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Alterspyramide
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Entwicklung Anteil Kinder/Erwachsene
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Median BMI
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FEV1

https://www.muko.info/was-wir-tun/register/publikationen/berichtsband
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Bakteriennachweis

https://www.muko.info/was-wir-tun/register/publikationen/berichtsband
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Routine Verlaufsbeobachtungen

• Lungenfunktion (<5/6 Jahren LCI)

• Größe/Gewicht

• Sauerstoffsättigung

• Blutdruck

• Herzfrequenz

• Körperliche Untersuchung

• Sputum/Rachenabstrich/Induziertes Sputum/Nasenlavage

• Anamnese (Symptome/Medikamentenplan)
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Routine Verlaufsbeobachtungen
Gold standard is FEV1 
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Routine Verlaufsbeobachtungen
Gold standard is FEV1 

ppMEF25

59 -> 56%p

31 -> 20%p
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Routine Verlaufsbeobachtungen
Gold standard is FEV1 
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Routine Jahreskontrollen

• Lungenfunktion (<5/6 Jahren LCI)

• Größe/Gewicht

• Sauerstoffsättigung

• Blutdruck

• Herzfrequenz

• Körperliche Untersuchung

• Sputum/Rachenabstrich/Induziertes Sputum/Nasenlavage

• Anamnese (Symptome/Medikamentenplan)
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Routine Jahreskontrollen
MRT-Thorax (CT-Thorax), MRT-NNH

Abdomen-Sonographie/Elastographie

Blutabnahme (BB, Gerinnung, Vitamine, Leberwerte, Nierenwerte, Schilddrüsenwerte, 
Fettstoffwechsel, Elektrolyte, Infektionsserologie, Allergiescreening, Diabetes Panel, Sprue-Panel)

Herzecho

Knochenszintigraphie

Oraler Glukose Toleranztest (OGTT)

Fragebögen:

Mental health Screening

Abdomen-Score

CFQ-R



18

Routine Jahreskontrollen
MRT-Thorax (CT-Thorax), jährlich (in Einzelfällen seltener? Bei Kindern?)

Abdomen-Sonographie/Elastographie, jährlich (Ausnahme bei Leberzirrhose halbjährlich)

Blutabnahme (siehe Liste), jährlich

Herzecho, wenn FEV1 <40 % vom Soll und bei HTN

Knochenszintigraphie, alle 5 Jahre oder bei Kortisontherapie/Immobilität häufiger

Oraler Glukose Toleranztest (OGTT), jährlich

Fragebögen:

Mental health Screening, jährlich

Abdomen-Score, jährlich

CFQ-R, jährlich

CFA Score, jährlich
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Routine Jahreskontrollen
• Lungenfunktion (<5/6 Jahren LCI)

• Größe/Gewicht

• Sauerstoffsättigung

• Blutdruck

• Herzfrequenz

• Körperliche Untersuchung

• Sputum/Rachenabstrich/Induziertes Sputum/Nasenlavage (Bakterien/Pilze/resp. Viren)

• Anamnese (Symptome/Medikamentenplan)

• Blutabnahme

• Temperatur

• Weitere Untersuchungen nach Symptomatik
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Komplikationen
✓ ✓ ✓ ✓ ✓ ✓ ✓ ✓ ! ✓ ✓ ✓ ✓ !
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Sind das alle Komplikationen/Nebenerkrankungen?
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Übergewicht/Adipositas
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Komplikation: noch nicht ALLE aufgeführt! Adipositas?

??
Adipositas
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Obstruktives Schlafapnoe Syndrom (OSAS)

Adipositas = Risikofaktor für OSAS

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023
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Obstruktives Schlafapnoe Syndrom (OSAS)
Risikofaktor für
Hypertonus
Metab. Syndrom
Herzinfarkt
Diabetes ?

Schlaflabor bei klassischen Symptomen-Polysomnographie
Adipositas = Risikofaktor für OSAS

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023
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Führt Adipositas zu weiteren Komplikationen?

Arterieller Hypertonus
Wer misst regelmäßig RR?
24 h RR empfohlen und
bei jeder Vorstellung

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023

?
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Weitere Risikofaktoren?

Kardiovaskuläre Erkrankungen
pAVK
KHK
Herzinfarkt
Kardiomyopathie
Herzinsuffizienz
Pulmonale Hypertonie

?

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023
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Weitere Risikofaktoren?

Sandouk, Z et al. J. Clin. Transl. Endocrinol. 2022
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Weitere Risikofaktoren?

Prävalenz in Studien: 10-30%!
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Fallbeispiel Männlich, 34 Jahre

Vor 1 Monat Vorhofflimmern bei 
hypertensiver Entgleisung: Cardioversion.
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Fallbeispiel

Männlich, 47 Jahre, 111 Kg, 182 cm

Vor 12 Monaten 
Myokardinfakt 2-Gefäß-Krankheit:
2 Bypass-OP.
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Metabolisches Syndrom bei CF?

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023

Diabetes/
CFRD

30%
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Metabolisches Syndrom bei CF?

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023

Diabetes/
CFRD

45-50 Jährige: 50%!!!

Berichtsband Mukoviszidoseregister 2022



Europaweite Zunahme der Diagnose CFRD

Kerem E et al. Eur Respir J 2024; in press (https://doi.org/10.1183/13993003.01241-2023)



Klinischer Verlauf in Bezug auf die Diagnose CFRD

Terliesner N et al J Pediatr Endocrinol Metab. 2017, Aug 28;30 (8):815-821.

Lungenfunktionsverlauf                                                                                     Gewichtsverlauf



Hypothesen zum Pathomechanismus des CFRD

Moheet A  et al. The Journal of Clinical Endocrinology and Metabolism, 2022,107;6,1503-1509.

Exokrine pankreatische Destruktion
-Exokrine Pankreasinsuffizienz
Fett Malabsorption

Funktionelle Insel Abnormalitäten
-CFTR Dysfunktion in ß und a-Zellen
Funktion
-Intra-Inselzell Inflammation

Genetische Empfindlichkeit für CFRD
-Typ 2/3 assoziierte Gene

Insulin Resistenz
-Infektion/Inflammation
-Kortisontherapie
-Alter
-Übergewicht

Strukturelle Insel Abnormalitäten
-Verlust von Inselzellen Masse
-Alteration des Inselzell Milieus

Rolle der GIT Hormone
-Dysregulation in der Inkretin
Hormonachse



Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc

1)Moheet A  et al. The Journal of Clinical Endocrinology and Metabolism, 2022,107;6,1503-1. 2)Burgel PR, et al JCF. 2024, 12;1-16.

• OGTT
• HbA1c
• CGM



Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc

1)Moheet A  et al. The Journal of Clinical Endocrinology and Metabolism, 2022,107;6,1503-1. 2)Burgel PR, et al JCF. 2024, 12;1-16.

• OGTT
Goldstandard (ECFS und CFF Guidelines)
Cave: 1 h Wert integrieren!

• HbA1c
1x/Jahr nicht-sensitives Tool

• CGM
Zunehmende Anwendung zur Diagnose eines CFRD



Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc
• OGTT

Patientenvorbereitung
Der Test wird morgens zwischen 8:00 und 9:00 am nüchternen Patienten durchgeführt. 
Nüchtern bedeutet in diesem Fall, dass der Patient 10-16 Stunden 
(bei Schwangeren mind. 8 Stunden) keine Kalorienzufuhr hatte und in dieser Zeit
kein Nikotin, keinen Tee, keinen Kaffee und keine anderen Getränke außer Wasser 
konsumiert hat. Um ein aussagekräftiges Ergebnis zu erhalten, muss der Patient an 
den drei vorangegangenen Tagen mehr als 150 g Kohlenhydrate pro Tag in Form von 
normaler Mischkost zu sich genommen haben. Weiterhin sollte ein Abstand von 3 Tagen
zur Menstruation sowie 14 Tage Abstand zu einer akuten Erkrankung eingehalten werden.
Soweit möglich sollten einflussnehmende Medikamente abgesetzt werden, vor allem:
•Salicylate
•Diuretika
•nichtsteroidale Antirheumatika
•Laxantien
•Benzodiazepine

Vorgehen CF Zentrum in Potsdam und Nauck M et al: Definition, Klassifikation und Diagnostik des Diabetesmellitus: Update 2020 Diabetologe 2021, 17:404–410

https://flexikon.doccheck.com/de/N%C3%BCchtern
https://flexikon.doccheck.com/de/Nikotin
https://flexikon.doccheck.com/de/Menstruation
https://flexikon.doccheck.com/de/Akut
https://flexikon.doccheck.com/de/Salicylat
https://flexikon.doccheck.com/de/Diuretika
https://flexikon.doccheck.com/de/NSAR
https://flexikon.doccheck.com/de/Laxantien
https://flexikon.doccheck.com/de/Benzodiazepin
https://doi.org/10.1007/s11428-021-00763-7


Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc

• OGTT
• Durchführung

• 0 min: Blutentnahme zur Glukosebestimmung (Basalwert), ggf. Bestimmung von Insulin und C-
Peptid

• Anschließend p.o.-Gabe von 75 g Glukose, die in 250 - 300 ml Wasser gelöst wurden. Bei Kindern 
werden 1,75 g Dextrose pro kg Köpergewicht, jedoch maximal 75 g gegeben. Die Flüssigkeit 
muss innerhalb von 5 Minuten getrunken werden.

• 60 min: Erneute Blutentnahme zur Glukosebestimmung

• 120 min: Weitere Blutentnahme zur Glukosebestimmung

• Bei Verdacht auf eine postprandiale reaktive Hypoglykämie wird der Test auf 5 Stunden 
verlängert, da die Hypoglykämie erst 2-5 Stunden nach der Belastung auftreten kann. Weitere 
Blutentnahmen zur Glukosebestimmung erfolgen nach 180, 240 und 300 Minuten.

Vorgehen CF Zentrum in Potsdam und Nauck M et al: Definition, Klassifikation und Diagnostik des Diabetesmellitus: Update 2020 Diabetologe 2021, 17:404–410

https://flexikon.doccheck.com/de/Insulin
https://flexikon.doccheck.com/de/C-Peptid
https://flexikon.doccheck.com/de/P.o.
https://doi.org/10.1007/s11428-021-00763-7


Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc

• OGTT

Vorgehen CF Zentrum in Potsdam und Nauck M et al: Definition, Klassifikation und Diagnostik des Diabetesmellitus: Update 2020 Diabetologe 2021, 17:404–410

https://doi.org/10.1007/s11428-021-00763-7


Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc

• OGTT

Vorgehen CF Zentrum in Potsdam und Nauck M et al: Definition, Klassifikation und Diagnostik des Diabetesmellitus: Update 2020 Diabetologe 2021, 17:404–410

https://doi.org/10.1007/s11428-021-00763-7


Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc

1)Moheet A  et al. The Journal of Clinical Endocrinology and Metabolism, 2022,107;6,1503-1. 2)Burgel PR, et al JCF. 2024, 12;1-16.

• CGM: kontinuierliche Glukose Messung



Diagnostik des CFRD/Diabetes mellitus Typ IIIc

1)Moheet A  et al. The Journal of Clinical Endocrinology and Metabolism, 2022,107;6,1503-1. 2)Burgel PR, et al JCF. 2024, 12;1-16.

• CGM: kontinuierliche Glukose Messung

-HbA1c: 
6,0
-HbA1c:
6,0
-HbA1c:
6,0
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Wer macht regelmäßig Screening für
Lipistoffwechselstörung???

?
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Metabolisches Syndrom bei CF?
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Monitoring von Komplikationen?

Cave: Stark erhöhtes Risiko für metabolisches Syndrom bei CF!

Definition:

Der Begriff Metabolisches Syndrom bezeichnet die Kombination von 

gestörtem Kohlenhydratstoffwechsel ✓
Hypertonie ✓
Dyslipoproteinämie ✓
Adipositas✓

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023

✓vermehrtes Auftreten bei CF!

https://flexikon.doccheck.com/de/Kohlenhydratstoffwechsel
https://flexikon.doccheck.com/de/Hypertonie
https://flexikon.doccheck.com/de/Dyslipoprotein%C3%A4mie
https://flexikon.doccheck.com/de/Adipositas


Risikoprofil bei erwachsenen Menschen mit CF

+ >50% CFRD *   + >30% Hypertonus* + >30% Hyperlipidemie*

*Zentrumsdaten im CF Zentrum WB, 325 Pat., Stand 1.2.2024

+ >25% Übergewicht/
Adipositas*
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Osteoarthritis

Holz F, Schwarz C JCF 2023, Grehn C, Schwarz C JCF 2021

Weitere Komplikationen und Co-Morbiditäten?
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Osteoarthritis
Cystic Fibrosis Arthropathy, CFA

Holz F, Schwarz C JCF 2023, Grehn C, Schwarz C JCF 2021

! 8%

Weitere Risikofaktoren?
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Holz F, Schwarz C JCF 2023, Grehn C, Schwarz C JCF 2021

!

Weitere Risikofaktoren?
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Depression

Weitere Risikofaktoren?

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023
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Depression
Mental health!
PHQ9 und GADS7

! Nur in 30% ins Register eingetragen bzw.
ausgefüllt!

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023

Weitere Risikofaktoren?
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Tumorerkrankungen
GIT
Brust-Tm
Unterleib-Tm
Hoden-Tm

!

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14
Ticona, J.H.; et al. Life 2023

Weitere Risikofaktoren?
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Tumorerkrankungen
GIT
Brust-Tm
Unterleib-Tm
Hoden-Tm !

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14 
Parisi GF et al Cancers 2023

Weitere Risikofaktoren?
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Tumorerkrankungen

Boyd A Swinburn BA et al. Lancet 2011; 378: 804–14 
Parisi GF et al Cancers 2023

Weitere Risikofaktoren?
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Empfehlungen
Inzidenz der Tumorerkrankungen nimmt mit dem Alter zu (in der 
Normalbevölkerung).

Empfohlene Vorsorgeuntersuchungen:

Hautkrebsscreening ab 35 Jahren

Darmkrebsscreening Männer ab 50 Jahren -> CF ab 40 Jahre

Darmkrebsscreening Frauen ab 55 Jahren -> CF ab 40 Jahre

Brustkreebscreening ab 50 Jahren -> CF ab 40 Jahre

Gebärmutterhalskrebsscreening ab 20 Jahren (PAP)

Prostatakrebsscreening ab 45 Jahren

Bauchaortenaneurysmascreening ab 65 Jahren

Osteoporosescreening ab 18 Jahren

Magenskrebsscreening ab 40 Jahren Gestützt durch CFF und UK Trust
Ticona, J.H.; et al. Life 2023
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Ultraschall New biomarkers
Lung Ultrasound
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Ultraschall New biomarkers
Lung Ultrasound
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Ultraschall New biomarkers
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Ultraschall

Alles nur mehr und auch aufwändiger???
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Virtuelle CF Klinik

Routinevorstellung alle 3 Monate

1.Sputum und Nasenlavage zur mikrobiologischen Erregerdiagnostik

2.Bodyplethysmographie

3.Gewicht/Größe

4.Blutdruck

5.HF und O2-Sättigung

6.Laborkontrolle

7.BZ-Messung

8.Temperatur
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Virtuelle CF Klinik
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Wo und wie oft soll das Monitoring die Verlaufsbeobachtung 
stattfinden?

Klinik          <              Ambulanz                 <           Zuhause 



Zusammenfassung



Zusammenfassung



70

Zusammenfassung
Standards für Routinebesuche, Jahreskontrollen und akuten Vorstellungen klar vetabliert.

Adipositas/Übergewicht ist (noch) nicht als Komplikation erfasst sowie auch andere:
Hypertonus, Hyperlipidämie, OSAS, spez. Tumoren, Kardiovaskuläre KH, CFA 

Hohes Risiko bei Menschen mit CF metabolisches Syndrom zu entwickeln

Risikofaktor für kardiovaskuläres Ereignis: Adipositas↑ HTN↑ HLD↑ CFRD↑ Tm↑ OSAS↑

->Vorsorgeuntersuchung etablieren und früher (Kolo, ÖGD, Blutfette, Herzecho, 
Gefäßstatus, etc.)

Reduktion der Vorstellungen? -> Videosprechstunden, Home Monitoring!

Reduktion der Strahlenbelastung!

Reduktion der Nebenwirkung durch Reduktion der Medikamente (Antibiotika)



Vielen Dank für Ihre Aufmerksamkeit

Ernst von Bergmann Klinikum Potsdam 
Krankenhaus der Schwerpunktversorgung und universitärer Campus 

der HMU Health and Medical University

www.evb-gesundheit.de/klinikumevb

www.health-and-medical-university.de

Vielen Dank!

Schloss Sanssouci
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