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Für Sie gelesen

  European Cystic Fibrosis Society Stan-

dards of Care: Best Practice Guidelines

Smyth AR et al. J Cystic Fibrosis 2014; 13: S23–S42.

Die spezialisierte Betreuung von Patienten mit cystischer Fi-
brose (CF) hat in den letzten vierzig Jahren zu einem stark ver-
besserten Überleben geführt, das sogar über dem der Gesamt-
bevölkerung im gleichen Zeitraum liegt. Mit der Einführung 
des Neugeborenen-Screenings in vielen europäischen Ländern 
können sich die Zentren vermehrt auf eine Patientenkohorte 
konzentrieren, die zum Diagnosezeitpunkt eine minimale Lun-
generkrankung aufweist und daher das Potential für eine hohe 
Lebensqualität und eine längere Lebenserwartung als früher 
mit sich bringt. Um die Betreuung in hoher Qualität quer durch 
Europa zu ermöglichen, wurde 2005 ein Grundsatz-Paper pub-
liziert [1], das Betreuungsstandards vereinheitlicht. Der vorlie-
gende Beitrag basiert auf diesem Paper und möchte Standards 
für die bestmögliche Betreuung in Schlüsselaspekten der CF 
bieten. Das Ziel dieser Guidelines ist es, einen breiten Über-
blick über die Standards hinsichtlich Screening, Diagnostik, 
präventiver Behandlung der Lungenerkrankungen, Ernährung, 
Management von Komplikationen, Transplantations- bzw. Pal-
liativbetreuung sowie psychologische Betreuung zu geben.

In den nun vorliegenden Best-Practice-Guidelines fi nden sich 
– übersichtlich zu den einzelnen Themenblöcken aufgelistet 
sowie mit den entsprechenden Referenzen versehen – Infor-
mationen wie minimal akzeptable Standards, falsch-positi-
ve und falsch-negative Testergebnisse, Minimalanforderun-
gen für diagnostische Tests (z. B. an Labors), zur Behandlung 
von Lungenerkrankungen (inkl. neuer Therapieansätze, sog. 
 CFTR-Modulatoren) sowie zur optimalen Ernährung. Es fol-
gen Informationen zum Management von metabolischen, pul-
monalen sowie andere Organe betreffenden Komplikationen, 
sowie hinsichtlich Transplantation, Palliativbetreuung und der 
psychosozialen Betreuung.

Die Autoren hoffen, dass dieser Beitrag für die Teams so-
wohl in Ländern, in denen die Betreuung von CF-Patienten 
erst in Entwicklung ist, als auch dort, wo es bereits etablierte 
 CF-Zentren gibt, von Nutzen ist.
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