Einleitung

Liebe Kolleginnen und Kollegen, wir, die Herausge-
ber des CF-Manuals, freuen uns, lhnen die 3. Auf-
lage des CF-Manuals vorzustellen. Es soll einer gu-
ten Versorgung von CF-Patienten dienen und Ihnen
bei der Behandlung im Alltag, bei vielen therapeu-
tischen und versorgungsorientierten Fragen und
Entscheidungen eine praktische Hilfe sein. Neben
der Qualitdt der Texte, insbesondere der Aktualisie-
rung der Literatur, lag daher der Schwerpunkt
dieser Uberarbeitung erneut auf der einfachen Um-
setzung der Inhalte im Alltag. Das CF-Manual ist
dem Grundsatz treu geblieben, fiir verschiedenste
Aspekte der CF-Diagnostik und -Therapie einen
moglichen - aber sicher nicht den einzigen - Weg
aufzuzeigen. Unserem Wunsch entsprechend hat
die 3. Auflage des CF-Manuals alle Kapitel der letz-
ten Auflage iibernommen und einige neue, aktuelle
Themen hinzugefiigt.

Fiir die 3. Buchauflage haben die ,Altherausge-
ber* Christina Smaczny und Manfred Ballmann
gerne Anna-Maria Dittrich und Sivagurunathan
Sutharsan als Mitherausgeber eingeladen, dies
auch im Hinblick auf einen Generationswechsel.
Neben den Herausgebern haben sich am Werk
37 Koautoren beteiligt. An dieser Stelle sei allen
mitwirkenden Autoren aus den unterschiedlichs-
ten Disziplinen herzlich fiir ihre Mitarbeit gedankt!
Das CF-Manual ist internationaler geworden. Es
sind jetzt erfreulicherweise auch Kollegen aus der
Schweiz dem Autorenteam beigetreten.

Unser Dank geht an Frau Katherina Richter, die
uns als Koordinatorin konstruktiv und zielfithrend
begleitet hat. Das Gleiche gilt fiir Herrn Marc
Taistra vom Mukoviszidose e.V. Unser besonderer
Dank geht an den Mukoviszidose e.V., der die Rea-
lisierung dieser 3.Auflage erst durch finanzielle
Unterstiitzung ermdglicht hat, und an den Thieme
Verlag, der uns ein wichtiger Begleiter in allen
Schritten der Publikation war. Fiir ihren Beitrag an
der Finanzierung dieser 3.Auflage ist auch der
Christiane Herzog Stiftung an dieser Stelle aus-
driicklich Danke zu sagen.

Wir freuen uns, das Buch als Entscheidungshilfe
in die Hinde der CF-Behandler zu geben, und hof-
fen, dass das CF-Manual die ,,Handbuch“-Funktion
behdlt und Ihre Erwartungen erfiillen wird.

Im Herbst 2021 Manfred Ballmann
Christina Smaczny
Sivagurunathan Sutharsan
Anna-Maria Dittrich
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Der Mukoviszidose e.V. - Bundesverband Cystische Fibrose

In Deutschland sind {iber 8 000 Kinder, Jugendliche
und Erwachsene von der unheilbaren Erbkrankheit
Mukoviszidose betroffen, und jedes Jahr werden
etwa 150 bis 200 Kinder mit der seltenen Krankheit
geboren. Seit 1965 vernetzt der Mukoviszidose e.V.
die Patienten, ihre Angehdorigen, Arzte, Therapeuten
und Forscher mit dem Ziel, allen Menschen mit Mu-
koviszidose ein weitgehend selbstbestimmtes und
moglichst langes Leben zu ermdoglichen.

Der Mukoviszidose e.V. und das Mukoviszidose
Institut gGmbH, eine hundertprozentige Tochter
des Mukoviszidose e.V., tragen vielfaltig zur guten
medizinischen Versorgung bei: Mit Zertifizierun-
gen wird die Qualitdt der Mukoviszidose-Ambulan-
zen nach standardisierten Kriterien gepriift. Das
Deutsche Mukoviszidose-Register und seine jdhr-
lichen Berichtsbdnde geben anhand von Behand-
lungsdaten Aufschluss {iber die Versorgungssituati-
on in den teilnehmenden Ambulanzen. Der Verein
setzt sich bei Entscheidungstragern des Gesund-
heitswesens fiir die Belange der Betroffenen ein.
Dariiber hinaus arbeiten im Mukoviszidose e.V.
Arzte, Forscher, Physiotherapeuten, Erndhrungs-
berater und Pflegepersonal in jeweils eigenen Gre-
mien daran, die Behandlungsqualitét fiir CF-Betrof-
fene zu optimieren und bestehendes Know-how an
nachwachsende Fachkrdfte weiterzugeben.

Dr. Christina Smaczny und Prof. Dr. Manfred
Ballmann haben mit dem CF-Manual erstmals im
Oktober 1997 eine Orientierungshilfe fiir die drzt-
liche Vorgehensweise in der Mukoviszidose-Ver-
sorgung vorgelegt. Seit der 2. Auflage dieses ,Klas-
sikers* im Januar 2008 hat sich medizinisch viel
verindert, und eine Uberarbeitung war dringend
notwendig. Die Aktualisierung tragt wesentlich
dazu bei, ,gemeinsam Mukoviszidose zu besiegen*
und deshalb ist der Bundesvorstand des Mukoviszi-
dose e.V. der Bitte um finanzielle Unterstiitzung
der 3. Auflage des CF-Manuals ohne Zdgern gefolgt.
Um Neutralitdt und Unabhdngigkeit zu gewdhrleis-
ten, haben wir gemeinsam mit den Herausgebern
entschieden, das CF-Manual unabhangig von phar-
mazeutischen Herstellern zu finanzieren.

Die praktische und organisatorische Hilfe sowie
die finanzielle Unterstiitzung des Mukoviszidose
e.V. haben ermoglicht, dass eine Gruppe renom-
mierter Experten die Inhalte auf den aktuellen
Wissensstand von Forschung und klinischer Praxis
brachten. Ganz besonders mochten wir die Ini-
tiative und die fachliche Koordination durch die
(Mit-)Herausgeberinnen und (Mit-)Herausgeber
Prof. Dr. Manfred Ballmann, Prof. Dr. Anna-Maria
Dittrich, Dr. Christina Smaczny und Dr. Sivaguru-
nathan Sutharsan erwdhnen. Ohne ihren Enthu-
siasmus, die eingesetzte Zeit und ihre auf viel
Erfahrung beruhende Expertise wiirde das neue
CF-Manual nicht vorliegen.

Das Handbuch soll als Orientierungs-, Hand-
lungs- und Entscheidungshilfe fiir die drztliche Vor-
gehensweise im Rahmen der strukturierten medizi-
nischen Versorgung bei Mukoviszidose dienen. Es
biindelt unterschiedliche Erfahrungen, Kompeten-
zen und Perspektiven, beansprucht aber nicht, den
einzigen mdoglichen Weg zu beschreiben. Sind die
Inhalte auch ,state of the art“, entheben sie nicht
von der Verantwortung, begriindete drztliche - ggf.
auch abweichende - Entscheidungen zu treffen.

Das CF-Manual unterstiitzt die Behandler so-
wohl bei alltdglichen als auch seltenen diagnosti-
schen und therapeutischen Entscheidungen. Es be-
riicksichtigt auch neue Modulator-Therapien, die
fiir viele Patienten eine erfreuliche Verbesserung
bedeuten. Unsere gemeinsame Verantwortung gilt
der Sorge um diejenigen, die nicht in den Genuss
der neuen Medikamente kommen. Moge dieses
Handbuch damit im besten Sinne zur Qualitats-
sicherung in der Behandlung von Patienten mit
Mukoviszidose beitragen - damit jeder Mensch mit
dieser chronischen Erkrankung in der klinischen
Praxis die beste Therapie bekommt, die méglich ist.

Stephan Kruip

(Bundesvorsitzender Mukoviszidose e.V.)

Mehr Informationen zu den Aktivititen des Muko-
viszidose e.V. unter www.muko.info.

Helfen. Forschen. Heilen.

\ &MUKOVISZIDOSEE.V.
) ¢
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Christiane Herzog Stiftung

Wissen, was geht, wissen, was kommt in Diagnose
und Therapie - darum geht es in der Neuauflage
des CF-Manuals. Das 2016 eingefiihrte Neugebore-
nenscreening ermoglicht standardisiert eine deut-
lich frithere Diagnose der erblichen Stoffwechsel-
erkrankung und damit eine konsequente Therapie
von Anfang an. Dank grofer Fortschritte in For-
schung und Therapie leben die Betroffenen langer
und besser mit ihrer Krankheit - Mukoviszidose
ist langst keine reine Kinderkrankheit mehr. Und
schlief8lich erweisen sich neue Medikamente, wel-
che die Funktion des CFTR-Kanals verbessern, als
echter ,,Game Changer* in der Therapie der Muko-
viszidose. Hochste Zeit also fiir eine Neuauflage des
CF-Manuals, das Behandler*innen ,State of the
Art“-Wissen tiber das komplexe Krankheitsbild der
Mukoviszidose vermittelt.
Die Christiane Herzog Stiftung hat sehr gerne ei-
nen Beitrag zur Erméglichung dieser Publikation
geleistet. Denn uns geht es darum, fiir die Men-
schen mit Mukoviszidose ,,mehr” zu erméglichen:
= mehr Forschung, damit das Wissen um die Kom-
plexitit der Mukoviszidose und die Moglichkei-
ten der Behandlung weiter zunehmen,
= mehr Mittel fiir die auf Mukoviszidose speziali-
sierten Einrichtungen, damit mehr personelle
Ressourcen und damit Zeit fiir die komplexe
Versorgung zur Verfiigung stehen,
= mehr Information, damit unter medizinischen
,Profis“ ebenso wie in der breiten Offentlichkeit
das Verstehen der Krankheit und das Verstdnd-
nis fiir die Belange der Betroffenen wachsen.

Die Christiane Herzog Stiftung ist das Lebenswerk
und das Vermdchtnis einer Frau, die ihre ganze
Energie und die Moglichkeiten, die sich ihr als
LFirst Lady” der Bundesrepublik Deutschland von

1994 bis 1999 boten, in den Dienst der Mukoviszi-
dosebetroffenen stellte. Unter ihrem Motto ,Mit
Taten helfen* férdern wir heute die Forschung -
z.B. durch den jdhrlich ausgelobten, mit 50000 €
dotierten Christiane Herzog Forschungspreis -
und wir unterstiitzen die Bildung und Arbeit von
interdisziplindren, altersiibergreifenden Behand-
lungsstrukturen. Acht Zentren der Mukoviszidose-
behandlung - iiber Deutschland verteilt - tragen
heute den Namen von Christiane Herzog, hinzu
kommen 3 Christiane Herzog Ambulanzen. Ein be-
sonderer Schwerpunkt liegt in der immer noch
prekdren Versorgung der Erwachsenen mit Muko-
viszidose.

Lebte Christiane Herzog noch, sie wiirde sich
freuen tiber die groRen Fortschritte, die es in der
Behandlung der Mukoviszidose in den letzten Jah-
ren gegeben hat. Aber sie wiirde mahnend daran
erinnern: Nicht alle Betroffenen profitieren von
den neuen Behandlungsmaéglichkeiten in gleicher
Weise, etwa weil sie eine seltene Mutation des fiir
die Mukoviszidose verantwortlichen Gendefekts
tragen, fiir die es noch keine wirksame Medikation
gibt, oder weil ihr Krankheitsverlauf zu weit fortge-
schritten ist und sie mit komplexen ,Nebenerschei-
nungen“ der Multiorgankrankheit Mukoviszidose
zu kampfen haben.

Mukoviszidose braucht wissende und engagier-
te Behandler*innen. Ihnen soll das vorliegende
CF-Manual eine hilfreiche Handreichung sein.

cHristiane  \* it
HERZOG [«f= .
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