wir nicht
feststellen, welche Interventionen bei welchen dPétin angewendet wurden und welche fir
die beobachteten Veranderungen verantwortlich wdrergrof3en und ganzen zeigen die Er-
gebnisse, dass die hier evaluierten Rehabilitgtiaygamme objektiv hilfreich in der Behand-
lung von einem groRen Teil CF-Patienten sein konmehweiter entwickelt werden kénnen in
gualitativ hochwertige und nevidenzbasierte PrognamDies kann durch zuklnftige Evaluati-

onsmalinahmen garantiert werden.

Frihere kleine Kohortenstudien haben bereits dysiplogischen Auswirkungen der Rehabili-
tation auf den Erndhrungsstafds] und, beim Rehabilitationszentrum in Israel, dieriche

Kapazitat, welche verbessert wurdé)], sowie die Auswirkung auf Lungenfunktion und Ge-
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wichtszunahme wahrend und bis zu 3 Monate nachddawochigen Rehabilitatiofil8] ge-
zeigt. Die Ergebnisse stimmten mit unseren lUbetasdider hatte die obengenannte Studie wie
unsere Untersuchung ein retrospektives Design im® allstdndigkeit der Daten ist nicht be-
kannt. Schwierigkeiten mit den Auswahlverzerrungeisssen auch bertcksichtigt werden in
der Studie Uber die Auswirkungen des Rehabilitsfpoogramm auf die Lebensqualitatsindices
[1]]. In dieser Studie wurden eine unbekannte Anzatiéftan, die in verschiedenen Zentren
an Rehabilitationsprogrammen teilgenommen habesammengefasst. Interessanterweise
verbesserte sich die Lebensqualitat fir einen &igitr von mindestens zwei Monaten nach Be-
endigung der Interventiofll]. Eine Studie des Zentrums in Davos, Schweiz, veehulch in
unserer Studie berucksichtigt wurde, berichtet Ui3eisraelische Patienten mit Mukoviszidose
und konnte keine Verbesserung der Lungenfunktiststellen; jedoch verbesserten sich we-
sentlich die Sporttoleranz und das Gewitl]. Die Autoren der genannten Studie sprachen
sich fir eine Wiedereinsetzung der Rehabilitatihiggéten fur CF-Patienten aus, wenn man

darauf achtet, dass eine Kreuzinfektion vermiedid.w

Die Frage der Hygiene ist der wichtigste AspekBazug auf eine Weiterentwicklung der ak-
tuellen Rehabilitationsprogramme fir Mukovisziddgienten. Unsere Studie hat sich nicht
mit diesem Aspekt befasst. Wir haben unsere Patienicht systematisch direkt vor und nach
ihrem Aufenthalt untersucht; allerdings wurden wors nur die Patienten zu Rehabilitations-
zentren geschickt, die fur die Wichtigkeit der Hyge sensibilisiert waren. Dies zeigt sich an-
hand der Tatsache, dass alle Patienten in ZeiRann gemal ihrem mikrobiologischen Status
in Gruppen eingeteilt und Hygieneregeln fir permiren Kontakt und Inhalationsgeréte streng
eingehalten wurden (siehe Tabelle Da die Veranderungen im mikrobiologischen Stagiis
nes Patienten sehr selten in den Berichten derti#gatonszentren angegeben wurden, konn-
ten wir dieses Ergebnis nicht analysieren. Obwahider Meinung sind, dass das Rehabilitati-
onszentrum verantwortlich fir die Vermeidung voretdbagung ist, haben wir jetzt begonnen,
unsere Patienten vor und nach der Rehabilitatimaugeu untersuchen; jedoch wird in Zukunft
die Evaluation der respiratorischen pathogenengérrentsprechend ihrer Clonalitat notwen-
dig sein, um eine Aussage zum Kreuzinfektionsrisik@chen zu kénnen. In den sogenannten
Sommercamps, wo Patienten zu engen psychosozialetakien ermuntert und keine struktu-
rellen Hygienemafinahmen eingesetzt oder kontrolharden[3-6], aber auch in Rehabilitati-
onsprogrammen, in denen die Weitergabe von CF-Beaktelurch entsprechende Mal3hahmen
nicht vermieden wurd¢19, 2Q, konnte die Mensch-zu-Mensch-Ubertragung von Bakie

nachgewiesen werden. Aus diesem Grund mussen dibRieationszentren definitiv nachwei-
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sen, dass sie soweit es die Hygiene betrifft sishret. Kleine Gruppen haben gezeigt, dass bei
Durchfithrung entsprechender HygienemafRnahmen dégtildgung von Bakterien vermieden
werden kanrf9, 2]]. Insbesondere wurde Nichtiibertragung bei altererp@en in Israel vor

kurzem festgestel[9].

SCHLUSSFOLGERUNG

Bei Patienten mit vielen ernsten chronischen Luegaankungen, abgesehen von CF, haben
Rehabilitationsprogramme in der westlichen Welblgreich Schliisselergebnisvariablen wie
Lungenfunktion, korperliche Fitnessleistung undatiudie Gesundheit gepragte Lebensqualitéat
[1] verbessert. Ausgehend von unserer Studie sovieeklang mit anderen genannten Studien
konnen wir zu dem Schluss kommen, dass diese dietb fir CF-Patienten erreicht werden
konnten. Wenn die Rehabilitationsprogramme fir @Eendten gemald sehr hohen vorsorgli-
chen Hygienemalinahmen zur Vermeidung von Kreuiokeén [22] durchgefuhrt werden,
konnten nicht nur individuelle Gesundheitsverbassgen erreicht sondern auch die allgemei-
nen Behandlungskosten reduziert werden. Kurzfristi@s jedoch notwendig, die Qualitat der
Berichte von den Rehabilitationszentren zu verlressed standardisierte Beurteilungen ohne
Bias (Verzerrungen) von anerkannten Ergebnissenaliér Patienten zu erhalten. Dadurch
konnte festgestellt werden welche Patienten nioht dem Programm profitieren und es kénn-
ten gezielte Behandlungsmaflinahmen fur sie entwigkeiden. Langfristig gesehen und bei
Umsetzung geeigneter Konzepte ware es moglichSidieerheit und Effektivitat der aktuellen
Programme zu demonstrieren; oder es wirde feslijestess dieses Ziel mit den aktuellen
Programmen nicht erreicht werden kann. Dann musieRrogramme beendet und durch ver-
besserte Rehabilitationsleistungen fur CF-Patiepetsatzt werden. Fur diese MalRnahmen sind
die Rehabilitationszentren verantwortlich. Auf d@nen Seite ist man dankbar fir die Unter-
stiitzung der Versicherungsunternehmen, welche thgr@nme bezahlen, auf der anderen
Seite sollten diese Unternehmen ermutigt werdeingdéreweiteren Verbesserung der Standards

zur Erreichung einer erfolgreichen Rehabilitatiomzonwirken.

DANKSAGUNG
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ihren Familien fur ihre Mitarbeit.
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Tabelle 1. Rehabilitationskliniken und deren Instumentation

Rehabilitationsklinik 1 2 3 4 5 6
Medizinische Betreuung

Verfligbarkeit eines CF-Spezialisten Ja Ja Ja Ja JaJa

Moglichkeit einer IV-Antibiotikum-Therapie Nein Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Physiotherapie und Sport

Fitnesstraining/Unterricht m. Anleitung eines Sg@tapeuten Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Physiotherapie/Unterricht m. Anleitung eines Phiyscapeuten Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Physiotherapeut mit anerkannter CF-Ausbildung Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Ernéhrung

Analyse der Ernéhrungsberichte,

Erndhrungsberatung durch Erndhrungsberater Ja Ja Jala Ja Ja Ja
Diabetesberatung mit CF-Erfahrung vor Ort Nein Ja a J Ja Nein  Nein  Nein
Psychologische Betreuung

Gruppenentwicklung und Einzelgesprache m. Psychapleeit Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Gruppenentwicklung und Einzelgesprache m. Soziaitab Nein Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Privatunterricht mit Lehrer Nein Ja Nein Nein Ja Ja Ja
Uberwachung definierte MaRnahmen durch med. Persona Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Weitere Aspekte

Intensivpflege falls akute medizinische Problemiraten Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Besondere Klimabedingungen Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Spatio-temporale Segregation n&tlaeruginosa-Status Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Infektionskontrollmanahmen Ja Ja Ja Ja Ja Ja Ja

1 Christiane-Herzog-Dead Sea Cystic Fibrosis-ClinTaterapy Centre, Israel
2 Alpine Kinderklinik Davos
3 Klinikum Berchtesgadener Land
4 Klinik Borkum Riff
5  Fachklinik Satteldiine, Amrum
6  Kinder-Rehazentrum, Usedom
7 Nachsorgeklinik Tannheim
Tabelle 2.  Uberblick Rehabilitationszentren, Amahl der Patienten und Dauer der Programme
Jahr/Zentren Anz. d. Aufenthalte Dauer Aufenthalte Anzahl Patienten Anzahl Patienten, die
(Tage) zum 1. Mal im Zent-
rum waren
Israel 1999/2000 52 21 52 52
2000/2001 55 21 55 35
2001/2002 23 21 23 4
2002/2003 14 21 14 4
2003/2004 28 21 28 2
Summe/Mittel 172 21 172 97
Deutschland, Schweiz Ztr. 2, 1995-1998 30,3 5 5
Ztr. 3, 2000-2004 5 28,8 5 4
Ztr. 4, 1998-2004 3 25,3 3 2
Ztr. 5, 1994-2005 17 38 10 10
Ztr. 6, 1997-2004 28 28 16 14
Ztr. 7, 1999-2005 9 28 6 4
Summe/Mittel 68 30,5 45 39
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Tabelle 3. Grundcharakteristika der bericksichtigen CF-Patienten
N, Alter | M P ae.§8 | FEV, FvC MEF 575 | Sauerst.- | Gewicht | BMI PEF 6MWT
n* ) (%) Pos (% (% (% sattigung | (kg) (kg/m?) | *** Fkkk
(%) pred) pred) pred) (%) (I/min) | (m)
Israel 172, | 16,5 | 48 69 63 (15- | 82 (15- | 31 (4- 97 (78- 47 (13- 18 (13- | 390 400
97 (2- 122) 152) 135) 99) 82) 27) (210- (120-
46) 500) 590)
Fehlende 0 0 0 24% 24% 24% 17% 24% 33% 4% 59%
Daten** 42/ 42/ (42/172) | (29/1172) | (41/172) | (57/ (1/23) | (30/51)
(%; n/N) 172) 172) 172)
Deutsch- | 68, 14,0 | 60 60 63 73,6 30,5 Keine 41,3 K. A. K. A K. A.
land/ 45 (3- 27-110) | (4-106) | (12-49) | Angabe | (14-78)
Schweiz 33)
Fehlende 4% 0 4% 54% 82% 94% 10%
Daten** (3/68) (3/68) | (37/68) | (56/68) | (64/68) (7/68)
(%; n/IN)
Vergleich ns ns <0,000] <0,000L <0,0001 nd 0,018 nd nd nd
fehlende
Daten von
den
Zentren
Israel u.
D/CH#

FEV;: Forciertes Exspiratorisches Volumen in 1 Sek.CEWorcierte Exspiratorische Vitalkapazitat; Mgk
Mittel Exspiratorischer Fluss zwischen 25% und 7886 FVC; BMI : Body Mass Index; PEF: Exspiratorisch
Peak-Flow-Wert; 6BMWT: 6-Min. Lauftest.

*N zeigt die Anzahl der berlicksichtigten Aufentleaitn, n die Anzahl der Testpersonen. Von den 9&iael-
Programm beinhalteten Patienten haben 38 mehrgijsiommen (14 Patienten zweimal, 12 Patienteimaite
11 Patienten viermal und 1 Patient finfmal). Von d& Patienten der D/CH-Programm haben 12 mehrmeiils
genommen (8 Patienten zweimal, 1 Patient jewe#s-dvier-, funf- und siebenmal). B. aeruginosa-Status am
Anfang des Aufenthalts.

**Angegeben wird die Prozentzahl der erwarteten $degien (ohne Berichtigung fur Lungenfunktionsmegsan
bei jungen Kindern) und in Klammern die Anzahl dehlenden Angaben Uber Aufenthalte im Verhéltnis zu
Gesamtzahl der Aufenthalte, die in der Studie kadtehsind.

***Erfasst im Zeitraum 2001/2002 bei einer Gesarhtasmn 23 Testpersonen.

*rrErfasst in Zeitrdumen 2001/2002, 2003/2004 le@ier Gesamtzahl von 51 Testpersonen.

# Haufigkeiten wurden anhand des Exakten Test Restdher verglichen.

Daten sind Mittelwerte (min-max).

Tabelle 4. Unterschiede in Variablen vor und naclder Rehabilitation bei allen bertcksich-
tigten CF-Patienten von dem Zentrum am Toten Meerlsrael (172 Aufenthalte)
sowie aus Deutschen und Schweizer Kliniken (68 Auféhalte)

Veranderung | Abs. P N N N N Abs. P N N N N
Unters. Paar | Besser| Gleich | Schlechter | Unters. Paar | Besser| Gleich | Schlechter
FEV: (% 1,0 0,10 130 71 12 47 3,0 0,035 | 30 22 2 6
pred) (-3,5) (-0,5,
9,5)
FVC (% pred)| 4,0 <0,01 | 130 86 7 37 6,8 0,11 12 9 0 3
(-2,11) (-2,9,
16)
MEF2s5.75(% 0,5 0,23 130 65 15 50 0,0(- | 1,25 4 2 1 1
pred) (-3,5) 10, 2,5)
O.-Sattig (%) | 1(0,1) <0,01] 143 66 45 32 k.a.
Gew. (kg) 1,0 <0,01 | 131 106 6 19 1,2 <0,01| 60 52 1 7
(0,2, (0,3,
1,6) 2,1)
BMI (kg/m2) | 0,4 <0,01 | 114 92 6 16 k.a.
(0,1,
0,7
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P < 0.05 P < 0.0001
P < 0.05 ns P <0.05 ns
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Abb. 1. Mittelwerte und Quartilsabstand von FEVFVC, Sauerstoffsattigung und Kérpergewicht wabreer
Zeitraume 2000/2001, 2001/2002, 2002/2003 und 2008/ erfasst vom israelischen Rehabilitationsprogna
Zusétzliche Messungen am Ende der ersten Woch®(rohschnitt an Tag 9,2) des dreiwdchigen Aufertshal
wurden vorsorglich gemacht, um festzustellen, wdienpotentiellen Effekte der Intervention erkenntarden.
Die gepaarten Daten der 3 Zeitpunkte wurden nagifran-ANOVA gefolgt vom Dunn-Test.
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Abb. 2. Korrelationen nach Spearman zwischen der DaueRdRabilitationsprogramme in Deutschland/Schweiz
und der Veranderungen in Gewicht und Lungenfunk{loBVY,). Die israelischen Gruppen wurden nicht beriick-
sichtigt, da ihre Aufenthalte immer auf drei Wocliestgesetzt waren.
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Abb. 3. Veranderungen der Lungenfunktion und des Gewitlithrend der Rehabilitation in einer gepaarten
Gruppe von Patienten aus Israel und Deutschland/@zhDie Testpersonen der Deutschen/Schweizerikelm
wurden sorgfaltig nach Alter, Pseudomonas-Statesciiecht sowie der Vergleichswerte Gewicht undgemn
funktion mit geeigneten Partnern vom Zentrum imé$mgepaart. Die Strichlinie verbinden gepaartetpezsonen.
Bitte beachten Sie, dass dies unterschiedlichep&esinen sind, die beliebig gepaart wurden; es miclat die
gleichen Personen, die an beiden Zentren warerertiftiede wurden beurteilt nach dem Wilcoxon Taist,p-
Werte sind angezeigt.
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