Was bedeutet eigentlich
CFTR-Funktion bei Menschen
mit Mukoviszidose?

Interview mit einem CFTR-Kanal




Hallo lieber CFTR-Kanal!

Ich freue mich, dass du heute Zeit gefunden hast, Aber was hat das nun genau
uns ein paar Fragen zu beantworten! mit Mukoviszidose zu tun?
Lass uns gleich starten: Wer bist du und was hast

du denn mit Mukoviszidose zu tun?
Bei Mukoviszidose gibt es Fehler in unserem Bauplan, dem

sogenannten CFTR-Gen. Das flihrt dazu, dass es viel zu wenige

Hallo, ja ich bin auch ganz gespannt auf deine Fragen! von uns gibt und/oder wir uns nicht so gut 6ffnen kénnen.*?
Ich bin Carl, der CFTR-Kanal. P -
Mit vollem Namen heif3e ich Carl Friedrich Theodor Rudolph, Stell dir vor, es gabe statt drei Tlren in
aber du kannst ruhig nur Carl zu mir sagen. Um meine Rolle der Zimmerwand nur noch eine, und die
bei Mukoviszidose zu erklaren, muss ich ein bisschen ausholen: ) klemmt auch noch! Klar, dass wir unsere
Aufgabe dann nicht mehr so gut erledi-
. . . . L \ gen kdnnen. Der Salz-Wasser-Haushalt
Dgr menschllche.Korper besteht aus v.lelel? klelr]en Einheiten, den v gerit aus dem Gleichgewicht und die
Korperzellen. Meine Kolleginnen uqd ich s!tzen in der Auflenwand = Sekrete werden sehr zahflussig.>* o _
(auch Zellmembran genannt) von vielen dieser Zellen.*? ﬁ
Wir bilden dort Kanale, durch die kleine Das hort sich erst einmal gar nicht so
Molekiile transportiert werden kdnnen. schlimm an, aber wir arbeiten normalerweise
Wie Tiiren kénnen wir auf und zu gehen und in vielen Organen und all diese kénnen dann auch
so jemanden hinein oder hinaus lassen.'? nicht mehr ganz richtig funktionieren.*2
In der Lunge sammeln sich Krankheitserreger, die Entziindun-
S~ . . . gen verursachen, und sie kann immer schlechter arbeiten.
¥ Q Wir lassen Chlorid-lonen, die du als Bestand- Der Mensch kriegt dann nicht mehr genug Luft.>? Aus der
I~ ? t‘?'l von Haushalts-Salz kenrlst, el der Zelle Bauchspeicheldriise gelangen oft nicht mehr genug Verdau-
ein und aus und sorgen so flir einen ausge- ungsenzyme in den Darm und der Mensch kann Nahrungs-
/ glichenen Salz-Wasser-Haushalt im Korper.** bestandteile nicht mehr richtig spalten und im Darm aufnehmen.
~ Das fiihrt zu Nahrstoffmangel.}?




Die Diagnose ,Mukoviszidose“ wird ja tiber Funktionieren du und deine Kolleginnen

den Schweiltest gestellt. immer ganz oder gar nicht?

Spielst du dabei auch eine Rolle? Und ist das bei jedem Menschen mit Mukoviszidose gleich?
Ja, ganz genau.*® Ganz so schwarz und weil} ist es nicht,

es gibt sozusagen auch grau dazwischen:

Allerdings arbeiten meine Kolleginnen in

den Schweil3driisen in die Gegenrichtung. Unsere Funktion ist insgesamt niedriger,
In den meisten Organen lassen wir Chlorid- - je weniger von uns Kanalen es in der Zell- y
lonen aus der Zelle raus, sie hingegen o membran gibt. Aber auch, je schlechter
lassen sie hinein. Chlorid-lonen sind wir auf- und zugehen. Das kann bei
wertvoll, der Kérper mochte sie tiber den verschiedenen Personen mit Mukoviszidose
Schweil eigentlich nicht gerne verlieren.® } unterschiedlich sein.! _
=
Menschen mit Mukoviszidose haben unge- u Grundsatzlich gilt die Faustregel: W\ CFTRqFUNKﬂON ’/f
wohnlich viele Chlorid-lonen im Schweil, - Je niedriger die CFTR-Funktion und QNZAHL XA KTN‘TATf
erist sehr salzig.® Das kann man manchmal je hoher der Schweiltestwert, o ————
sogar schmecken oder desto mehr Chlorid-lonen finden
im Sommer nach sich im Schweifd und desto
dem Sport als leichte P starker sin<;| d'ie Symptome
Salzkruste sehen. BR, der Mukoviszidose.*®"
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Was bedeutet es dann fiir Menschen
mit Mukoviszidose, wenn die CFTR-Funktion
wieder verbessert wird?

Unsere Arbeit als CFTR-Kanale beeinflusst
javiele Organe im Korper.*?

Je besser wir arbeiten, desto besser ist zum
Beispiel die Lungenfunktion.”® Wir sorgen auch
dafiir, dass Nahrstoffe im Darm wieder besser
aufgenommen werden kdnnen. Der Mensch
kann dann sein Normalgewicht erreichen oder
leichter halten.”® Eine bessere Ernahrungs- und
Gewichtssituation wirkt sich dann wiederum
positiv auf die Lungenfunktion aus.t°

Insgesamt kann eine

bessere CFTR-Funktion

also Menschen mit Muko-

viszidose ein langeres B
Leben ermoglichen.” \> @

.
o

Ve
J

*

L A7 ¥

Mehr Informationen zu diesen Themen finden Sie hier:

A Muko
Stories

LEBEN MIT CF

CF Y Source

Provided by
Vertex Pharmaceuticals

www.MukoStories.de

und @

Sie haben weitere Fragen?

www.CFSource.de

Sprechen Sie mit lhrer Arztin oder lhrem Arzt.



https://www.mukostories.de/?mtm_campaign=Patientenbooklet_CarlderKanal&mtm_source=Print
https://qrco.de/bg9LOh
https://www.mukostories.de/?mtm_campaign=Patientenbooklet_CarlderKanal&mtm_source=Print
https://www.instagram.com/mukostories/?utm_source=newsletter&utm_medium=email
https://qrco.de/bg9LOh
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