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1. Einleitung

Mukoviszidose (cystische Fibrose, CF) ist eine chronische Krankheit, die viele Organe
des Korpers betrifft. Eine regelméaBige Kontrolle des Gesundheitszustandes in einer
qualifizierten CF-Einrichtung und eine konsequente Therapie sind die Grundvoraus-
setzungen, um die langsam fortschreitende Erkrankung im Griff zu behalten. Es treten
bei Mukoviszidose Symptome auf, die abhangig von korperlicher Verfassung, manch-
mal auch Tageszeit und Therapieanwendung unterschiedlich stark sein kénnen. Durch
Folgeerkrankungen und durch das fortschreitende Alter der Erkrankten kdnnen sich
Symptome im Verlauf verdndern, andere hinzukommen und manche wegfallen. Zu
jedem Zeitpunkt kdnnen aber Situationen eintreten, in denen Symptome zum ersten
Mal erfahren werden und die Einschatzung, welchen Handlungsbedarf diese Symptome
mit sich bringen, kann fiir den Betroffenen schwierig sein.

Ein medizinischer Notfall ist eine Situation, die ohne sofortige medizinische Behand-
lung zu (schweren) bleibenden Schiden oder sogar zum Tod fiihren kann. In diesem Fall
muss der Betroffene bzw. sein Umfeld entscheiden, was zu tun ist. Fiir Menschen mit
CF ist es deshalb wichtig, dass die Personen in ihrem Umfeld, also Angehorige, Freun-
de, Arbeitskollegen, tiber mogliche Notfallsituationen und die damit einhergehenden
Mafinahmen informiert sind, falls der Betroffene selbst dazu nicht mehrin der Lage ist.

Ein psychischer Notfall oder eine akute psychische Krise ist ein innerer Zustand, in der
sich Menschen maximal iiberfordert fiihlen, ihrinneres Gleichgewicht verlieren und den
Eindruck haben, Situationen oder Lebensumstande nicht bewdltigen zu kénnen. Auch
hierist es hilfreich, wenn fiir CF-Betroffene soziale oder professionelle Ansprechpartner
vorhanden sind.

In dieser Broschiire sind die haufigsten Notfallsituationen beschrieben, die bei Muko-
viszidose-Patienten auftreten kénnen. Fir alle Situationen gilt, nicht in Panik auszu-

brechen und im Zweifelsfall lieber einmal zu oft drztlichen Rat einzuholen.

Die Handlungsempfehlungen sind mit Symbolen versehen, die die Dringlichkeit des
Handelns darstellen:

sich kurzfristig in der CF-Klinik stationar aufnehmen lassen oder
den Notarzt rufen bzw. auf dem schnellsten Weg die Notaufnahme
des ndchsten Krankenhauses aufsuchen

telefonischen Rat bei der CF-Ambulanz einholen
und/oder selbst eine Therapie anwenden

abwarten und beim ndchsten
CF-Ambulanzbesuch davon berichten



2. Atemwege

2.1 Bluthusten

Die Menge an ausgehustetem Blut ist entscheidend fiir das weitere Vorgehen.

Sputum mit Blutbeimengung/ Kann schon bei starkem Husten auf-
Blutfaden treten, kein akuter Handlungsbedarf

Kann schon bei starkem Husten auf-

Bl llzss fLasian vow 12 ml ELu treten, kein akuter Handlungsbedarf

Wiederkehrend kleine Mengen (<5 ml) CF-Ambulanz anrufen oder anderen

von Blut im Sputum Arzt erreichen
GroBere Mengen Blut im Sputum, Notarzt anrufen oder sofortige
Blutung hort nicht auf Aufnahme in Krankenhaus

Hintergrund

Von einer Himoptyse spricht man, wenn das abgehustete Sputum Spuren von Blut ent-
hélt. Mehr als die Halfte aller CF-Patienten machen irgendwann einmal diese Erfahrung.
Ein unmittelbarer Handlungsbedarf besteht dabei nicht, wenn es bei kleinen Beimen-
gungen zum Sputum oder Blutfaden im Sputum bleibt und die Blutung von alleine wie-
deraufhort. Man sollte aber den ndachsten Besuch in der CF-Einrichtung nicht mehrallzu
lange aufschieben.

Eine sehr viel seltenere Komplikation ist die Himoptoe, eine Blutung in den unteren
Atemwegen. Es wird reines Blut ausgehustet. Die Menge des Blutes bestimmt den
Handlungsbedarf. Bei kleineren Mengen an ausgehustetem Blut (bis zu 5 ml) sollte man
sich zundchst ruhig hinlegen und nichts mehrinhalieren, was die Atemwege reizen und
zu Husten fithren kdnnte. Die Schleim-mobilisierende Physiotherapie sollte vorsichtig
ausgefiihrt werden, um die Blutung nicht anzuregen, aber das Blut aus den Atemwegen
zu entfernen. Die CF-Einrichtung sollte telefonisch kontaktiert werden. Eine sofortige
stationdre Aufnahme ist meist nicht notig, sofern die Blutung von alleine aufhort.

Fiir eine schnelle stationdre Aufnahme in eine CF-Einrichtung oder in die Notaufnahme
des ndchsten Krankenhauses muss man sorgen, wenn man mehr Blut aushustet und
die Blutung nicht von alleine aufhért.



2.2 Lungenriss oder Lungenkollaps

Wird die Lunge nicht mehr beliiftet, droht Lebensgefahr!

» Stechender Schmerz im Brustkorb mit
Ausdehnung auf Schultern
und Bauch, meist einseitig

» Plotzliche Atemnot Sofort Notarzt anrufen oder

» Beschleunigte Atmung (Hyperventilation) naheliegende Notaufnahme
» Erhéhter Herzschlag eines Krankenhauses aufsuchen

» Bluthusten

» Hartndckiger, krampfartiger Husten seiten-
ungleiche Bewegung des Brustkorbs

Hintergrund

Wenn die Lunge einen Riss aufweist, gelangt Luft in den Brustkorb (Pneumothorax) au-
Berhalb der Lunge. Bei CFkann die Lunge als Folge der jahrelangen Entziindung und des
starken Hustens plotzlich reiffen bzw. die Lungenbldschen platzen lassen und einen
Spontanpneumothorax auslésen. Dadurch wird ein mehr oder weniger grof3er Teil der
Lunge nicht mehr mit Luft versorgt. Durch die Luft im Brustkorb au3erhalb der Lunge
kann sich auRerdem ein Uberdruck entwickeln (Spannungspneumothorax), der auf
Herz und andere Gefdfie Druck ausiibt und damit die Durchblutung des Kérpers bedroht
und sogar einen Herzstillstand verursachen kann. Dann ist sofortiges Handeln nétig,
indem man sich schnell stationar in einer CF-Einrichtung aufnehmen lasst, den Notarzt
anruft oder die Notaufnahme des nachsten Krankenhauses aufsucht.

Treten Symptome wie ein ungekldrter Verlust der korperlichen Belastbarkeit oder eine
erschwerte oder beschleunigte Atmung auf, konnen das Hinweise auf einen kleinen
Lungenriss sein, der beim nachsten Besuch der CF-Einrichtung abgeklart werden sollte.

Bei einem Lungenkollaps tritt ein Beluiftungsdefizit von Teilen der Lunge auf. Bei CF liegt
meist ein Obstruktionskollaps vor, der durch die Verstopfung (Obstruktion) von Teilen
der entziindeten Atemwege mit Schleim entsteht. Der Lungenanteil, der hinter der Ver-
stopfung liegt, bekommt keine oder nur wenig Luft und féllt daher in sich zusammen
(Kollaps). Bei CF tritt ein Lungenkollaps hdufig auch in geringem Ausmaf auf und [6st
sich von selbst wieder. Je nach Grof3e des nicht beliifteten Lungenbereichs sind keine
Symptome zu spiiren bis hin zur akuten Atemnot mit lebensbedrohlichen Folgen.

O



2.3 Lungenarterienembolie

Ist ein Lungengefafl mit einem Blutgerinnsel verstopft, kann Lebensgefahr drohen!

» Plotzlicher starker

Schmerz im Brustkorb Sofort Notarzt anrufen oder
O » Atemnot naheliegende Notaufnahme
» Erhohter Herzschlag eines Krankhauses aufsuchen

» Bluthusten

Hintergrund

Die Lungenarterienembolie entsteht durch ein Blutgerinnsel in den Blutgefafien
(Arterien) der Lunge. Durch diese Verstopfung oder Verengung der Arterie kommt es zu
einem Blutstau vor der Verstopfung, wodurch sich der Druck im Lungenkreislauf und
im rechten Herz erhoht. Das Blut kann nicht mehr durch die Lunge geleitet und mit
Sauerstoff angereichert werden, es kommt daher zu einem Sauerstoffmangel der
Organe. Es kann bis zum Kreislaufstillstand kommen.



2.4 Rippenfraktur

Rippen kénnen durch Husten brechen!

» Plotzlich auftretender starker
Schmerz im Brustkorb ohne Arzt anrufen oder naheliegendes
die Symptome von Lungenriss Krankenhaus aufsuchen
oder Lungenembolie

Hintergrund

Durch das starke Husten und den Druck auf den Brustkorb kann es dazu kommen, dass
Rippen teilweise oder komplett brechen. Normalerweise muss keine spezielle Thera-
pie durchgefiihrt werden. Sollte es aber zu einem Rippenbruch kommen, bei der — in
sehr seltenen Féllen — die Lunge verletzt wird, muss eine chirurgische Versorgung der
Lungenverletzung und der Rippenfraktur erfolgen. Zusatzlich kommt es hdufig aufgrund
der Schmerzen durch die Rippenfraktur zu einem Sekretstau in der Lunge, da nicht
addquat abgehustet werden kann. Dann sollte unbedingt eine angemessene Schmerz-
therapie erfolgen und sogar eine Antibiotikatherapie erwogen werden, um eine
bronchopulmonale Exazerbation (Verschlechterung der Lungenerkrankung) zu ver-
hindern.



3. Salzverlustsyndrom: Dehydratation

Auf ausreichende Fliissigkeits- und Salzzufuhr achten, besonders bei Kleinkindern!

» Unruhe

» Beschleunigter Puls Salz und Fliissigkeit aufnehmen
» Geschleunigte Atmung
» Schwindelgefiihl

» ,,Stehende® Hautfalten

Bei anhaltenden Beschwerden
Arzt aufsuchen

Zusétzlich:

» Trockene, blasse Haut bzw.
trockene Schleimhdute

» Tiefliegende Augen Notarzt anrufen.oder naheliegende
R, - Notaufnahme eines Krankenhauses
» Bei Sduglingen auffallig aufsuchen

trockene Windeln
» Krdampfe
» Apathie, Bewusstlosigkeit

Hintergrund

Der Schweifd von CF-Betroffenen ist salziger als bei gesunden Menschen. Der Kérper
scheidet daher besonders bei Anstrengung und bei hohen Umgebungstemperaturen
oder Fieber, aber auch bei Durchfall und Erbrechen, zu viel Salz aus. Problematisch ist
der Salzverlust besonders bei Sduglingen und Kleinkindern und kann zu lebensbedroh-
lichen Situationen fiihren, aber auch dltere Kinder und Erwachsene miissen darauf ach-
ten, ausreichend Fliissigkeit und Salz zu sich zu nehmen.

Der Salz- und Fliissigkeitsverlust kann bei milden Symptomen selbst behandelt werden,
indem Salz und Flissigkeit aufgenommen werden. Lassen sich die Symptome damit
nicht bekdmpfen, muss ein Arzt aufgesucht werden. Treten Krampfe und/oder Bewusst-
losigkeit auf, ist eine schnelle stationdare Aufnahme in einer CF-Einrichtung oder der
Notaufnahme des ndchsten Krankenhauses notig.



4.Verdauungssystem

4.1 Darmverstopfung (DIOS)

Bei einem DIOS unbedingt in einem CF Zentrum vorstellig werden,

um eine chirurgische Intervention zu vermeiden.

» Anfallartige, heftige
Bauchschmerzen

» harter Bauch, der
bei Druck schmerzt

CF-Ambulanz anrufen

Zusétzlich:

» Ubelkeit und Erbrechen

» beschleunigter Puls, Blasse,
Bewusstseinstrilbung

Notarzt anrufen oder naheliegende
Notaufnahme eines Krankhauses
aufsuchen

Hintergrund

Das Distale Intestinale Obstruktionssyndrom (DIOS) bedeutet, dass der Darm durch
den verhdrteten, verklebten fettigen Stuhl so dicht verstopft wird, dass ein vollstan-
diger Verschluss des Darms droht. Tritt dieser ein, kann der Darm platzen. Ein DIOS
betrifft meist den hinteren (distalen) Diinndarmbereich, zwischen Diinn- und Dickdarm.
Ein DIOS kann akut (pl6tzlich) auftreten, manche Menschen mit Mukoviszidose leiden
aber auch unter einem chronischem DIOS. Wenn bereits zwei Tage kein Stuhlgang er-
folgte, muss spadtestens der CF-Arzt aufgesucht oder informiert werden.

Treten die genannten Symptome akut auf, ist eine sofortige stationdre Aufnahme in
eine CF-Einrichtung zu empfehlen.



4.2 Antibiotikabedingte Dickdarmentziindung (Pseudomembrandse Kolitis)

Durch Antibiotika konnen in seltenen Féllen

schwere Darmentziindungen ausgelost werden.

» Gelegentliche Durchfélle Beim nachsten Ambulanzbesuch
» Bauchschmerzen den CF-Arzt darauf ansprechen

» Hohes Fieber
» Haufige wassrige Durchfille,

teilweise auch blutig oder schleimig  Notarzt anrufen oder naheliegende
O » Heftige Bauchschmerzen Notaufnahme eines Krankenhauses
» Schmerzhaft gespannter Bauch aufsuchen

» Schock durch Wasser- und
Elektrolytverlust

Hintergrund

Die pseudomembrandse Kolitis ist eine Entziindung der Dickdarm-Schleimhaut, die
vor allem durch die Einnahme von Antibiotika verursacht werden kann. Antibiotika
konnen dazu fiithren, dass die Darmflora aus dem Gleichgewicht gerat und sich dadurch
Bakterien stark vermehren, die der Darmschleimhaut schaden.

Bei diesen Symptomen ist sofort die CF-Ambulanz zu benachrichtigen, bei Schock-
zustand der Notarzt.

Die Einnahme von Antibiotika kann allerdings vor allem zu Beginn der Therapie zu
Durchféllen fiihren, die keine Dickdarmentziindung bedeuten, sondern lediglich eine
meist voriibergehende Medikamenten-Nebenwirkung.



4.3 Osophagusvarizenblutung: Speisershrenkrampfaderblutung

Bei einer Osophagusvarizenblutung droht Lebensgefahr!

» Bluterbrechen

» Teerstuhl (verschlucktes,
verdautes Blut im Stuhl)

» Beschleunigter Herzschlag
» Blutdruckabfall
» Schock

Notarzt anrufen oder naheliegende
Notaufnahme eines Krankenhauses
aufsuchen

Hintergrund

Osophagusvarizen sind erweiterte BlutgefdRe der Speisershre, die sehr diinnwandig
sind und daher reiBen kénnen. Sie entstehen, wenn die Leber geschadigt ist und sich
dadurch der Druck in den Blutgefaen der Leber staut (Pfortaderhochdruck, portale
Hypertonie) und sich in den GefiBen der Speiserohre erhoht. Starkes Husten oder
harte Speiseteile kdnnen in seltenen Fdllen ausreichen, um diese Gefdf3e zu verletzen.
Die Blutung kann dann sehr stark sein und lebensbedrohlich werden.

Es muss immer eine sofortige stationdare Aufnahme in ein Krankenhaus mit einem
Notarzt erfolgen.



4.4 Pankreatitis: Entziindung der Bauchspeicheldriise

Bauchspeicheldriisenentziindungen konnen starke Schmerzen verursachen,

sind aber nicht lebensbedrohlich.

» Plotzlich einsetzende
»glrtelformige” Bauchschmerzen CF-Arzt anrufen
» Ubelkeit, Erbrechen

Hintergrund

Die Bauchspeicheldriise (Pankreas) ist bei Mukoviszidose vor allem durch eine
Funktionsstorung der Bildung und Absonderung von Verdauungsenzymen betroffen
(exokrine Pankreasinsuffizienz). Eine Entziindung der Bauchspeicheldriise kommt
selten vor und betrifft eher CF-Patienten, deren Pankreas keine Funktionsstérung hat.

Bei starken Symptomen ist eine zeitnahe stationdre Aufnahme empfehlenswert,
im Zweifelsfall halten Sie zuerst mit Ihrer CF-Einrichtung telefonische Riicksprache.



4.5 Gallenkolik durch Gallensteine

Gallensteine kénnen schmerzhaft sein, aber nicht akut lebensbedrohlich.

» Kolikartige Schmerzen im rechten
Oberbauch mit Ausstrahlung in
den Riicken

» Druckgefiihl, dumpfe Schmerzen
im Oberbauch

CF-Arzt anrufen oder ein
Krankenhaus aufsuchen

Hintergrund

In der Gallenblase werden Verdauungssdfte gespeichert, die in Leber und Pankre-
as gebildet und bei Bedarf in den Darm abgegeben werden. Die Gallenwege sind bei
Mukoviszidose haufig durch zahen Schleim verstopft und die Gallenséfte haben eine
Zusammensetzung, die eine Bildung von Gallensteinen fordert. Wenn Gallensteine
eine bestimmte Grofle erreicht haben, konnen sie Gallenkoliken auslésen und ohne
Behandlung zu Leberschddigung aber auch zu weiteren Komplikationen fiihren.

Eine Gallenkolik ist normalerweise kein lebensbedrohlicher Notfall, muss aber behan-
delt werden. Deshalb ist es ratsam, bei einem Verdacht auf Gallenkolik die nachste
CF-Einrichtung oder ein Krankenhaus in der Nahe aufzusuchen.



4.6 Diabetes: Hyperglykdamie/Hypoglykdmie

Bei Bewusstseinstriibung Notarzt rufen!

Hypoglykémie (Unterzuckerung)

» Herzklopfen, Unruhe,
Schwitzen, Zittern

» Blasse Haut, dunkle Augenringe
» Heihunger

» Konzentrationsstérungen,
Stimmungsschwankungen

Blutzucker testen

Traubenzucker essen

Notarzt anrufen oder naheliegende

Zusétzlich:
. Notaufnahme eines Krankenhauses
» Sprach- und Sehstérungen,
. . aufsuchen
Storungen im Bewegungsablauf,

el SC.hI’IfF . Bei Bewusstlosigkeit keinen Zucker
» Bewusstlosigkeit, Krampfe einfléBen, sondern Glukagon spritzen

Hyperglykimie (Uberzuckerung)

» Midigkeit und Lustlosigkeit
» Zuckerausscheidung im Urin

» Vermehrter Durst und hdufiges
Wasserlassen

» Gewichtsverlust
» Benommenheit, Midigkeit,

Blutzucker testen

Zuckerausscheidung im Urin testen
(Urinstreifen)

Schlafrigkeit Insulin spritzen

» Ubelkeit, Erbrechen,
Bauchschmerzen

Zusétzlich:

» Beschleunigte und vertiefte Atmung

» Beschleunigter Puls Diabetes-Arzt anrufen, bei verstarkten

O » Azetongeruch in der Atemluft Symptomen Notarzt anrufen oder

(dhnlich wie Nagellackentferner) naheliegende Notaufnahme eines

» Starker Durst Krankenhauses aufsuchen

» Kopfschmerzen
» Trockene und gerotete Haut



Hintergrund

Mukoviszidose-Patienten mit einem Diabetes mellitus bei Mukoviszidose (CFRD: CF-
Related Diabetes) miissen regelmaBig ihren Blutzucker kontrollieren, essen und bei
fortgeschrittenem CFRD Insulin spritzen. Um zu vermeiden, dass der Betroffene in eine
Uber- oder Unterzuckerungssituation gerét, lernt er in Schulungen, mit seiner Erkran-
kung umzugehen und der Diabetes wird durch die Arzte méglichst gut medikamentds
eingestellt. Es kann dennoch vorkommen, dass ein Diabetes-Patient plotzlich deutlich
zu wenig (Hypoglykamie, <60 mg/dl) oder zu viel (Hyperglykdmie, 160 mg/dl) Zuckerim
Blut hat. Starke Entgleisungen des Blutzuckers haben gravierende Folgen und es kann
eine Notfallsituation entstehen, in der auch Hilfe von auBen nétig ist.

Bei einer Hypoglykdmie (Unterzuckerung) hilft am schnellsten das Essen von Trauben-
zucker. Liegt jedoch eine schwere Hypoglykdmie vor und der Betroffene ist bewusstlos,
darf ihm keine zuckerhaltige Nahrung eingeflof3t werden, sondern es muss schnellst-
moglich eine Notfalldosis Glukagon gespritzt werden. Diese Notfallspritze sollte ein
Diabetes-Patient immer bei sich tragen. Wacht der Betroffene nicht innerhalb von 5-10
Minuten aus der Bewusstlosigkeit auf, muss ein Notarzt gerufen werden.

Bei leichter Hyperglykdmie (Uberzuckerung) kann eine zusitzliche Dosis Insulin
gespritzt werden. Kommt es aber zu anhaltend hohen Blutzuckerwerten, kann der
Korper eine schwerwiegende Stoffwechselentgleisung durch Insulinmangel (Ketoazi-
dose) entwickeln, die in ein diabetisches Koma fiihren kann. Stellen sich Symptome
wie beschleunigte und vertiefte Atmung, beschleunigter Puls und Azetongeruch in der
Atemluft ein, muss schnellstmoglich Kontakt mit dem Diabetes-Arzt aufgenommen
werden und bei sich steigernden Symptomen der Notarzt gerufen werden.

Ein schlecht eingestellter Blutzucker (hdufig Hyperglykdmien) kann einerseits zu
Gewichtsverlust fiihren, andererseits kann es zu Folgeschdden an Gefdfen und
Nerven kommen.

Weitere Informationen zum CFRD finden Sie in der Broschiire des Muko-
viszidose e.V.: Diabetes bei Mukoviszidose — Ein Leitfaden fiir Betroffene
(zu bestellen unter www.muko.info/mediathek)



4.7 Leistenbruch

Ein Leistenbruch kann plétzlich auftreten oder sich langsam entwickeln.

» Schmerzen in der Leiste beim Sport ~ Kann schon bei starkem Husten auf-

oder beim Husten treten, kein akuter Handlungsbedarf
» Ausstilpungin der Leiste CF-Ambulanz anrufen oder anderen
» Schmerzen Arzt erreichen

» Starke, plotzlich einsetzende
Schmerzen in der Leistengegend

» Harte, druckschmerzhafte Vorwol-
bung

» Nicht zurlickdriickbare Schwellung

» Fieber, Kreislaufprobleme, Ubelkeit,
Erbrechen

Notarzt anrufen oder sofortige
Aufnahme in Krankenhaus

Hintergrund

Ein Leistenbruch (Leistenhernie) tritt auf, wenn sich ein Teil des Darms durch eine
Schwachstelle in der Bauchwand im Bereich der Leiste vorwolbt. Risikofaktoren sind
besonders bei Mukoviszidose das hdufige Husten, aber auch eine gering ausgebildete
Bauchmuskulatur.

Der Leistenbruch muss meist operativ behandelt werden, indem der Darm wieder in die
Bauchhohle geschoben wird und die Bauchwand verschlossen wird.



5. Nieren

Die Nieren sind normalerweise nicht primadr von Mukoviszidose betroffen. Durch die
wiederkehrenden bakteriellen Infektionen und Entziindungen im Korper, aber auch
durch Nieren-schddigende Medikamente konnen die Organe mit fortschreitendem
Alter erheblich belastet sein. Besteht zusdtzlich ein Diabetes oder eine Leberer-
krankung, kann dies die Niere weiter schadigen.

5.1 Nierenkolik

Durch Nierensteine kénnen starke Schmerzen verursacht werden,

die aber nicht lebensbedrohlich sind.

» Krampfartige, starke Schmerzen
im Riicken
» verminderte Urinmenge
» Blutim Urin Arzt anrufen
» Ubelkeit und Erbrechen

» Fehlender Stuhl- und Windabgang
(Darmverschluss als Reflex)

Hintergrund

Durch eine vermehrte Ausscheidung von Oxalsdure tiber den Darm, die eine Folge der
gestorten Verdauungsfunktion des Darms bei Mukoviszidose ist, konnen sich Nieren-
steine bilden. Diese werden oft ohne Komplikationen mit dem Urin ausgeschieden, sie
kdnnen sich aber auch in den ableitenden Nierenwegen festsetzen und zu Nierenkoli-
ken fiihren. Die Steine kdnnen auch die Schleimhaut der Harnwege verletzen.

Wenn die Schmerzen sehr stark sind, sollte die CF-Einrichtung zeitnah aufgesucht wer-
den oder das ndchstliegende Krankenhaus. Bei moderaten Beschwerden kann — nach
Riicksprache mit der CF-Ambulanz — durch leichte kdrperliche Bewegung und vor allem
viel Trinken der Nierenstein mit etwas Gliick iber den Urin ausgeschieden werden.



5.2 Akutes Nierenversagen (Harnvergiftung, akute Niereninsuffizienz)

Akutes Nierenversagen ist lebensbedrohlich!

O

» Harnverhalt (keine oder sehr
geringe Ausscheidung von Urin)

» Beschleunigte Atmung
(Hyperventilation)

Arzt anrufen

Zusétzlich:

» Harndhnlicher Geruch der Haut
(Foetor uraemicus)

» Schléafrigkeit bis hin zum Koma

Sofort Notarzt anrufen oder
naheliegende Notaufnahme
eines Krankenhauses aufsuchen

Hintergrund

Chronisches Nierenversagen schreitet langsam voran und verlduft fiir den Betroffenen
lange symptomlos. Stellen die Nieren aber ihre Funktion ein, kommt es sehr schnell
zu starken Symptomen und einer lebensbedrohlichen Situation, da der Kérper die Gift-
stoffe des Stoffwechsels nicht mehr ausscheiden kann. Bei Menschen mit CF sind die
Nieren durch die chronische Entziindung und die schlechte Beliiftung der Lunge bei
fortgeschrittener Lungenerkrankung, aber auch durch verschiedene Medikamente,
belastet und es kann neben dem chronischen Nierenversagen auch zu einem akuten
Nierenversagen kommen.

Ein akutes Nierenversagen ist ein absoluter Notfall, der Patient muss sofort in ein
Krankenhaus.



6. Herzkreislauf-System

Das Herzkreislauf-System ist von Mukoviszidose nicht primér betroffen, aber es kénnen
durch Nebenwirkungen von Medikamenten und vor allem bei dlteren Menschen mit CF
auch Erkrankungen des Herzkreislaufsystems auftreten, die sich in ihrer Auspragung
aber nicht wesentlich von Menschen ohne CF unterscheiden.

6.1 Erh6hter Blutdruck/Blutdruckkrise

Ein Bluthochdruck kann zu Herzinfarkt und Schlaganfall fiihren.

» Abgeschlagenheit,
Konzentrationsprobleme

» Leichte Kopfschmerzen
» Schlafstérungen

kein akuter Handlungsbedarf

. Ruhig bleiben und ca. 30 min abwarten
h
STC ob sich der Blutdruck wieder senkt.
CF-Ambulanz anrufen oder anderen
Arzt erreichen

» Ohrensausen
» Nasenbluten

» Heftiger Kopfschmerz Ruhig bleiben und ca. 30 min abwarten

» Sehstdrungen ob sich der Blutdruck wieder senkt.

» Schwindel, Benommenheit Bei anhaltenden Symptomen Notarzt O
» Nasenbluten anrufen oder sofortige Aufnahme in

» Erbrechen Krankenhaus.

Hintergrund

Der Blutdruck kann sowohl langsam hoher werden und zu einem anhaltenden hohen
Blutdruck fithren (Hypertonie) als auch plotzlich ansteigen (Blutdruckkrise). Die Blut-
druckkrise ist ein akuter Notfall, da dieser Herz, Nieren und andere Organe schadi-
gen kann. Ein chronisch erhohter Blutdruck hat ebenfalls Langzeitfolgen (Herzinfarkt,
Schlaganfall etc.).

Typische Risikofaktoren fiir einen Bluthochdruck sind z.B. salz- und fettreiche sowie
ballaststoffarme Erndhrung, Bewegungsmangel, Diabetes mellitus und chronische Ent-
ziindungen. Auch Medikamente kdnnen zu einem erhdhten Blutdruck fiihren.



6.2 Thrombose

Eine Thrombose kann zu einer Lungenarterienembolie fiihren.

» Schmerzen beim Gehen,
besonders in den Waden

» Schmerzfreiheit in Ruhe, CF-Ambulanz anrufen oder anderen
Besserung durch Pausen Arzt erreichen

» Kaltegefiihlin den Beinen
oder FiiBen

» Stark angeschwollene Beine

» Blasse oder blduliche Hautfarbe

» Schwacher oder fehlender Fuf3puls

» nicht heilende Wunden oder Ge-
schwiire an den FiiBen/Beinen

» Schmerzen in den Beinen, auch in
Ruhe und besonders im Liegen

» Kribbeln oder Taubheitsgefiihl in
den Beinen

Notarzt anrufen oder sofortige
Aufnahme in Krankenhaus

Hintergrund

Periphere arterielle Verschlusskrankheit (pAVK) und Vendse Thromboembolie (VTE)
sind Durchblutungsstérungen, die meist in den Beinen auftreten. Die pAVK beginnt
meist schleichend mit Schmerzen in den Beinen, die vor allem bei Bewegung auftreten.
Die Thrombose ist ein akuter Verschluss eines groferen Blutgefédfies durch ein Blutge-
rinnsel. Beides kann sowohl ein Bein, als auch beide Beine betreffen.

Typische Risikofaktoren fiir eine Thrombose sind z.B. langes Sitzen, Diabetes mellitus,
Bluthochdruck, chronische Entziindungen, Fettstoffwechselstérungen und salz-/fettrei-
che sowie ballaststoffarme Erndhrung.



6.3 Herzinfarkt

Ein Herzinfarkt ist immer ein akuter Notfall.

» Starke, anhaltende Schmerzen oder
Druck in der Brust

» Ausstrahlung in den linken
Arm, Riicken, Hals, Kiefer oder

Oberbauch
» Atemnot, Engegefiihl
» Ifalte Schweifsausbriiche Notarzt anrufen oder sofortige
» Ubelkeit, Erbrechen, Bldsse, Aufnahme in Krankenhaus
Todesangst

» Schwindel, Bewusstlosigkeit

Oder auch:

» leichte Brustschmerzen,
Oberbauchbeschwerden,
Erschdpfung oder Ubelkeit

Hintergrund

Der Herzinfarkt (Myokardinfarkt) duBert sich meist durch Brustschmerz mit Ausstrah-
lung in den linken Arm, Atemnot und Bewusstlosigkeit. Bei Frauen sind die Symptome
aber oft weniger typisch, sondern mit Oberbauchbeschwerden, Ubelkeit und Erschép-
fung und nur leichten Brustschmerzen verbunden. Die Symptome von den typischen
Mukoviszidose-Symptomen zu unterscheiden, kann manchmal schwierig sein.



6.4 Schlaganfall

Bei einem Schlaganfall zahlt jede Minute, um bleibende Schdaden zu vermeiden.

» Plétzliche einseitige Lahmungen
oder Taubheitsgefiihle

» Sehstdrungen (z.B. halbseitiger
Gesichtsfeldausfall)

» Sprach- oder Sprachversténdnis-
storung

Notarzt anrufen und sofortige
Aufnahme in Krankenhaus mit

Stroke-Unit
» Gleichgewichtsstdrungen, plotz-
licher Schwindel, Gangunsicherheit
» Heftiger Kopfschmerz (besonders
bei Hirnblutung)
FAST-Regel
F - Face: Gesicht Hangt ein Mundwinkel? Einseitige Lihmung?
A-Arms:  Arme Kann eine Seite nicht gehoben werden? Schwache?
S —Speech: Sprache  Verwaschene Sprache? Wortfindungsstérungen?
T-Time: Zeit Sofort handeln und Notarzt rufen

Hintergrund

Schlaganfille werden durch eine Durchblutungsstérung des Gehirns (zerebrale Ischa-
mie) verursacht oder durch eine Hirnblutung. Typische Risikofaktoren fiir einen Schlag-
anfall sind z.B. Diabetes mellitus, Bluthochdruck, chronische Entziindungen, Fettstoff-
wechselstérungen und salz-/fettreiche sowie ballaststoffarme Erndhrung.



7. Akute psychische Krise

Psychischer Notfall kann Soforthilfe erforderlich machen, aber nicht jede

seelische Krise bedarf professioneller Unterstiitzung.

Viele Krisen kdnnen alleine, mit Hilfe nahestehender Menschen gemeistert
werden. Menschen in psychischen Krisensituationen kdnnen auch in der Lage
sein, eigene Ressourcen zu aktivieren, um die Krise zu tiberwinden. Wesentlich
ist dabei, dass sie nicht alleine gelassen werden — ihre Familie, Freunde und
Bekannte Unterstiitzung signalisieren sowie Gesprdache anbieten.

Grundsatzlich ist es hilfreich, das Stressniveau zu senken, einer Reiziiberflutung
entgegenzuwirken, Betroffenen ein Gefiihl von Sicherheit zu vermitteln und Be-
lastungen zu reduzieren.

Um die Personen in ihrer Selbstregulation zu unterstiitzen, kann es beispiels-
weise hilfreich sein, sie anzuregen und dabei zu begleiten, das zu tun, was ihnen
aus ihrer Erfahrung heraus gut tut, etwa einen Spaziergang machen, Routinen
aufnehmen, die Wohnung aufrdumen oder gemeinsam etwas kochen.

Zudem besteht bei allen zertifizierten CF-Zentren die Moglichkeit zur Kontakt-
aufnahme.

Kommt es zu einem psychischen Zusammenbruch, brauchen Menschen sofort
professionelle Hilfe, die rasche Entlastung und Kldrung herbeifiihrt. Je drama-
tischer die akute Krise ist, desto mehr ist aktives Handeln vom Umfeld gefragt.
Intensitdt und Dauer einer Krise kdnnen auch zu suizidalen, lebensmiiden
Gedanken und Impulsen (Suizidgefahrdung) fiihren. In einer solchen Eskalation
gibt es die Moglichkeit den Notarzt/Rettungsdienst zu rufen, der durch akute O
pharmakologische Versorgung und gegebenenfalls Einweisung in eine Klinik fiir
Psychiatrie und Psychotherapie Entlastung einleiten kann.

Als SofortmaBBnahme gibt es zudem die Mdglichkeit, eine Notfall-Aufnahme in der
Klinik fiir Psychiatrie und Psychotherapie aufzusuchen. Dort werden entlastende
Gesprdche und bei Bedarf eine pharmakologische Therapie durchgefiihrt sowie
weiteren MaBnahmen beraten.

Fiir Menschen in einer psychischen Notlage ist es allerdings hdufig schwierig, Hilfe
von auflen anzunehmen. Familie und Freunde sollten den Betroffenen deshalb moti-
vieren und dabei begleiten, professionelle Hilfe anzunehmen sowie gegebenenfalls
selbst beim sozialpsychiatrischen Dienst des Wohnortes oder einer Beratungsstelle



Informationen {iber mégliche Hilfen einholen. Auch die CF-Ambulanzen stehen mit
behandelndem Arzt oder psychosozialem Team zur Verfiigung fiir kldrende und ent-
lastende Gesprache oder Weitervermittlung in psychologische Behandlung, sofern ge-
sundheitshezogene Angste die Ursache der Krise darstellen.

Hintergrund

Psychische Krisen kdnnen jeden Menschen treffen, unabhdngig von Alter, Bildung, Be-
ruf, Herkunft und sozialem Status. Dabei kann eine Krise aus einer kurzfristig einwir-
kenden Belastung wie einer Schockreaktion aufgrund einer realen Gefahrensituation
resultieren oder die Folge einerlangerandauernden Belastung sein. Bei Mukoviszidose-
Betroffenen konnen natiirlich auch Themen der Erkrankung Ausloser fiir psychische
Krisen sein.

Eine akute Krise beinhaltet den Verlust des inneren Gleichgewichts, den Menschen
verspiiren, wenn sie mit Situationen oder Lebensumstanden konfrontiert werden, die
sie momentan nicht bewaltigen kdnnen, weil die gewohnten Verhaltensstrategien nicht
greifen oder zusammenbrechen. In so einer Situation sind oft das Denken und das Fiih-
len gestort. Die Gedanken drehen sich im Kreis, sind zerstreut und kdnnen nicht sinnvoll
zu Ende gebracht werden. Manchmal sind die eigenen Gefiihle nur schwer wahrnehm-
bar. Andererseits kdnnen sie auch so intensiv auftreten, dass sie schwer zu kontrollie-
ren sind und beispielsweise Angst, Wut, Hoffnungslosigkeit, Einsamkeit oder Trauer als
Uibermdchtig und bedrohlich erscheinen. Grundsatzlich kénnen verschiedene Sympto-
me mit unterschiedlicher Intensitdt auftreten, wie unter anderem Anspannung, Angst,
Aggressivitdt, Verwirrtheit oder auch eine Verengung der Wahrnehmung bis hin zu Wahn
und optischen und akustischen Halluzinationen, d.h. das Sehen von Dingen, die nicht
vorhanden sind oder das Horen von Stimmen ohne dass tatsachlich jemand spricht.

Adaptiert aus:
www.neurologen-und-psychiater-im-netz.org/krise-notfall/akute-psychische-krise



Diesen beispielhaften Notfallausweis kdnnen Sie ausschneiden, sodass Sie im Notfall alle wichtigen
Informationen mit sich fiihren. Bitte fiillen Sie ihn gemeinsam mit lhrem CF-Arzt aus!

Bei Notfall bitte benachrichtigen: Behandelnder Mukoviszidose-Arzt

Name Name

Anschrift Anschrift

Telefon Telefon

Folgendes ist vorhanden: Z O__”__um ——Q =m<<0mm

_H_ Organspendeausweis Emergency Certificate

_H_ Patientenverfiigung Der Trager dieses Ausweises ist an Mukoviszidose erkrankt.
Im Notfall bitte unbedingt Kontakt mit dem behandelnden

_H_ Vorsorgevollmacht Mukoviszidose-Arzt aufnehmen.

_H_ Betreuungsverfiigung Ausweis-Inhaber

Stempel Ambulanz Geburtsdatum
Wo?
Mukoviszidose e.V. - Bundesverband
Cystische Fibrose (CF) - gemeinniitziger Verein /\ MUKOVISZIDOSE.,,
. / \ Helfen. Forschen. Heilen.
Wer? www.muko.info ) v
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Der Mukoviszidose e.V.

In Deutschland sind liber 8.000 Kinder, Jugendliche und Erwachsene von der un-
heilbaren Erbkrankheit Mukoviszidose betroffen. Jedes Jahr werden in Deutschland
etwa 150 bis 200 Kinder mit der seltenen Krankheit geboren. Der Mukoviszidose e.V.
vernetzt die Patienten, ihre Angehérigen, Arzte, Therapeuten und Forscher. Er biindelt
unterschiedliche Erfahrungen, Kompetenzen sowie Perspektiven mit dem Ziel, jedem
Betroffenen ein mdéglichst selbstbestimmtes Leben mit Mukoviszidose erméglichen zu
kénnen. Um die gemeinsamen Aufgaben und Ziele zu erreichen, ist der gemeinniitzige
Verein auf die Unterstiitzung engagierter Spender und Férderer angewiesen.

Mukoviszidose e.V. - Bundesverband
Cystische Fibrose (CF) - gemeinniitziger Verein
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1 durch lhre Spende!
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