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Osterreich
Gesellschaft fiir Alphal
Antitrypsinmangel Erkrankte e.V.

Ergebnisprotokoll
der Jahreshauptversammiung
vom 26.06. 2009
auf der Admiral Tegetthoff

Leitung: Gruber Thomas Protokolifiihrerin: Christa Berger
Sitzungsbeginn: 15:00 Uhr Sitzungsende: 16:00 Uhr
Teilnehmer: 53 Mitglieder 58 Familienangehorige/Gaste

Tagesordnung 26.06.2009

Top 1: Begrifdung/Feststellung der Beschlussfahigkeit
Top 2: Wahl des Versammiungsleiters per Akklamation
Top 3:Jahresbericht des 1. Vorsitzenden

Top 4: Bericht der 2. Vorsitzenden

Top 5: Bericht der 3. Vorsitzenden

Top 6: Bericht des Kassiers

Top 7: Franz Berger/ Lokale SHG Gruppe

Top 8: Bericht der Kassenprifer

Top 9: Aussprache liber die Berichte

Top 10: Entlastung des Vorstandes

Top 11: Vorschau auf das neue Vereinsjahr

Top 1: BegriiBung/Festlegung der Beschlussfahigkeit/ Beschluss der Tagesordnung:

Herr Berger eréffnet die Jahreshauptversammiung, begriifSt die anwesenden Mitglieder sowie Gaste und stellt fest,
dass die Einladungen fristgerecht versandt wurden. Die Versammlung ist somit beschlussféahig. Dagegen erhebt sich
kein Widerspruch.

Top 2: Wahl des Versammlungsleiters per Akklamation
Herr Berger schlagt als Versammlungsleiter Herrn Thomas Gruber vor. Der Vorschlag wird einstimmig per Akklamation
angenommen.

Top 3: Jahresbericht des 1. Vorsitzenden

Herr Berger berichtet (ber die Erfolge in den vergangenen 5 Jahren und welche gesetzten Ziele erreicht wurden,
Besonders hervorgehoben wird ein Bericht im ORF in der Sendung Winterzeit", der Gber Alphal informierte, sowie
die Beitrage in den Zeitschriften ,Aufwind®, ,Gsund®, ,Grazer” und dem ,Steirer", Weitere Artikel in verschiedenen
Printmedien sollen folgen, sowie Berichte in lokalen Radiosendern und im Fernsehen wie z.B. "Steiermark heute® sind
geplant.

Vergessen ist auch nicht die Errichtung eines Kinderregisters, unter der Leitung von Herrn Professor Deutsch. Fernziel
ist, beide Register, so wie es in Deutschland bereits der Fall ist, zu koordinieren. Information und Aufklarung sind ge-
wahrleistet mittels unserem Printmedium "alphal aktuell” und unserem alljahrlichen Infotag. Der Mitgliederservice,
der Sie bei Rehaantragen unterstitzt und Fragen zu Sauerstoff und Sozialfragen beantwortet sowie das Internetforum
Zentraleuropa, und der Notfallausweis in verschiedenen Sprachen sind ein attraktives Serviceangebot flir unsere
Mitglieder.
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Bei der Vorschau auf das neue Vereinsjahr weist Herr Berger hin auf das Prolastinmeeting, das traditionell jedes Jahr
im Dezember in Wien stattfindet und auf die Reha-Arbeitsgruppe mit Primarius Lichtenschopf in Weyer.

Der Vorstand hilft auch gerne bei der Griindung einer neuen Selbsthilfegruppe und beim Organisieren von Veranstaltungen.
Derzeit gibt es lokale Selbsthilfegruppen in der Steiermark, in Karnten und Wien-Niederdsterreich.

Nicht zu vergessen, die internationalen Kontakte, die uns viel Zeit und Geld ersparen. Wir profitieren von den Vorteilen
des Verbundes und bleiben dennoch unabhangig.

Top 4: Bericht der 2. Vorsitzenden

Frau Gabriele Gruber berichtet vom "Européischen Tag der Seltenen Erkrankungen” in Osterreich am 28. 02. 20009.
Gemeinsamer Treffpunkt fir den Marsch durch Wien war der Platz vor dem Burgtheater. Samtliche Selbsthilfegrup-
pen, Angehérige und Freunde begaben sich von dort aus zum Ballhausplatz, wo Kundgebungen stattfanden. Die
Teilnehmer der verschiedenen Selbsthilfegruppen trugen Transparente, die Schiiler fir sie angefertigt hatten. Das
Gesundheitsministerium entsandte einen Vertreter, dem die verschiedenen Anliegen der anwesenden Gruppen vor-
getragen wurden. Der 1. Vorsitzende, Walter Berger, bittet die Mitglieder, so sie gesundheitlich dazu in der Lage sind,
sich im néachsten Jahr an dieser Veranstaltung zu beteiligen, denn nur gemeinsam sind wir stark. Er dankt auch dem
Initiator, Herrn Dr. Till Voigtiander und seinem Team, das diesen Marsch organisiert hat. Infos finden Sie unter:
www.orphanet.de

Top 5: Bericht der 3. Vorsitzenden

Frau Ella Geiblinger berichtet von der gelungen Lungentransplantation ihres Mannes Heinz. Zu Beginn des Jahres
2009 fanden samtliche Untersuchungen statt und beim ersten Aufruf war es dann soweit.

Es geht ihm gut. Er verbrachte nur 3 Tage auf der Intensivstation, anschlieBend wurde er in ein gewdhnliches Kranken-
zimmer verlegt. Er hat sich am Beispiel der erfolgreichen Transplantation vom 1. Vorsitzenden Walter Berger orien-
tiert und es geht ihm sehr gut. Frau Geiblinger will ihn nach der Veranstaltung besuchen und ihm von allen herzliche
GriRe mitbringen.

Top 6: Bericht des Kassiers
Herr Alois Berger berichtet (iber die Finanzlage in kurzer und bindiger Form. Er ist fiir alle Fragen offen und gibt gerne
detaillierte Antworten, wenn dies gewlinscht wird.

Top 7: Franz Berger/Lokale SHG Gruppe

Der nachste Referent ist Herr Franz Berger (Anm. d. Red.: Ist nicht verwandt mit den Bergers aus dem Vorstand)

Er betont, dass sich alle gewlnscht hatten, diese Schifffahrt machen zu kénnen, um den Mitgliedern und Gasten ei-
nen Teil unseres schénen Wiens zu zeigen. Durch das derzeit herrschende Hochwasser musste jedoch die Schifffahrt
eingestellt werden. Ersatzweise konnten aber alle einmal auf diese Seite des Schiffes und dann wieder auf die andere
gehen, um wenigstens das Geflihl eines fahrenden Dampfers zu simulieren. Er zeigt auf die neue Reichsbriicke. Die
alte war wohl wegen Altersschwache und bautechnischer Mangel zusammengebrochen, der tatsachliche Grund lief
sich nie schllissig klaren. Urspriinglich solite Herr Berger 3 Gruppen dbernehmen. Die groen Entfernungen jedoch
verhinderten dies. In den Bundeslandern Wien-Niederosterreich sucht er noch Patienten, die mit ihm ein Treffen in
ihrer Region mit organisieren helfen. Die letzten Treffen seien gut gewesen, eines davon leider schwach, weil jene
Patienten, die in der Beitrittserklarung angegeben hatten, dass ihre Adresse nicht zum Zwecke der Kontaktaufnahme
durch andere Patienten weitergegeben werden durfe, nicht eingeladen wurden.

Top 8: Bericht der Kassenpriifer

Frau Ella Geiblinger trug den Bericht der Kassenpriifer vor:

Die Kassenprifung wurde Stichprobenweise durchgefiinrt und fur tbersichtlich und in Ordnung befunden.

Die Prafung erfolgte in den Raumen des Hotels Imperial Riding School Vienna, a Renaissance Hotel. Es konnte festge-
stellt werden, dass die Vereinsmittel satzungsgemaf verwendet wurden und Frau Geiblinger bittet um die Entlastung
des Kassiers.

Top 9: Aussprache lber die Berichte
Alle Fragen wurden zur Zufriedenheit der Mitglieder beantwortet.

Top 10: Entlastung des Vorstandes
Frau Geiblinger stellte den Antrag auf Entlastung des gesamten Vorstands. Der Vorstand wurde einstimmig entlastet.

Top 11: Vorschau auf das neue Vereinsjahr
Der nachste Infotag und die Jahreshauptversammiung 2010, werden in Innsbruck stattfinden!
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4. Europaischer Alphal Kongress

Beginn des Alphal Registers in
Osterreich

ie Substitutionstherapie mit hu-

manem Alphal-Antitrypsin wird
in Deutschland und in Osterreich
seit 1989 durchgefuhrt. Die Verord-
nung erfolgte in Osterreich zunachst
Uber eine HKlinikanforderung, wo-
durch de facto eine Liste der behan-
delten Patienten entstand, gewis-
sermafien als erster Ansatz eines
Patientenregisters. Seit 2002 ist
das Praparat Prolastin in Osterreich
zugelassen.

Die Referentin arbeitet
seit 2001 aktiv am Pati-
entenregister fur Alphal-

Antitrypsin mit. Damals @

wurde das internatio-
nale Patientenregister
gegrindet. Die erste
Konferenz der o&ster-
reichischen Arzte, die
Alphal-Antitrypsinman-
gel-Patienten behandel-
ten, fand 2002 statt. Es
wurde beschlossen, sowohl
am internationalen als auch
an einem eigenen osterrei-
chischen Register teilzunehmen.
Die Dokumentation gestaltete sich
anfangs schwierig: beim zweiten
Behandler-Meeting ein Jahr spa-
ter hatten erst 7 Patienten Ein-
gang ins Register gefunden. Ein
grofRer Fortschritt war im Jahr 2004
zu verzeichnen, als 93 Patienten
im Register dokumentiert waren.
Vorausgegangen war die Teilnah-
me an einer internationalen Studie,
bei der Geschwister von bekannten
Alphal-Antitrypsinmangel-Patienten

Zusammenfassung

Dr. Karin Schmid-Scherzer

gescreent wurden. Auf diese Weise
wurden in Osterreich 21 neue Pati-
enten entdeckt. Zusatzlich wurden
die Ablaufe fiir die Dokumentation
im Register verbessert, und die teil-
nehmenden Arzte wurden besser
motiviert und regelmagig an die Do-
kumentation erinnert.

Im Jahr 2005 wurde Alphal Os-
terreich gegrindet. Die Zusammen-

unerkannter
Alphal-Antitrypsin-Mangel

Diagnose /
AAT-Mangel in Osterreich

arbeit mit dieser Patientengruppe
ist ausgesprochen konstruktiv und
produktiv, Es gelang, eine zuneh-
mende Sensibilisierung der Offent-
lichkeit hinsichtlich des Alphal-An-
titrypsinmangels zu erreichen. Auch
die Informationsweitergabe konnte
verbessert werden.

Die osterreichische Alphal Szene

Wilhelminen Spital, Wien, Osterreich

Aktuelle Datenlage im osterrei-
chischen Register

Im Jahr 2009 waren 150 Pati-
enten mit PiZZ und 4 Patienten mit
PiSZ-Typ bekannt; bei einem Pati-
enten wurde der Phanotyp noch
nicht bestimmt. Mit Prolastin substi-
tuiert werden derzeit 80 Patienten,
und lungentransplantiert wurden 10
Patienten. Von den 64 Patienten,
die bisher keine Substitution erhal-
ten, sind 34 noch »zu gesunds«.

Die ubrigen Betroffenen sind
entweder zu alt, waren bei Dia-
gnosestellung bereits zu schwer
erkrankt, vertragen Prolastin
nicht, haben eine begleiten-
de Leberbeteiligung oder
sind noch unentschieden,
ob sie sich substituieren
lassen wollen. Bei 11 Pati-
enten fehlen ausreichende
Angaben. Im internationa-
len Register sind 123 Pati-
enten aus Osterreich doku-
mentiert.

Nachkontrollen

Nachdem das Register nun schon
einige Jahre besteht, sollen Daten
von Nachkontrollen erhoben werden.
Dies ist im internationalen Register
bisher bei 30 Patienten gelungen.

Ansonsten ist die Situation ahn-
lich wie in den Anfangstagen des
Registers: es erfordert erhebliche
gemeinsame Anstrengungen der
Arzte, um neben der ohnehin schon
aufwandigen Patientenversorgung
Zeit fur die Patientendokumentation
zu finden.

Seite 28
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Chancen eines Registers

Der Alphal-Antitrypsinmangel ist
eine seltene Erkrankung mit einer
erheblichen Dunkelziffer von nicht
erkannten Patienten. Wenn man
davon ausgeht, dass 0,1 Promille
der Bevolkerung an einem Alphal-
Antitrypsinmangel leiden, miusste
es in Osterreich etwa 800 Betrof-
fene gegeben. Im Verhaltnis zu den
bekannten 150 Patienten wurden
demnach 80% der Betroffenen
noch nicht diagnostiziert. Das Re-
gister unterstiutzt dabei, diese Dun-
kelziffer nach und nach abzubauen.

Ein Vorteil der Teiinahme am Pa-
tientenregister ist das standardisier-
te Vorgehen, an dem sich die Arzte
orientieren konnen. Das Register
empfiehlt einheitliche Basisbestim-
mungen und liefert Anhaltspunkte
fur Untersuchungen, die vor Beginn
einer Substitutionsbehandlung er-
forderlich sind. Die Kommunikation
zwischen den beteiligten Arzten hat
sich erheblich verbessert, seit es
das Register gibt. An den jahrlichen
Behandlermeetings nehmen ver-
schiedene Facharztgruppen teil,
die sich gegenseitig austauschen
und neue Ent-

Standardisiertes Vorgehen
wann denke ich an AAT-Mangel

Bild einer COPD ab ~35. Lebensjahr

Radiologisch basales panlobuldares Emphysem

bei jungen Erwachsenen

Emphysem ohne erkennbaren Risikofaktoren

Leberparametererhohung ohne erkennbarer Ursache

Bronchiektasien ohne entsprechender Athiologie

Positive Familienanmnese

Reduzierte Alpha-1-Globulinfraktion

nen die Symptome sehr viel friher,
haufig um das 35. Lebensjahr. Der
Lfriihe“ Beginn kann fiir Arzte ein
erstes Warnzeichen fiir einen Al-
phal-Antitrypsinmangel sein. Auch
jungere Asthmatiker, die auf die
Behandlung nicht gut ansprechen,

sollten auf Alphal-Antitrypsin-
mangel _
untersucht @i pe e,
werden. ¢ produktiver
Findet . Husten
man im \ 15% J

wicklungen dis-
Kutieren.

Auch die janhr-
lichen Patien-
tentreffen von
Alphal Osterreich tragen zur Ver-
breitung von neuen Erkenntnissen
bei. Schlieflich ist das internationale
Register eine Chance fiir oOsterrei-
chische Arzte, sich an weltweiten
Projekten beteiligen zu kénnen.

Wann muss der Arzt an einen Al-
phal-Antitrypsinmangel denken?
Krankheitszeichen und Beschwer-
den von Personen mit Alphal-An-
titrypsinmangel ahneln stark der
chronisch obstruktiven Lungener-
krankung (COPD). Allerdings begin-

Hauptsymptome zu
. Beginn der Erkrankung

Atemnot bei
Belastung

75 %

Rontgenbild der

Lunge eine Uberblahung (Emphy-
sem), vor allem in den unteren Lun-
genbezirken, kann auch dies ein

Hinweis sein. Gleiches gilt fir im
Rontgenbild sichtbare dauerhafte
Erweiterungen der Bronchien (Bron-
chiektasen).

Anhaltspunkte aus Blutuntersu-
chungen sind erhdhte Leberwerte
ohne andere erkennbare Ursache
oder eine reduzierte Alphal-Glo-
bulinfraktion bei der Eiwei3-Elek-
trophorese. Und natlrlich sollten
Geschwister und andere enge
Verwandte von Alphal-Antitryp-
sinmangel-Patienten unter-

sucht werden.

Beschwerden bei Diagno-
sestellung
Atembeschwerden be-
ginnen im Durchschnitt im
Alter von 40 Jahren. Erster
Hinweis auf die Erkran-
kung ist bei etwa 75% die
Atemnot bei Belastung.
Dies flihrt zu Vermeidungs-
strategien, beispielsweise,
dass die betroffene Person
keine Treppen mehr steigen
mag. Husten (ohne Sputum)
tritt zu Beginn der Erkran-
kung vergleichsweise selten
auf (15%). Zwischen Beschwerde-
beginn und Diagnosestellung verge-
hen durchschnittlich vier Jahre. »

“I
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A B S S T TS R e SRR

In dieser Zeit rauchen viele Be-
troffene weiter und schadigen da-
mit ihre beeintrachtigte Lunge noch
mehr. Auch aus diesem Grund ware
es enorm wichtig, die Krankheit
moglichst frGh und zuverlassig zu
erkennen, Denn mit dem Wissen, an
Alphal-Antitrypsin-Mangel erkrankt
Zu sein, geben doch die meisten Be-
troffenen das Rauchen auf.

Behandlung des Alphal-Antitrypsin-
mangels

Mit der Behandlung soll die Lei-
stungsfahigkeit und Lebensqualitat
der Patienten verbessert werden.
Es soll verhindert werden, dass die
Krankheit schnell fortschreitet und
dass sich Komplikationen oder Exa-
zerbationen einstellen. Die wichtigste
vorbeugende Mafinahme gegentliber
einem schnellen Fortschreiten der
Lungenerkrankung ist, das Rau-
chen aufzugeben. Bronchialerwei-
ternde und entziindungshemmende
Medikamente werden nach dem
Stufenschema zur Behandlung der
chronisch obstruktiven Lungener
krankung eingesetzt. Zusatzlich hat

R R R S R A S B S S T SR AG TS

Wilhelminenspital im Wiener 16. Bezirk, Ottakring
Historische Ansichten - Hintergrund um 1900 - li.u. um 1888 -
Mitte "Die Opferwilligkeit" von L. Schadler - re.u. Pneumologie-Abtig.

SRR

man beim Alphal-Antitrypsinmangel
die Moglichkeit, das fehlende Enzym
durch Infusionen zu ersetzen. Diese
Substitutionsbehandlung wird durch-
schnittlich ein Jahr nach Stellung
der Diagnose begonnen, ist aber
natlrlich abhangig von der lungen-
funktionellen Ausgangssituation. In
Osterreich ist dafiir eine Bewilligung
erforderlich.

Die Behandlung mit Prolastin er-
folgt meist einmal pro Woche. Wich-
tig ist, die Dosis so anzupassen,

A P

Substitutionstherapie/Einschlusskriterien i
g

i

A

SIS

LIS Lt s AR

N S S S S R S SRR

dass die Alphal-Antitrypsin-Spiegel
im Blut ausreichend hoch sind. In
Osterreich gelten bestimmte Krite-
rien um zu Uberprifen, ob der Pati-
ent fir die Behandlung geeignet ist.

Der Genotyp des Patienten muss
festgestellt werden, weil nur Be-
troffene mit PiZZ, PiZO oder P00
behandelt werden sollen. Die Lun-
genfunktion muss eine mittelgradi-
ge Lungenfunktionseinschrankung
anzeigen, das heifdt die Einsekun-
denkapazitat FEV, muss zwischen

\ o Nikotinkarenz (empfohlen)

o  Genotyp PIZZ, PiZO, PIO, (PISZ)

o 30% < FeV, < 60% SW nach Broncholyse

i a.  FeV -Abfall > 120mi/Jahr

a  AAT-Spiegel < 11umol bzw. 0,5g/dl (entsprechend
,. 35% Solimittelwert)

e o I e e S e g o ot
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30% und 60% des Sollwertes lie-
gen, nachdem man ein bronchialer-
weiterndes Medikament inhaliert
hat. Auch wenn der FEV, um mehr
als 120 ml pro Jahr abgefallen ist,
gilt dies als Kriterium fir die Sub-
stitutionstherapie. Der Alphal-Anti-
trypsin-Spiegel im Blut muss unter
11 pmol/I liegen bzw. 30% des Soll-
mittelwertes nicht wesentlich (ber-
schreiten. Grundsatzlich empfohlen
wird, das Rauchen aufzugeben.

Schwierigkeiten der Substitutions-
behandlung

Die einmal wochentliche Be-
handlung ist zeitaufwandig. Da
etwa 60% der Betroffenen berufsta-
tig sind, kann es zum Arbeitsausfall
kommen, weil die Infusion beim Arzt
verabreicht wird. Organisatorisch
noch schwieriger wird es, wenn der
Patient fir die Infusion ein Hos-
pital aufsuchen muss. Chronisch
krank zu sein kann hohe finanzi-
elle Belastungen und existenzielle
Probleme mit sich bringen. Aus der
Sicht mancher Arzte ist noch nicht
klar genug bewiesen, dass die Sub-
stitutionsbehandlung wirklich hilft.
Glucklicherweise liegen dazu neue
Erkenntnisse vor, tiber die Professor
Stockley berichten wird.

Reduktion der Dunkelziffer im Register

Trotz der groRen Erfolge des
osterreichischen Registers in den
letzten Jahren gibt es noch viel zu
tun, um mehr Betroffene zu iden-
tifizieren. Hilfreich sind Informati-
onsveranstaltungen und Kontakt-
aufnahme mit »Nichtbehandlern.
Offentlichkeitsarbeit und Pres-
seaussendungen steigern in der
Bevolkerung das Bewusstsein fir
die Erkrankung. Die Patientengrup-
pe zu unterstitzen und die Osterrei-
chische Datenbank wissenschaft-
lich auszuwerten sind weitere Ziele
fur die kommenden Jahre.

Zusammenfassung:
Prof. Dr. Gratiana Steinkamp

10. Prolastin Behandlermeeting in Wien

Zum 10. Mal
fand vom 04.-05.
Dezember 2009
das jahrliche Pro-
lastin Behandler-
meeting in Wien
statt. Der ehema-
lige Vorstand der
Lungenabteilung
des Wilhelminen-
spitals der Stadt
Wien, Herr Pro-
fessor Kummer,
konnte bei diesem Jubildumstreffen
dabei sein.

Im ersten Teil des Behandler-
treffens am Samstagmorgen hielt
der Gastreferent aus Deutschland,

Herr Dr. Kéhnlein, Pneumologe der
Med. Hochschule Hannover, einen
spannenden Vor-
trag zum Thema:
Welche Impfun-
gen braucht der
Alphal Patient?
Dass die Schwei-
negrippe so aktuell
wirde, so Dr. Kohn-
lein, habe er bei der
Zusage fur diesen
Vortrag im Sommer
diesen Jahres nicht
erwartet.

Den zweiten Teil des Vormittags
moderierte mit langjahriger Erfah-
rung und Weitblick Herr Professor
Kummer. Ein besonderes Highlight
war hier die Vorstellung von Herrn
Walter Berger gemeinsam mit Herrn
Primarius Wurzin-
ger: Mein Leben
vor und nach der
Transplantation.

In der néchs-
ten Ausgabe von
“alphal aktuell"
Osterreich  folgt
ein ausfuhrlicher
Bericht zur Veran-
staltung.

Bericht: Walter Berger
Alpha1l Osterreich

“



