Ein zweiter Schlussel zur Behandlung
der Alpha-1-Antitrypsin-Defizienz:

Ambulante Pneumologische Rehabilitation

Patienten mit Alpha-1-Antitrypsin-Mangel bedingter chronisch obstruktiver
Lungenerkrankung leiden an eingeschrankter Lungenfunktion mit Dyspnoe
und extrapulmonalen Manifestationen. Durch ausgepragte Atrophie der
Skelettmuskulatur kommt es zu einem Abfall der Ausdauerleistung der
Muskel. Atemnot und stark reduzierte Leistungsfahigkeit bedingen inaktiven
Lebensstil mit drastisch verminderter Lebensqualitat.

Durch gezieltes koérperliches Training kann die Spirale aus Dyspnoe,
Leistungsabfall, Angst und Inaktivitdt durchbrochen werden.
Fur viele, vor allem fortgeschrittene Patienten, ist die Teilnahme an
Rehabilitationsmalnahmen an einem pulmologischen Zentrum nicht
moglich, obwohl| gerade sie von dieser Aktivierung ihres Lebensstils
profitieren wurden.

Durch die Implementierung eines ambulanten Reha-Verfahrens, bei dem
der Therapeut zum Patienten nach Hause kommmt, konnte die Lebensqualitat
der schwerkranken Betroffenen wesentlich erhoht werden. Zu diesem
Thema prasentierten und diskutierten im Rahmen eines Expertenmeetings:
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Pneumologische Rehabilitation

Im Vordergrund bei Patienten mit Alpha-1-Antitrypsin-Mangel (AATD) bedingter chronisch obstruk-
tiver Lungenerkrankung (COPD) steht die imm Hauptsymptom der Dyspnoe mundende pulmonale
Einschrankung. Extrapulmonale Symptome betreffen das Herz-Kreislauf-System, Psyche und —vor allem
—die Skelettmuskulatur. Im Rahmen der Muskelatrophie kommt es nicht nur zur Abnahme der Muskel-
masse, sondern auch zu einer ausgepragten Reduktion der oxidativen Kapazitat — die Ausdauerleistung
der Muskel nimmt ab, die Regenerationsfahigkeit ist deutlich reduziert.

Atemnot und Mangel an kérperlicher Leistungsfahigkeit, an Kondition und Beweglichkeit, beeintrach-
tigen die Lebensqualitat der Betroffenen in hohem Maf. Angst vor weiterer Atemnot bewirkt einen
inaktiven Lebensstil, der die Lebensqualitat weiter mindert und eine Abwartsspirale in Bewegung setzt,
die in verstarkter Atemnot mundet. Die wichtige Rolle der muskularen Beeintrachtigung im Kontinu-
um der Krankheitsprogression bietet umgekehrt aber auch die Moglichkeit, durch gezieltes kdrperliches
Training im Rahmen einer pneumologischen Rehabilitation die Spirale gleichsam umzudrehen, durch
das Training die Leistungsfahigkeit zu steigern, einen aktiven Lebensstil zu féordern und so der Verschlim-
merung der Symptome entgegenzuwirken.4
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ABBILDUNG 1: Die Abwartsspirale aus Inaktivitat und Atemnot fuhrt kontinuierlich zur Verschlechte-
rung der Symptomatik. Aufbau der Leistungsfahigkeit und Aktivitat, Verringerung der Atemnot drehen
diesen Trend um und fUhren zu hoherer Lebensqualitat. (Quelle: Vortrag Dr. Simi)



Pneumologische Rehabilitation

Umfassende und daher qualitativ hochwertige
Rehabilitation bedarf eines multiprofessionel-
len Teams, das strukturiert die verschiedenen
Facetten dieser Intervention durchfuhrt. Die thera-
peutischen Ziele sind kategorisch vorgegeben, im
Detail aber muss zwischen Patienten und Arzten
oder Therapeuten jeweils ein individuelles, ambiti-
oniertes, aber erreichbares Ziel vereinbart werden.
Die Komponenten des Verfahrens sind arztliche
Behandlung, psychologische  Unterstutzung,
Bewaltigungsstrategien gegen die Angst vor der
Atemnot, Motivation zur aktiven Beteiligung, um
die Nachhaltigkeit der Reha-Effekte zu sichern,
Aufklarung und Schulung in Bezug auf Infektma-
nagement und Exazerbationsmanagement sowie
die Anleitung zu einem moglichst aktiven Lebens-
stil> Als Schlussel zur Zielerreichung aber gilt das
korperliche Training, das als effektivste therapeu-
tische MaBnahme gilt. Konsequent durchge-
fUhrt reduziert es die Atemnot, Ubt Einfluss auf
Atemfrequenz, Atemtiefe aus und steigert die
Atemokonomie. Es wird nicht nur mehr Sauer-
stoff transportiert, sondern die Zellen kbnnen das
Sauerstoffangebot besser verwerten (muskulare
Anpassung), die korperliche Leistungsfahigkeit
steigt an, der spurbare Fortschritt motiviert zu Stei-
gerung der korperlichen Aktivitat, dadurch und
dank des gezielteren Umgangs mit Problemsitu-
ationen sinkt die Last der Atemnot. Korperliches
Training kann, so wie die Substitutionsbehand-
lung mit Alpha-1-Antitrypsin, bei Patienten aller
Schweregrade oder Einschrankungen erfolgsver-
sprechend angewandt werden.®

Trainingsgestaltung

Ziel der pneumologischen Rehabilitation ist, die
korperliche und psychische Konstitution des Pati-
enten zu verbessern und mittel- bis langfristig ein
gesundheitsforderndes Verhalten des Patienten
zu bewirken. Daher ist fur eine gute Nachhaltigkeit
der MaBnahmen auch dessen langfristiges Mitwir-
ken unabdingbar’

Korperliches Training umfasst immer Ausdauer-
und Krafttraining, in jeweils individuellem Ausmaf3
und unterschiedlicher Struktur. Ausdauertraining

kann als ,herkdmmliche” Dauermethode oder
als Intervalltherapie durchgefuhrt werden: Als
Training sind beide Methoden gleich effektiv.>®
Vor dem Ausdauertraining bzw. in Zwischenunter-
suchungen mussen optimale Voraussetzungen
geschaffen werden. Auch das Krafttraining wird
dual, als Kraftausdauer- und Hypertrophie-Trai-
ning, angeboten, wobei es sich in beiden Fallen
um ein ,drei-Satz-Training* handelt. Die Intensi-
tat sollte entsprechend der momentanen musku-
laren Ermudung (momentary muscular failure)
gesteuert werden, das sogenannte Wiederho-
lungsmaximum (RM) hat sich weniger bewahrt.?

Zusatzlich zum Ausdauer- und Krafttraining bietet
sich zur Steigerung der kdrperlichen Leistungsfa-
higkeit auch Vibrationstraining (3x/Wo; 24-26 Hz)
an, wie es Verbesserungen im 6-Minuten-Gehstre-
cken-Test (6-MWD) in einer kontrollierten Studie
gezeigt haben. 0"

Korperliches Training - klinische Evidenz

Die Wirksamkeit der pneumologischen Rehabili-
tation (PR) ist — zumindest bei stabiler COPD — mit
héchstem Evidenzgrad nachgewiesen, sodass
keine weiteren randomisierten kontrollierten
Studien mehr notwendig sind, um zu belegen,
dass eine PR effektiver ist als eine konventionelle
Standardbehandlung.>” Ein Cochrane Review Uber
65 Studien mit 3.822 COPD-Patienten bildet die
wissenschaftliche Grundlage dieser Empfehlung.”
Diese Metaanalyse zeigt deutliche, statistisch
signifikante und klinisch relevante Effekte der PR
sowohl auf die kérperliche Leistungsfahigkeit als
auch auf die krankheitsspezifische Lebensqualitat.
Im 6-Minuten-Gehtest betrug der mittlere Unter-
schied 43.93 Meter zu Gunsten der Rehabilitation,
ein Unterschied, der oberhalb der minimal klinisch
relevanten Schwelle von 30 Metern lag. Ahnli-
ches gilt auch fur die Daten zur krankheitsspezi-
fischen Lebensqualitat. In allen Subdomanen des
CRQ-Fragebogens (chronic respiratory diesease
guestionnaire), Mudigkeit, Stimmungslage, Krank-
heitsbewaltigung und Dyspnoe, lagen die mittle-
ren Unterschiede zugunsten der PR deutlich Uber
der klinisch relevanten Differenz, das heif3t einer
fur den Patienten spurbaren Veranderung, von 0.5
Punkten.?



Ambulantes Bewegungskonzept

Eine zentrale Rolle fur die erfolgreiche Anwendung
der PR spielt die Zeit zwischen akuter Exazerbati-
on bzw. Krankenhausentlassung und der PR-Initi-
alisierung. Eine retrospektive Analyse zeigte, dass
durch die Aufnahme einer PR innerhalb von 90
Tagen nach Entlassung das 1-Jahres-Mortalitats-
risiko deutlich geringer war (Risiko-Reduktion um
6,7%) als bei einer PR, die erst 90 Tage danach oder
gar nicht startete.”

Pneumologische Rehabilitation bei AATD

Im Gegensatz zur stabilen und postakuten COPD
ist bisher die Studienlage fur die Trainingseffekte
bei AATD eher durftig. Es konnte aber nachgewie-
sen werden, dass eine PR auch fur COPD-Patien-
ten mit (schwerem) AATD, zum Erreichen klinisch
relevanter Verbesserungen induziert ist™® Im
Vergleich mit COPD-Patienten zeigt sich aber eine
signifikant geringere Verbesserung im 6-MWD
bei den AATD-Patienten (Kenn). Das heif3t, der
Effekt der PR scheint in dieser Patientengruppe
etwas kleiner zu sein, wirksam ist diese Therapie
aber jedenfalls. Internationale Richtlinien empfeh-
len die PR fur COPD-Patienten mit AATD.2 Sicher
bestehen zwischen klassischen COPD-Patienten
und AATD-Patienten Unterschiede: durchschnitt-
liches Alter der Manifestation, Komorbiditaten
einerseits, andererseits auch Raucherhistorie
versus genetische Disposition und die bei AATD-
Patienten gegebene Moglichkeit der Substituti-
onstherapie. Bei AATD-Patienten ist die oxidative
Kapazitat reduziert, sodass der durch Kontraktio-
nen verursachte Energieverlust nicht kompen-
siert werden kann. Die Adaptationsmechanismen
der Muskulatur laufen unterschiedlich ab. Es liegt
nahe, dass fur AATD-Patienten ein nicht nur indi-
viduelles, sondern auch krankheitsspezifisches
Trainingsprogramm weitere Vorteile bringen
konnte. Im Rahmen einer intensiven Interaktion
zwischen Patient und Therapeut konnte man
Schritt fur Schritt einer Losung naherkommen.®

Probleme der stationdaren Behandlung
bei AATD-Patienten

Wir haben also gesehen, dass ein spezifisches
Individualprogramm fur AATD-Patienten die Effi-
zienz steigern kdnnte. Ebenso wissen wir, dass

der Faktor Zeit bis zur PR eine grof3e Rolle spielt.
Generell stehen wir vor dem Problem, dass nach
PR die Trainingseffekte nach 6-12 Monaten wieder
verschwinden, wenn kein anschlieBendes, regel-
maBiges Training durchgefUhrt wird. Aus all
diesen Uberlegungen heraus wurde ein absolut
neues Verfahren entwickelt, das nun - durch
freundliche Unterstltzung der Firma CSL Behring
GmbH in Osterreich in der Implementierungs-
phase ist: das ambulante Bewegungskonzept fur
AATD-Patienten.

Ambulantes Bewegungskonzept zur
Verbesserung der Lebensqualitit von
AATD-Patienten

SAmbulant” heiBt dieses Programm  deshalb,
weil der Trainingstherapeut zum Patienten nach
Hause kommt und dort mit ihm das professionell
angeleitete Training durchfuhrt. Das Programm ist
modular aufgebaut, jedes der vier Module besteht
aus einem Theorie- und Praxisteil. Die Inhalte
vorangegangener Einheiten sind in spatere
Module wieder integriert und werden auf diese
Weise gefestigt. Im theoretischen Teil arbeiten
Patient und Therapeut die Inhalte gemeinsam
durch, sodass dem Patienten Hintergrunde und
Sinn der einzelnen Ubungen zuganglich werden.
Wenn der Patient spater das Training selbst durch-
fUhrt, wird er angehalten, seine Aktivitdten zu
dokumentieren, im Kontakt mit dem Therapeu-
ten Feedback zu geben bzw. ein Monitoring zu
ermoglichen. Bei Bedarf sind dann auch weitere
Hausvisiten vorgesehen. Der angestrebte Erfolg
beruht auf dem Prinzip der Selbstwirksamkeit.
Beim Durcharbeiten des Moduls baut der Patient
sein Handlungswissen auf, er versteht, warum
zum Beispiel Ausdauertraining sinnvoll ist, was in
seinem Koérper vor sich geht und wie die positi-
ven Wirkungen zustandekommen, wenn er seine
Ubungen durchfuhrt. Bei der Umsetzung in die
Praxis lernt er, dass sich das theoretisch Gelernte
durch regelmaiige Umsetzung in die Praxis auch
subjektiv spuren und erfahren lasst. Aus diesem
Effektwissen entwickelt sich durch die Aktivitat die
Selbstwirksamkeit, der Stimulus zur Nachhaltig-
keit."”®



Die Module

Das erste Modul (Aktivitaten des taglichen
Lebens: Dosierte Lippenbremse und atemerleich-
ternde Korperhaltungen) beschaftigt sich mit
der Atemphysiotherapie, basale Elemente wie
Lippenbremse oder atemerleichternde Korper-
haltungen stehen hier auf dem Programm. Der
Patient erlernt die Grundlagen zur Strukturierung
von Bewegungsablaufen aus der Alltagswelt, wie
GCehen oder Treppensteigen. Stehen und Gehen
unter bewusstem Einsatz der Lippenbremse und
atemerleichternder Korperhaltungen wird im
Praxisteil geubt.

Lippen liegen entspannt
aufeinander

Lippen aufeinanderpressen

Ausatmen durch
verengte Atemoffnung

ABBILDUNG 2: Lippenbremse

Im zweites Modul (Aktivitaten des taglichen
Lebens: Umgang mit Belastungen im Alltag)
widmen sich Therapeut und Patient der korperli-
chen Aktivitat im Sinne alltaglicher Belastungen.
Zunachst gehtesdarum, daslebensnahe Umfeld
der Patienten zu evaluieren. Was funktioniert
ohne Problem, wo tut er sich schwer, wie sieht
es mit dem Treppensteigen aus, mit Aufraumen,
Einkaufen, dem Heben von Lasten? Wahrend
der Bewegungen wird darauf geachtet, ob der
Patient auch atemtherapeutisch richtig reagiert.
UnterstUtzend wird ein Schrittzahler eingesetzt
und ein individuelles Ziel vereinbart, das dauer-
haft erreicht werden kann. Gelten allgemein
8.000 bis 10.000 Schritte pro Tag als probate
Vorgabe, konnen 3.500 Schritte bei AATD-Patien-
ten einen pragmatischen Grenzwert bedeuten.
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ABBILDUNG 3: richtiges Lastenheben



Ambulantes Bewegungskonzept

Das dritte Modul (Krafttraining) bietet die Anlei-
tung zum Krafttraining zu Hause. Nach den Infor-
mationen zur richtigen DurchfUhrungen beginnt
man das Training ohne Gerat, um die vorgesehe-
nen Bewegungsablaufe zu optimieren. Fur das
Kraftausdauertraining bietet sich ein Theraband
an, mit Fokus der Ubungen auf Beine, Rlicken und
Arme. Da die Skelettmuskulatur bei AATD stark
betroffen ist, ist das Krafttraining ebenso wichtig
wie das Ausdauertraining. Bei Fortgeschrittenen
kann ein Ubergang zum Krafttraining in Richtung
Hypertrophie erwogen werden. "

Befestigung des Therabandes in der Tur

ABBILDUNG 4: Beispiel Kraftibung und Theraband
als Hilfmittel

Modul vier (Ausdauertraining) entspricht der Stufe
des Ausdauertrainings. Entsprechend der Infra-
struktur im Umfeld des Patienten kommen dafur
Gehtraining oder auch Fahrradfahren am Ergo-
meter bzw. Training am Cross-Trainer in Frage. Die
DurchfUhrung erfolgt entsprechend der Anleitun-
gen zur Dauer- oder Intervallmethode. Die Trai-
ningssteuerung erfolgt Uber die Borg Skala (4-6
von 10).5817

Optimaler
Trainingsbereich

Uberhaupt sehr leicht ~ mittel etwas schwer sehr fast  maximal
nicht  leicht schwer schwer maximal
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ABBILDUNG 5: modifizierte 10-Punkte-Borg-
Skala zur Einschatzung der subjektiven
Belastung

Durch das Modell des ambulanten Bewegungs-
konzeptswird fur viele Patienten erst der Weg zum
Training ermoglicht. Der Trainer kommmt zum Pati-
enten, daher kommen auch Patienten, die diese
Therapie besonders brauchen, in den Genuss der
Behandlung. Praxis und Fortbildung sind kombi-
niert, der Betreuer kann individuell auf den Pati-
enten eingehen. Mit Hilfe der Patientenbroschlre
kann der Patient alles, was er gehdrt hat, selbst
nachlesen und seine Ubungen selbst kontrollie-
ren. Das strukturierte Training soll zusatzlich durch
korperliche Alltagsaktivitaten unterstutzt werden,
weil der Patient dabei lernt, dass er die Ubungen
auch im Alltag richtig machen kann, dass er
weil3, wie er bei Atemnot reagiert. So werden die
Ubungen langfristig bis dauerhaft in das Leben
des Betroffenen integriert und die korperliche
Leistungsfahigkeit entsprechend konsolidiert.
Uber den Prozess der Selbstwirksamkeit entwi-
ckelt der Patient einen aktiveren Lebensstil, der
mit hoherer Lebensqualitat einhergeht, die ihrer-
seits als weiterer Stimulus wirkt.  Dr. Karl H. Fenz/



Die 4 Module:

« Aktivitaten des taglichen Lebens, Teil 1 * Krafttraining
(Lippenbremse, atemerleichternde Korperhaltungen) (ohne Hilfsmittel oder mit dem Theraband)

- Aktivitaten des taglichen Lebens, Teil 2 « Ausdauertraining
(Lastenheben, Treppensteigen, Gehen) (Gehen oder Fahrradfahren am Ergometer)
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Die
Disse Ubung kbnnen Sie im Stehen durchfihren. Die Beine sind
leicht gegratseh. Stdtzen Sie sich nun mit den Han:
den aberhalb der Knie ab. Die Finger zsigen dabel
nach innen, und die Ellenbogen sind leicht gebeugt.
Dadurch kann die 5o genannte Atemhiismuskulatur,
‘Gazu gehoren zum Belspiel die Muskeln an der Seht
tor, effektiv 2u Hilfe genommen werden. Atren §
dabel rubig, und verwenden S die Lippenbremse.

Grundlagen zu atemerleichternden
Kérperhaltungen

Beinabduktion sind
stellungen gemeint, welche die Atmung erleichtern sallen. Inre Grundiagen zur Strukturierung von
ng

Wirkung
Blcken und Arme einer besseren Beluftung der Lunge. Setzen Sie sich in einen Sessel, sirecken die Beine. ; Eorm D

Emphysem-Patientinnen haben keine Atemveserven’ und geraten

pEnedsciemacjiopemanhpslbe s fonisganeending in alitaglichen Situationen, 2. B. beim Treppensteigen, in Atemnot.

Tiops zum Lastenheben: .2 iromer fer Lippenbremse, die verengten Bronchien zu erweitern. Das Ge-
R T e e Lt tergeschobenen Kissen etwas hoher elagert auf den Dies st hauig e Konsequenz, wenn krafifordernde Tatigkeien
JRENCUs el pelces. S R rsratass i b gegou LU I Armiehnen aboelegt. von Betroffenn so schnell wie moglich durchgeft werden.
1. Tragen Sie nicht zu viel auf einmal. Gehen Sie ieber hufiger, | die Atemhilfsmuskulatur kann optimal eingesetzt werden. Zuenge | oo q N
n die zusatzliche Bewegung tut Ihrem Ricken und dem Kleidung z. B.Jeans solte gedffnet werden, darnicsich der Bauch
Aktivitatskonto gut - jeder Schrit zanit ungehindert bewegen kann. Die eingenommene Korperposition qualitat der Betroffenen extrem einschranken. Daher sollten Pati-
Sy S SN ol als entspannend und angenem empfunden werden o e, inere Bewsgung:ablai 3 Cehen.Teppen-
nicht den starken Mann oder die tarke Frau markieren: Lassen Atemerieichternde Ksrpehaltungen kinnen in Kombination mit steigen) vorauszupienen und zu strukturierer.
i sich von Mitmenschen helfen oder tragen Sie die Last ge- der dosierten Lippenbremse angewendet werden. Erkiaring am Beispiel - Treppensteigen
Merke: ,Beim Einatmen stehen, beim Ausatmen gehen’
. Nicht slles, was 2u transportieren ist, muss auch getragen wer- ‘Der Kutschersitz N
den. Mit gecigneten Hifsmittein (zum Beispiel cin Transport Dafr benorigen Sie einen Stuni oder einen Tisch Set- +1-4 Treppenstufen (je nach Atentiefe] wahrend der Aus-
st Behrin
91 care ‘wagen) gent st Fortbewegen e ket 2an ie sih it nach v gebeugtem berkorper M atmung it Lippenbreme) sehen
aufden Stuhlund stitzen Sie die Ellenbogen auf hren
- Knien undiodier am Tsch ab. Atmen e dabei ruhi, L B L £ 0

] und veruendan S die Lippenbrermse . myAlpha - -

9
‘e DieWandstolung
- §) Stutzen Sie die stim auf ihre verschvankten Unterar.
- e, mit denen Sie sich an einar Wand abstitzen. Die
ﬁ Seine dabe in eine Schiil- oder lichte Gratschstel.

lung bringen. Atmen Sie dabei runig, und verwenden
Sie die Lippenbremse.
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Fur weiterfuhrende Informationen zum ambulanten
Bewegungsprogramm besuchen Sie bitte unsere Website:

www.cslbehring-care.at/bewegungsprogramm

CSL Behring GmbH
Austria Campus 6
WalcherstraBe 1A/Stiege 1
1020 Wien
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