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Zusammenfassung
Der Fallbericht beschreibt einem jungen erwachsenen Patienten mit Cystischer Fibrose, der aufgrund

endstandiger Lungeninsuffizienz und Leberzirrhose fir eine Doppeltransplantation vorgesehen ist. Mit
einem Body Mass Index von 15.5 kg/m? ist er schwer mangelernéhrt, was ein Risiko fir die
Transplantation darstellt. Mit einer Energieaufnahme von circa 2500 - 3000 kcal pro Tag kann der
Patient seinen Energiebedarf nicht iber die orale Ermahrung decken. Diese wurde im Rahmen des
stationaren Aufenthaltes optimiert und zusatzlich wurde eine perkutan endoskopische Gastrostomie
angelegt. Mit der zuséatzlichen enteralen Ernahrung von taglich 500 bis 1250 kcal Sondennahrung

konnte der Patient sein Gewicht bisher um zwei Kilogramm erhohen.

Schlusselworter: Cystische Fibrose — Mangelernahrung — Makro- und Mikronahrstoffbedarf

1. Einfiihrung
Cystische Fibrose (CF), auch Mukoviszidose (lat. mucus_Schleim® und viscidus ,zah, klebrig“) genannt,

ist eine genetisch bedingte, autosomal-rezessive angeborene Stoffwechselerkrankung. Es ist eine der
haufigsten Stoffwechselerkrankungen der Kaukasier [1]. Auf ungefahr 2000 Neugeborene kommt ein
Kind mit CF. In der Schweiz sind circa 1000 Personen davon betroffen, Madchen gleich haufig wie
Knaben [2]. Die Krankheit ist charakterisiert durch eine Fehlfunktion der Chloridkanale, welche die
Zusammensetzung aller Sekrete exokriner Driisen verandern. Dabei unterbleibt die osmotisch bedingte
Verdunnung der Sekrete und diese werden zahflussig. Betroffen sind vor allem jene Drisen der
Bronchien, des Pankreas, des Diinndarms, der Leber und der Schweissdriisen. Das Sekret auf den
Bronchien bietet ein Nahrboden flir Krankheitserreger wie Staphylococcus aureus oder Pseudomonas
aeruginosa. Die Folge von wiederkehrenden Lungeninfekten kann eine zunehmende Lungeninsuffizienz
sein, die sich durch chronischen Sauerstoffmangel und Atemnot bemerkbar macht. Die letzte
therapeutische Option bei einer Lungeninsuffizienz ist die Lungentransplantation [1]. Der
Erndhrungszustand scheint neben der Lungenfunktion einer der wichtigsten prognostischen Faktoren
fir CF-Patienten zu sein [2, 3]. Wiederkehrende Infekte, Nahrstoffverluste im Rahmen der
Malabsorption, Glukosurie bei diabetischen Patienten und Proteinverluste iber grosse Sputummengen
tragen zu einem hohen Energiebedarf und erhohtem Protein- und Mikronahrstoffbedarf bei. Dieser hohe
Bedarf ist oft schwierig zu decken, dieses Ziel zu erreichen sollte vom ganzen Behandlungsteam als

relevant betrachtet werden [4].


http://de.wikipedia.org/wiki/Latein
http://de.wikipedia.org/wiki/Mucus
http://de.wikipedia.org/wiki/Klebrigkeit

2. Fallbeschreibung
Der Fallbericht handelt von einem 23-jahrigen Mann mit Cystischer Fibrose. Aufgrund wiederkehrender

respiratorischer Infekte muss er circa drei- bis viermal pro Jahr hospitalisiert werden. Bei der letzten

stationaren Behandlung standen folgende Hauptdiagnosen im Vordergrund:

- Respiratorischer Infekt bei Cystischer Fibrose

- Chronische bakterielle Besiedlung und Mykose

- Schwere Lungenbeteiligung (FEV1 29 %)

- Leberzirrhose Child B

- Exokrine und endokrine Pankreasinsuffizienz mit pankreatoprivem Diabetes mellitus
- Schwere Protein-Energie Malnutrition (BMI 15.5 kg/m?)

Im Labor zeigte sich — bei normalem CRP- ein Albumin von 28 g/l (Referenzwert: 35 — 52 g/l), das
Kreatinin war bei 34 umol/l (Referenzwert: 60 — 117 umol/l), das Hamoglobin bei 107 g/l (Referenzwert:
140 — 180 g/l) und die Thrombozyten lagen bei 37 x 10° /| (Referenzwert: 150 — 450 x 10° /1). Die
HbA1c-Werte lagen immer zwischen 5 und 6 % (Referenzwert: 5 — 6.1 %). Vitamin A und E wurden bei
der letzten Jahreskontrolle gemessen und lagen mit 0.61 umol/l (Referenzwert Vitamin A: 1.4 - 3.0
umol/l) und 12.2 (Referenzwert Vitamin E: > 20 umol/l) trotz Supplementierung unter dem Zielbereich.
Das Ernahrungsassessment ist in der untenstehenden Tabelle ersichtlich. Der Patient hatte bei Eintritt

folgende, fur die Fallbesprechung relevante Medikamente:

- Insulinpumpe mit Humalog® (circa 100 E / Tag)
- Nexium® 40 mg

- Creon® 25 0000 nach Bedarf

- Multivitaminpraparat 1 x/ Tag

- Vitamin A Dragées 50 000 IE (15000 pg) / Tag
- Vitamin E 300 IE (200 mg-Aquivalent) / Tag

- Vitamin K10 mg/ Tag

- Dauer-Heimsauerstoff-Therapie

- Antibiotika

- Antimykotika

Tabelle 1 Ermnahrungsassessment

Grosse 176 cm

Gewicht 48 kg

BMI 15.5 kg/m?

Minimalgewicht / Maximalgewicht 46 kg (BMI: 14.8 kg/m?)

in den letzten vier Jahren 50 kg (BMI: 16.1 kg/m?)

|dealgewicht 71 kg (BMI 23 kg/m?) [8]

Gesamtenergiebedarf 3300 - 6000 keal [8] (110 % - 200 % der empfohlenen
Zufuhr fir Gesunde nach DACH - Referenzwerten)

Geschatzte Energieaufnahme 2500 - 3000 kcal
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3. Medizinische und ernahrungstherapeutische Ziele
Wegen Zunahme der Dysponesymptomatik stand aus medizinischer Sicht die intravendse

Antibiotikatherapie im Vordergrund. Aufgrund der Lungeninsuffizienz und der Leberzirrhose wurde der
Patient zur kombinierten Lungen- und Lebertransplantation angemeldet. In Bezug darauf war es aus
medizinischer Sicht von hoher Prioritat den Ernahrungszustand des Patienten zu verbessern. Ein
schlechter Eméahrungszustand mit einem Body Mass Index (BMI) < 18 kg/m? (oder < 80 % vom
Idealgewicht) bei Patienten mit CF ist mit einem schlechteren Outcome und einer erhdhten Sterblichkeit

nach Lungentransplantation assoziiert [5, 6, 7].

4. Medizinische Behandlung und Ernahrungstherapie
Im Rahmen der Infektexazerbation bekam der Patient eine Kortison Stosstherapie (2 x taglich 40 mg fur

drei Tage). Die appetitsteigernde Nebenwirkung konnte in der Erahrungstherapie positiv genutzt
werden. Zusammen mit dem Patienten wurde ein Plan mit drei Haupt- und drei Zwischenmahlzeiten
zusammengestellt. Die Fett- und die Kohlenhydratmengen pro Mahlzeit wurden immer ungefahr
konstant gehalten. Dies ermdglichte dem Patienten eine genauere Dosierung des Insulins und der
Pankreasenzyme. Er erreichte eine berechnete Energieaufnahme von circa 4250 Kalorien pro Tag. Der
Fettanteil lag bei 45 % (210 g) der Gesamtenergie, derjenige von Kohlenhydraten bei 40 % (435 g) und
der Eiweissanteil betrug rund 15 % (120 g) der Gesamtenergiezufuhr. Abgesehen von einer energie-
und proteinangereicherten Suppe zieht es der Patient vor, seinen Energiebedarf iber natlrliche
Lebensmittel zu decken. Vorgefertigte Trinknahrungen lehnt er aufgrund friiherer Erfahrungen ab. Fir
den Mehrbedarf an Mikronahrstoffen nahm er weiterhin einmal pro Tag ein Multivitaminpraparat,
Vitamin A, E und K, sowie Calcium in den oben erwahnten Dosen. Zusatzlich habe ich die Substitution
von Vitamin D empfohlen, welches er in einer Dosis von 300 000 IE (7500 pg) intramuskular erhalten
hatte. Mit der Reduktion der Kortisondosis wurde auch der Appetit wieder geringer. Die intensive
Sauerstofftherapie erschwerte eine ausreichende Nahrungszufuhr zusatzlich. Wahrend der
Sauerstofftherapie blieb weniger Zeit zum essen, ohne diese war die Nahrungsaufnahme mit grosser

Anstrengung verbunden.

4.1 Einlage einer PEG-Sonde und Aufbau der enteralen Ernédhrung
Um den Emahrungszustand zu verbessern, wurde dem Patienten bereits zu einem friiheren Zeitpunkt

die Einlage einer perkutan endoskopischen Gastrostomie (PEG) empfohlen. Dies lehnte er bisher ab,
zeigte sich jedoch im Rahmen der aktuellen Situation einverstanden damit. Mit dem Bewusstsein, dass
dieser Ernahrungssupport fiir den Patienten sehr wichtig ist, wurde die PEG trotz widrigen Umstanden
(Infekt, Beatmung, tiefe Thrombozytenzahl) gelegt. Die PEG-Einlage und die Wundheilung erfolgte

problemlos und der Patient erhielt danach zwei Mal pro Tag 500 ml einer hochkalorischen (1.5 kcal / ml)
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Sondennahrung. Die Vertraglichkeit war gut und der Patient konnte bald mit der Handhabung des
Ernahrungssystems vertraut gemacht werden. Da er zu Hause vor allem am Morgen und am Abend
ungeniugend ass, war die Abmachung, dass er zu diesen Zeitpunkten jeweils einen Beutel a 750
Kalorien nahm. Dieser enthalt rund 90 g Kohlenhydrate welche der Patient mit 30 E Essensinsulin
abdeckte. Am Anfang und am Ende der Nahrungsverabreichung nahm er jeweils eine Kapsel mit 25000
Lipase-Einheiten um die 30 g Fett der Sondennahrung abzudecken. Der Patient konnte so nach Hause
entlassen werden. Er nimmt téglich zwischen 500 und 1250 Kalorien Uber die Sondennahrung zu sich.
Wie viel seines Bedarfes er mit Sondennahrung deckt hangt weitgehend von der Nahrungsaufnahme ab
und wird vom Patienten selber abgeschéatzt. Um einen Gewichtsanstieg zu ermdglichen, nimmt er auch
bei guter Nahrungsaufnahme mindestens 500 ml einer isokalorischen Sondennahrung. In den letzen
drei Monaten konnte er sein Gewicht um zwei Kilogramm auf 50 kg erhéhen. Obwohl die PEG-Sonde
flr ihn eine befristete Losung darstellt, hat die Vorteile im Alltag schatzen gelernt und kann diese als

Entlastung nutzen, wenn er nicht ausreichend essen mag.

5. Diskussion / Kommentar
Gemass der amerikanischen Cystic Fibrosis Foundation 2005 sind 22 % der erwachsenen CF-

Betroffenen untergewichtig (BMI < 18.5 kg/m?) [8]. Andere Schatzungen gehen davon aus, dass etwa
die Halfte aller CF-Patienten mangelernéhrt sind [6]. Der Gebrauch des BMI zur Einschatzung des
Erndhrungszustandes scheint sich besser zu bewahren als die Berechnung des prozentual erreichten
|dealgewichtes [9]. Letztere unterschatzt die Pravalenz der Mangelernahrung systematisch bei kleinen
Patienten und sollte deshalb nicht verwendet werden [8, 9, 10]. Untergewicht ist die Folge eines
Energiedefizites. Dazu bei tragt beispielsweise der erhdhte Energiebedarf durch widerkehrende Infekte
und Entziindungsprozesse, erhdhte Anstrengung zum atmen oder durch Hustenanfélle [10, 11]. Circa
85 % aller CF-Patienten leiden an einer Pankreasinsuffizienz, was bedeutet, dass auch mit
Nahrstoffverlusten tber den Stuhlgang gerechnet werden muss. Der Energieverlust kann ohne
Enzymersatz-Therapie bei CF-Patienten bis zu 20 % der aufgenommen Energie betragen [10, 11]. Der
Ersatz der Pankreasenzyme mit einem Enzympréparat sollte vom Fettgehalt der jeweiligen Mahizeit
abhangig gemacht werden [4, 8, 10, 11]. Die Dosierungsempfehlungen fir die Lipase-Einheiten pro
Gramm Nahrungsfett betragen im Durchschnitt circa 1800 — 2000 Einheiten (Beispiel: 1 Creon® 25 000
enthalt 25 000 Lipase-Einheiten und reicht somit fiir rund 14 g Nahrungsfett). Pro Kilogramm
Korpergewicht und Tag sollten bei CF-Patienten nicht mehr als 10 000 Lipase-Einheiten verabreicht
werden, da bei ,Uberdosierung” Falle von Fibrosen im Kolon beschrieben sind [4, 8, 10, 11]. Der Patient
nimmt taglich Supplemente der fettloslichen Vitamine A, E und K. Zusatzlich hat er intramuskular

Vitamin D erhalten. Oft zeigen sich - trotz Enzymsubstitution - tiefe Serumspiegel der fettldslichen
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Vitamine [4, 10]. Die Europaische Vereinigung flr Cystische Fibrose hat sich im Européischen

Konsensus auf folgende Supplementierungs-Empfehlungen geeinigt:

Tabelle 2 Supplementierungs-Empfehlungen

Vitamin Empfehlung Besonderes
Vitamin A 4000-10000 IE/ e  Kontrolle mind.1x pro Jahr
Tag e  Kontrolle 3 — 6 Monaten nach Dosisanderung

e  Oft tief bei akutem Infekt
e Bei tiefen Vitamin A Werten Retinol-bindendes Protein und
Zink zur Interpretation beiziehen

e Vorsicht bei Hepatopathie

Vitamin D 400 - 2000 IE / Tag e  Kontrolle vor Substitution sinnvoll, Jahreszeit notieren

e  Bedarf auch abhéngig von Sonnenexposition

Vitamin E Bis zu 400 IE / Tag e Jahrliche Kontrolle sinnvoll
Vitamin K 1 mg/ Tag bis 10 mg/ e  Prophylaktische Gabe bei Hepatopathie und regelméassiger
Woche Antibiotika-Therapie

e Jahrliche Kontrolle sinnvoll
[4, 8]

Diese Empfehlungen gelten hauptséchlich fiir CF-Patienten mit einer Pankreasinsuffizienz. Bei
pankreassuffizienten Patienten sollte die Supplementation den gemessenen Laborwerten angepasst
werden [4]. Bei allen Patienten ist eine jahrliche Kontrolle der fettidslichen Vitamine zu empfehlen [4,
8]. Mangelernahrung ist assoziiert mit einer schlechteren Lungenfunktion gemessen an FEV 1 (forced
expiratory in one second) und haufigeren Infekten [3, 8,11]. Ein guter Erndhrungszustand setzt eine
adaquate Energieversorgung voraus. Um eine Gewichtszunahme zu ermdglichen, muss die tagliche
Energieaufnahme 110 — 200 % des taglichen Normalbedarfes betragen. Die allgemeinen Empfehlungen
flr die tagliche Energieaufnahme variieren zwischen 120 — 150 % vom Normalbedarf und sind
individuell anzupassen [4, 8, 10, 11]. Der Anteil von Fett sollte dabei circa 40 %, da Fett die hochste
Kaloriendichte auf kleinstem Volumen aufweist betragen [10, 11]. Untersuchungen bei erwachsenen
CF-Patienten zeigen allerdings, dass die Empfehlungen oft nicht erreicht werden kénnen [12]. Wird im
Verhaltnis zum Bedarf zu wenig Energie zugeflihrt, geht dies mit einer Gewichtsabnahme einher. Beim
Gewichtsverlust geht Muskelmasse verloren; betroffen ist auch die Zwerchfellmuskulatur. Dies
wiederum ist assoziiert mit einer Verschlechterung der Lungenfunktion [3, 13]. Ist die Lungeninsuffizienz

fortgeschritten, bietet die Lungentransplantation eine letzte therapeutische Option. Es wurde gezeigt,
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dass bei mangelernahrten Patienten (BMI < 18 kg/m?) mit einer Lungeninsuffizienz die Mortalitat sowohl
vor als auch nach der Transplantation erhdht ist [5, 14]. Eine aktuelle Untersuchung aus den
Vereinigten Staaten zeigt eine um 15 % erhohte Mortalitat nach Lungentransplantation bei
untergewichtigen (BMI < 18.5 kg/m?) im Vergleich zu normalgewichtigen Menschen mit terminaler
Lungeninsuffizienz [15]. Wenn keine ausgeglichene, bzw. positive Energiebilanz mit der normalen
Ernédhrung erreicht werden kann, konnen Nahrungssupplemente wie energiereichen Trinknahrungen
die Kalorienaufnahme steigern [4, 12]. Die enterale Ernahrung ist dann empfohlen, wenn der
Energiebedarf mit der oralen Eméahrung und Supplementen nicht gedeckt werden kann [4, 10, 11, 12,
16].

6. Schlussfolgerungen
Die Emahrung spielt bei Patienten mit Cystischer Fibrose eine wichtige Rolle. Sowohl bei Kindern als

auch bei Erwachsenen sollte regelmassig ein Ernahrungs-Assessment erhoben werden. Es sollte vom
gesamten Behandlungsteam als wichtig erachtet werden eine Malnutrition zu verhindern. Die
regelmassige Evaluation der Ernahrung durch eine Erahrungsberaterin bietet die Grundlage fir
Erndhrungsempfehlungen. Wenn der hohe Energiebedarf nicht mittels der normalen Emahrung gedeckt
werden kann, sollen energiereiche Trinknahrungen eingesetzte werden. Reichen diese Massnahmen
nicht aus einen guten Erndhrungszustand zu erhalten oder zur Therapie einer bestenden Malnutrition

soll eine Ernahrung mittels PEG in Betracht gezogen werden.

7. Lernpunkte
Vertiefung des Fachwissens zum Thema Cystische Fibrose, Auseinandersetzung mit diverser

Fachliteratur und Empfehlungen. Einige Punkte die ich bezuglich des Patienten flr den Bericht
nachtraglich eruiert habe, wirde ich bei einer nachsten Hospitalisierung friiher abklaren. Das Verfassen
des Berichtes hat mir geholfen, eine ,Checkliste* fir CF-Patienten zu erstellen.
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