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Wissenschaftlicher Beirat ,,Qualitatssicherung Mukoviszidose*:
Tatigkeitsbericht 1998
M. Stern, Tiibingen

Die Qualitatssicherung Mukoviszidose ist in den Jahren 1995 bis 1998 in Deutschland zu
einem festen Bestandteil der Mukoviszidose-Arbeit geworden. Unsere Arbeit wurde auf
zahireichen Selbsthilfeveranstaltungen hinsichtlich ihrer Bedeutung fir CF-Betroffene
diskutiert, und sie findet jetzt auch zunehmend wissenschaftliche Beachtung. Zahireiche
Spezialanfragen und Sonderauswertungen wurden 1998 in Kooperation mit der
Qualitatssicherung Mukoviszidose gestartet, und es gab viele Anfragen nach Publikation
unseres Datenmaterials in Lehrbichern und Einzelpublikationen, die wir positiv beantworten
konnten. Besonders wertvoll sind die internationalen Kontakte mit ahnlichen Vorhaben in
USA, Kanada, Danemark, UK, den Niederlanden, Belgien und Frankreich. In diesem Punkt
hat uns das Symposion , Quality Assessment and Management’ auf der 22. Europaischen
CF-Konferenz in Berlin, 17.06.1998, einen groBen Schritt vorwartsgebracht. Es zeigten sich
sowohl die Richtigkeit des Konzepts, mdglichst einfache Daten reprasentativ zu erheben, als
auch die vielfaltigen Moglichkeiten der epidemiologischen Datenanalyse mit praktischer
Bedeutung fur die Qualitat der weiteren Mukoviszidose-Betreuung. Die Diskussion der
Globaldatenanalyse  (Uberlebenswahrscheinlichkeiten, Verlauf  einzelner  Lungen-
funktionsparameter, Wachstumsverlauf) und der Geburtskohortenanalyse mit Riickbezug auf
einzelne Schritte der Behandlungsregimes erfolgte im Vergleich der deutschen mit den
kanadischen und danischen Daten. Methodenprobleme wie Kovarianzanalyse,
Regressionsanalyse und Berechnung der Mortalitatsstatistik wurden ausfihrlich diskutiert.
Die Erfahrungen dieses Kongresses gehen in unsere weitere Arbeit ein, und wir haben hier
ganz wesentliche Impulse erhalten (vgl. auch Abstrakt: Wiedemann B, Sens B, Stern M. CF
guality management in Germany, ECFS 3, Berlin 1998, sowie die Arbeit: Stern M, Sens B,
Wiedemann B. Qualitatssicherung Mukoviszidose. Z &rztl Fortbild Qualitatssich 1998,
92:513-519).

Derzeit werden 4.556 Patienten aus 87 (von 110) Institutionen in Deutschland erfaBBt und
ausgewertet. Diese Datenfille konnte 1998 nur durch erhebliche Umstellungen und
Bereinigungen adaquat bewaltigt werden. Dies waren (1) die Einflhrung des
fragebogenunabhangigen, EDV-gestitzten Patientendokumentationssystems CFAS, {2) die
Einfiihrung der Standardstatistikauswertung in Hannover und (3) die Einbeziehung der
Qualitatssicherung Mukoviszidose Stufe Il als Pilotprojekt, die erstmals in diesem Bericht
ausfithrlich erscheint. Ubergeordnet muBten umfangreiche Plausibilititskontrollen und
Datenbereinigungen erfoigen, um eine solide Basis und langfristig giiltige Aussagen fiir die
weitere Analyse und vor allem fir den Langsschnittvergleich zu gewinnen. Fir die
Entwicklung des Verfahrens war eine Umfrage durch das Zentrum fiir Qualitatsmanagement
Hannover hilfreich: 64 von 102 angeschriebenen Ambulanzen zeigten den weitgehenden
Einsatz der Daten aus der Qualitdtssicherung fir ambulanzpolitische Zwecke, fir
Teambesprechungen, Einzeldiskussionen und Informationen sowie fir den Einsatz in
Qualitatszirkeln und Gesprachsrunden zur Mukoviszidose-Behandlung. Die vielfaltige
Nutzung der EDV durch die antwortenden Mukoviszidose-Ambulanzen war ebenso offenbar
wie das breite Interesse an einem Angebot von Moderatoren-Ausbildung und
Qualitatsmanagement-Seminaren.

Auf seinen beiden Treffen 1998 in Hannover und Frankfut am Main hat der
Wissenschaftliche Beirat die Qualitatssicherung Stufe | weiter konsolidiert und die Stufe I
nach Einfihrung eines verbindlichen Auswertungskonzeptes auf einen neuen Stand
gebracht. Das Problem von Dubletten und Dropouts wurde angesprochen und bereinigt. Mit
der EinfGhrung des CFAS wurden die Plausibilititskontrollen entscheidend vereinfacht. Mit
der Gliederung des Stufe-1-Berichts in Standardstatistik, individuelle Ambulanzstatistik sowie
Sonderauswertungen (Mini-Langsschnitte, Uberlebenswahrscheinlichkeit) wurde das
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Vorgehen fir die kommenden Jahre vorstrukturiert. Auf diese Weise werden wir Daten
erhalten, die den internationalen Vergieich nicht zu scheuen brauchen. Erste intensivierte
Vergleichsschritte werden derzeit mit den nichtkommerziellen Patientenregistern in Kanada
und Frankreich durchgefihrt.

Die Unterarbeitsgruppe Qualitdtssicherung Stufe Il hat sich 1998 zweimal in Berlin und
Hannover getroffen. Sie hat erstmals auf der Ambulanzleitertagung in Frankfurt im Oktober
berichtet, Zundchst einmal muBten auch hier mittels Fehlerprotokollen und
Plausibilitatsprifungen die Daten der neun teilnehmenden Einrichtungen bereinigt werden.
Ein besonderer Dank geht an die Einrichtungen Aachen, Berlin-Buch, Berlin-Zehlendorf,
Dresden, Frechen, Hannover/Kinderklinik, Hannover/Pneumologie, Osnabriick und Tiibingen
fOr die zielstrebige und standhafte Teilnahme. Insgesamt wurden 3.771 Wertesatze von 751
Patienten fir die Stufe |l ausgewertet. Die Daten sind fir das Gesamtverfahren
reprasentativ. Das von der Gruppe erarbeitete Auswertungskonzept sieht vor, hinsichtlich der
Strukturqualitat eine Zentrumsanalyse durchzuflihren mit dem Ziel, Strukturfehler und
-licken zu identifizieren. Dariiber hinaus werden hinsichtlich der ProzeBqualitdt definierte
Probleme und definierte diagnostische sowie therapeutische Schritte gegeniibergesteilt, um
auf l&ngere Sicht zu addquatem Handeln geméaB Leitlinien und Konsensus-Statement —
soweit vorhanden — zu kommen. SchlieBlich stehen hinsichtlich der Ergebnisqualitat im
Brennpunkt Gegenlberstellungen von Risikofaktoren und zentralen Verlaufsparametern mit
einzelnen Schritten der Therapie und mit den Auswertungen der Endergebnisse
(»Outcome). Besonders wichtig ist hier der neu eingefiihrte Schritt der Mini-
Langsschnittanalyse. Auf langere Sicht soll so eine Orientierung an den Bestergebnissen
ermdglicht werden. Die derzeit noch bestehenden Schwierigkeiten, die medikamentése
Behandlung auszuwerten, werden durch die unmittelbar bevorstehende Implementierung der
»Scholz-Liste” in CFAS und Stufe-ll-Erhebung erleichtert. Fiir das Problem der bisherigen
Nichterfassung oder nur retrospektiv indirekten Erfassung der stationdren Behandlung gibt
es noch kein einfach praktikables Konzept, wéhrend die ambulant durchgefiihrte Behandlung
ausfihrlich erfaBt wird. Die Stufe Il erfordert ganz besonders den Einsatz der EDV, damit auf
langere Sicht die Praktikabilitét erhalten bleibt. Es wurde beschlossen, die Pilotphase der 9
(derzeit 8) Ambulanzen fortzufiihren. Wir befinden uns hier derzeit noch in der ,Lésungs-
Findungsphase®. Néachste Schritte wie Update des Erhebungsmodus und Monitoring der
teilnehmenden Einrichtungen durch das ZQ Hannover sollen helfen, praktische Wege zur
Umsetzung der praktischen Qualitatssicherung zu finden.

Die Qualitatssicherung Mukoviszidose wurde als einziges Thema des Ambulanzieitertreffens
am 30.10.1998 in Frankfurt behandelt. Die Daten zur Stufe | und vor allem zur Stufe Il
fanden lebhaftes Interesse. Es wurde deutlich, daB Trends, die in Stufe | iiber Mini-
Langsschnitte herausgearbeitet wurden, eine ausfuhrliche Detailanalyse in Stufe Il erfordern,
damit verlaBliche Therapie-Ergebnisauswertungen erreicht werden kdénnen. Erst dann
kénnen die Ergebnisse optimierter Struktur- und ProzeBanalysen in Leitlinien und in
praktisches Qualitatsmanagement umgesetzt werden. Auf diesem Weg haben wir wichtige
Schritte unternommen. Er wird aber noch viele Jahre in Anspruch nehmen, Fragen wie die
Definition von Risikofaktoren fir eine ungiinstige Entwicklung und wie die Bestimmung des
optimalen Interventionszeitpunktes hinsichtlich einer spezifischen Therapie nach Eintreten
definierter Veranderungen zu beantworten. Erlauterung und Ubergabe des CFAS-Systems
erfolgten ebenso in Frankfurt wie die Griindung einer Unterarbeitsgruppe EDV (Dr.
Kusenbach, Dr. Ratjen, Frau Weber / Herr Prinzhorn, Frau Dr. Wiedemann, federfiihrend
Frau Dr. Ziebach). Diese Gruppe wird die EinfOhrungs- und Anpassungsschritte sowie die
Optimierung des CFAS-Systems fir die Qualitatssicherung Mukoviszidose bearbeiten (siehe
Sonderbericht).

Die bereits bestehende Strukturkommission (federfilhrend Dr. Posselt) berichtete ebenfalls in
Frankfurt (siehe Sonderbericht). Es wurde grundsétzliche Ubereinstimmung (ber ein
Zertifizierungsverfahren flr Mukoviszidose-Ambulanzen erzieit. Der wichtige Aspekt, die
Qualitatssicherung in regionalen Verblinden voranzubringen, wurde deutlich gemacht. Deren
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ausschlieBlliche Umsetzung Uber Qualitétszirkel konnte in der Vergangenheit nicht realisiert
werden. Derartige Verbiinde gibt es bereits in Schleswig Holstein (Dr. ClaaB, Kiel), in
Niedersachsen (Dr. Ballmann, Hannover), im Bezirk Nordrhein (Dr. Friedrichs, Aachen) und
in Baden-Wirttemberg (Prof. Stern, Tubingen). Je nach den regionalen Gegebenheiten
hinsichtlich der  Kooperation {Arztekammern, kassenarztliche Vereinigungen,
Krankenkassen, Selbsthilfe) werden die teils langjahrig bestehenden Ansatze begriiBt und
die Einfithrung neuer Verblnde in weiteren Regionen angeregt.

Es ist dem Wissenschaftlichen Beirat Qualitétssicherung Mukoviszidose auch im Jahr 1998
gelungen, die finanzielle Unterstiitzung der Christiane Herzog Stiftung, des Mukoviszidose
e. V. und des Niedersdchsischen Vereins zur Férderung der Qualitat im Gesundheitswesen
e. V. zu erhalten und darliber hinaus neue Industriesponsoren zu gewinnen. Das Verfahren
ist damit auch weiterhin realisierbar, selbst wenn derzeit Verhandlungen mit der
Kassenérztlichen Bundesvereinigung hinsichtlich eines Leistungskomplexes Mukoviszidose,
der dann auch die Qualitatssicherung umfaBt, ins Stocken geraten sind. Dariiber hinaus
erschwert die politische Budgetierung des Gesundheitswesens die Weiterentwicklung des
von allen Beteiligten als richtig erkannten und erfolgreichen Projekts Qualitatssicherung
Mukoviszidose in Deutschland. Wir werden diese Arbeit unbeirrt weiterfilhren. Unser Projekt
wird angesichts der Uberwialtigenden ideellen und materiellen Unterstiitzung von so vielen
Seiten und angesichts der in diesem Bericht aufgefiihrten Erfolge auch in den kommenden
Jahren weiteren Aufschwung erfahren und zu entscheidenden Fortschritten fiir die
Menschen mit Mukoviszidose flihren.
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Liste der beteiligten Ambulanzen 1998

Wir danken den folgenden Einrichtungen sowie deren Patientinnen und Patienten fiir die
Zusendung ihrer Unterlagen:

160
110
217
207
115
116
118
148
134
135
114
102
151
101
147
202
198
222
149
150
181
169
170
121
157
188
142
124
223
106
128
137
176
209
182
227
172
184
185
139
131
189
158
158
152
105
130
174

Aachen, Kinderarztpraxis

Aue, Klinikum Aue, Kinderklinik

Augsburg, Kinderkrankenhaus Josefinum

Bad Saarow, Humaine Klinikum Bad Saarow, Klinik fir Kinderheilkunde

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderklinik Lindenhof -Allergologie/Pulmologie-
Berlin, Krankenhaus Buch von Berlin-Pankow, "C. W. Hufeland", |. Kinderklinik
Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Lungenklinik Heckeshorn; Kinderambulanz
Bochum, Ruhr-Universitat Bochum, Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin

Bremen, Zentralkrankenhaus St.-Jlirgen-StraBe, Prof. Hess — Kinderkiinik

Bremen, Krankenhaus "Links der Weser", Kinderklinik

Chemnitz, Kinderarztpraxis

Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum fur Pneumologie u. Thoraxchirurgie
Datteln, Vestische Kinderklinik Datteln

Dresden, Carl-Gustav-Carus-Klinikum, TU Dresden

Disseldorf, Kinderklinik, SchloBmannshaus

Erfurt, Klinikum Erfurt GmbH, Klinik fir Kinderheilkunde, Poliklinik

Erlangen, Fr.-Alexander-Universitat Erlangen-Niirnberg, Klinik f. Kinder und Jugendiliche
Erlangen, Universitat Erlangen-Nirnberg, Medizinische Klinik | mit Poliklinik

Essen, Universitatsklinikum Essen, Klinik fir Kinder- u. Jugendmedizin

Essen, Ruhrlandklinik Essen , Zentrum fiir Pneumologie u. Thoraxchirurgie
Esslingen, Stadtische Kliniken Esslingen/Neckar, Klinik fur Kinder u. Jugendliche
Frankfurt, Klinikum der J. W. Goethe-Universitat, Zentrum der Kinderheilkunde
Frankfurt, Universitatskiiniken, Med. Il, Leiter der Pneumologie

Frankfurt /Oder, Klinikum Frankfurt/Oder, Klinik fir Kinder- u. Jugendmedizin
Frechen, Kinderarztpraxis

Freiburg, Universitats-Kinderklinik der Albert-Ludwigs-Universitat Freiburg

GieBen, Universitats-Kinderklinik , Bereich Pneumologie u. Allergologie

Greifswald, Ernst-Moritz-Arndt-Universitat, Klinik f. Kinder-u. Jugendmedizin

Hagen, Allgemeines Krankenhaus, Kinderklinik

Halle, Martin-Luther-Universitat, Klinikum Kréllwitz, Klinik fiir Kinderheilkunde
Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Pad. Pneumologie

Heidelberg, Klinikum der Universitat, Kinderklinik, Abt. Pneumologie
Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinik der LVA Baden, Abt. innere Medizin — Pneumologie
Heilbronn, Kinderklinik Heilbronn

Herxheim bei Landau, Kinderarztpraxis

Homburg/Saar, Universitatsklinik f. Kinder- u. Jugendmedizin, Pad. Gastroenterologie
Karlsruhe, Stadtisches Klinikum Karlsruhe, Kinderklinik

Karlsruhe, Kinderarzipraxis,

Kassel, Kinderkrankenhaus Park Schonfeld

Kiel, Klinik der Christian-Albrechts-Universitat, Klinik fiir allgemeine Padiatrie; Poliklinik
Kirchzarten, Kinderarztpraxis

Koln, Kinderkrankenhaus Kéin-Riehl, Neonatol. u. padiatr. Intensivstation E2

KoIn, Universitats-Kinderklinik Kéin, Funktionsbereich Pad. Pneumologie u. Allergologie
Krefeld, Stadt. Krankenanstalten, Kinderklinik

Leipzig, Universitatskinderklinik Leipzig, Abt. fir ambulante und soziale Padiatrie
Lubeck, Medizinische Universitat Liibeck, Klinik fliir Padiatrie

Ludwigshafen a. Rh., St. Marien- und St. Annastiftskrankenhaus, Kinderklinik
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145
224
164
190
192
193
154
117
123
168
187
132
155
212
199
183
113
119
194
216
125
107
171
215
126
211
163
177
201
165
180
195
156
205
228
203
133
200
109

Magdeburg, Otto v. Guericke Universitat, Med. Fakultat, Zentrum fiir Kinderheilkunde
Mannheim, Gemeinschaftspraxis Kinderarzte, Dres. Ernst-Loewe-Panzer
Mechernich, Kreiskrankenhaus Mechernich , Klinik far Kinder- und Jugendmedizin
Miinchen, Poliklinik-Kinderpoliklinik, Klinikum Innenstadt der LMU

Manchen, Dr. von Haunersches Kinderspital, der Universitét Miinchen

Minchen, Kinderklinik der TU, Miinchen-Schwabing

Minster, Clemenshospital GmbH, Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Nauen, Havellandklinik Nauen, Klinik fiir Kinderheilkunde

Neubrandenburg, Klinikum Neubrandenburg , Kinderklinik

Neuwied, St.-Elisabeth Krankenhaus , Kinderabteilung

Offenburg, Kreiskrankenhaus Offenburg, Kinderklinik

Oldenburg, Kinderklinik Oldenburg

Osnabriick, Kinderhospital Osnabriick

Osnabriick, Marienhospital Osnabrilck, Klinik f. Kinderheilkunde u. Jugendmedizin
Passau, Kinderklinik Dritter Orden, Sozialpadiatrisches Zentrum

Ptorzheim, Stadtisches Klinikum Pforzheim, Kinderklinik

Plauen, Vogtland-Klinikum Plauen, Kinderklinik

Potsdam, Klinikum Ernst v. Bergmann, Kinderklinik

Ravensburg, Kinderkrankenhaus, St. Nikolaus

Regensburg, Klinik St. Hedwig, Kinderkardiologie — Neonatologie

Rostock, Universitéat Rostock, Med. Fakultét, Kinder- und Jugendklinik

Saalfeld, Thiringen-Klinik; Kinderabteilung, Georgius Agricola

Saarbriicken, Pneumologische Praxis

Schwarzenberg, Facharztpraxis Kinderheilkunde

Schwerin, Klinikum Schwerin, Kinderklinik

Siegen, DRK-Kinderlklinik Siegen, Padiatrie

St. Augustin, Johanniter-Kinderklinik, fir den Rhein-Sieg-Kreis

Stuttgart, Olgahospital - Kinderklinik, Padiatrisches Zentrum

Suhl, Pneumologische Praxis

Trier, Mutterhaus d. Borromaerinnen , Padiatrische Abteilung

Tubingen, Universitatskinderklinik

Ulm, Universitétskinderklinik und Poliklinik, Abt. f. Pulmologie u. Allergologie
Vechta, Stadt. Marienhospital, Kinderabteilung

Wangen, Fachklinik Wangen Gmbh, Medizinische Klinik f. Atemwegserkrankungen
Wangen, Fachkliniken Wangen gGmbH, Kinderklinik f. Atemwegserkr. und Allergien
Wiesbaden, Deutsche Klinik fiir Diagnostik, Fachbereich Kinderheilkunde
Wilhelmshaven, Reinhard-Nieter-Krankenhaus, Kinderklinik

Wiirzburg, Poliklinik der Universitats-Kinderklinik

Zwickau, Stadtisches Klinikum "Heinrich Braun", Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin

Einrichtungen, aus denen bisher noch keine Unterlagen vorliegen:

179
103
111
225
229
173
230
104
166
175
141
153
197
221
226

Boblingen, Kreiskrankenhaus Béblingen, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin
Cottbus, Kinderarztpraxis

Eibenstock, Allgemeinarztpraxis

Freiburg, Robert-Koch-Klinik, Albert-Ludwig-Universitat Freiburg
Gerlingen, Klinik Schillerhéhe, CF-Erwachsenen-Ambulanz

Homburg, Medizinische Universitétsklinik Homburg, Innere Medizin
Leipzig, Medizinische Klinik | der Universitét Leipzig, Abt. Pneumologie
Leipzig, Robert-Koch-Klinik, Station 2

Mainz, Universitatskinderklinik

Mannheim, Klinikum Mannheim, Kinderklinik Haus 2

Marburg, Zentrum fir Kinderheilkunde,

Minster, Kinderklinik d. Universitét ,

Nirnberg, Stdklinikum Nirnberg, Kinderklinik

Teltow, Ludwigsfelde-Teltow g. GmbH, Kinderabteilung

Worms, Stadtkrankenhaus Worms
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Qualitatssicherung Mukoviszidose
Epidemiologische Erhebung

Behandeinde Ambulanz I I

Bitte Zutreffendes ankreuzen; weitere Erliiuterungen auf der Riickseite!

i ] T

. Patienten-iD f.Ambulanz Geburtsdatum Patient

| Name, Vorname e

- :
! Demografisches

i 1. ethnische Zugehdarigkeit

CF-Diagnose
2. Datum CF-Diagnose
UNBEKAMNt . .....oviiii i O]

3. Symptome zur CF-Diagnose

UNDEKANNE .. ..ottt )]
Screeningtest . ... OR
: gastro-intestinale Probieme . ...................... @ !
pulmonale Probleme ............................. @ .
MekOoniumIlBUS .. .......ooitieii i, @
Lol o PN | O]
Geschwisterkind . .. ... ... _......... ..., ®
andere = @

4. Kriterium zur CF-Diagnose

Schweiltest Natrium [mmoal/} . ... ........
SchweiBtest Chlorid immol] . ............
Potentiaidifferenz positiv . . . .................... @
andere =
5. Genom-Typ Mutation 1 Mutation 2

nicht durchgefihrt . .......... @

dF508 . ................... L @
BB it e i g 7 R @
77 1) (R U R @
PR L s nbeaetal (36 o in e e sy x5 @
gk L S e ®
REEPR . . i e bnh s § e (1 P D ®
WTSDIE . ...oviviiinnnns (i S g e MY @
PRI . ot Jilhies - e cicimnere e T e om ancxon o) st
B | s b s 55 e el ' T R ©)
TITAG=A oo L i e s AR i)
PABEE . . b iy e AN an
S549N ... ................. 1, [ B S 42
B21+IG—T . ............... LY e sl ey d i3
RIITH o prrnis s b @i 1 R 44
o A B o o e b ] 4
RABEEX ... 0 iennenin e, @........c00 0t ®
3B49+10Kb C—T ... ... ...... ..o a
BRI .\ ooooeree e e [ - TR 49
nicht identifiziert . ............ e 9

|
Sex GR Geburtsdalum Mufter

Soziales

BASISBOGEN
Dok.-Datum !. I_ U1
1 | | Sex: 1 = ménnlich, 2 = weiblich
| | Geburtsrang GR m#t Indexpatient

ohne Stisfgeschwister
Adoptivmutter = Mutter
Datumsangaben: TT.MM.JJ

6. Geschwister (inkl. Verstorbene)
Anzahi (ohne Stiefgeschwister)

davon CF -Betroffene ... .. .. ... . ._..........., [_I

Ende der Behandiung

‘uawabeuewsizyeng 1) WNJUSZ tUB UBPUSS YLYISYDIng :zua|nqu1v 18p up 1q19)qu9A [eulbir0 g

8. Behandiungsende am I__ 11 |
Grund:
Diagnose widerrufen . .. ...................... ®
TirerragErloR . - . s e e e sl @
abgegeben an andere CF-Ambulanz . ............... )] |
Ambulanz . ......... | |
abgegeben an andere Einrichtung . ... ............ @
aus Kontrolle verloren ......................... & |
Tod - nicht CF-relevant . .................. ® |
- Kardiopuimonat . .................... @
- hepato-intestinal ....... ... ..._.....
- CF-Relevant-anderes . ...............
iCD-9/10 _ { :

JAAOUURH LPOOE - 6P L UDRHSO -~ USSYIRSIIPSIN JOWWENSIZIY 0/

Version 2.0
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Qualitatssicherung Mukoviszidose BASISBOGEN
Epidemiologische Erhebung
Behandelinde Ambulanz ( ] Dok.-Datum l i |

Bitte Zutreffendes ankreuzen; weitere Eriauterungen auf der Riickseite!

j Patientan-iD 1.Ambulanz Geburlsdatum Patient

{ Name, Vorname e et

| Demografisches
i 1. ethnische Zugehérigkeit

LI

i |
Sex GR Geburtsdalum Mutter

Sex: 1 = ménnlich, 2 = waiblich 1
Geburtsrang GR mit Indexpatient
ohne Stiefgeschwister

Adoptivmutter = Mutter

| Soziales
6. Geschwister (inkl. Verstorbene)

kaukasisch ... ... .. ... ... ... o .. @ Anzahl {ohne Stiefgeschwister) . .
trkisch . ... . e @
L O R @ davon CF - Betroffene ..........
afrikanisch . ............ ... @
NGB ... ® |
Einwiilligung zur Dokumentation
CF-Diagnose L {
2. Datum CF-Diagnose | o] S N DT S g
unbekannt ........ ... ... @ [ | [P

3. Symptome zur CF-Diagnose

Ende der Behandlung

| Datumsangaben: TT.MM.JJ

unbekannt .. .. ... (©) | 8. Behandiungsende am = | i | : l
Screeningtest ................ .. i @ ! Grund:
gastro-intestinale Probleme ..., ... .............. @ i Diagnose widerrufen ... .. ......... ... ......... @
pulmonale Probleme ... ........................ @ . Transplantation ................ ... ........... @
Mekoniumiteus ............. ... . ... ... ... ..... @ abgegsben an andere CF-Ambulanz . . ... ........... @
Analprolaps . .......... ® .
Geschwisterkind . ................................ ® ' —I
andere @ Ambulanz ..........
4. Kriterium zur CF-Diagnose abgegeben an andere Einrichtung . . ......... .. ... @
aus Kontrolie verloren .. .................... ... ®
Schweifitest Natrium [mmold) ........... .. Tod - nicht CF-relevant ....... ............ @
- kardiopulmonal ..................... @
SchweiBtest Chiorid [mmol1] ............ - hepata-intestinal .................. ..
- CF-Relevant-anderes _............... ©)]
Potentialdifferenz positiv . . .. ................... @) 1 -
andere I |
ICD-9/10 -
5. Genom-Typ Mutation 1 Mutation 2
nicht durchgefithet . .. ... ... .. ©
s R S P (U i I @
GBBID . c: i [ P @
GS42X ...l () s oms v @
PBEBI ... .o e b s L @
WIRERX . . ... ... ) ®
L LR S 1) - — ®
N1303K ................... 1 TP W @
[0 P U | EANC [
BT ... cii i i ene [ ) @
TI7AG=A .. .o TS B 1]
ASSSE ... ...... ..., 1) an
BBABM . ..o | R 42
2L+ I@=T _..............; s LE]
s BT i o o e 7 RS - @@ |
2184dA ... ... [ it iy
BANRER ..ot o e e o S 1) /- 8
3849+10Kb C—T ... . ..... ... L @
andere .................... (1 —— )
nicht identifiziedt ... ... ....... B &

Version 2.0

-Jaf\OlluBH LY0OE - Y LY YIEASO - UISUIBSIIPaIN 18WLLBNSIZIY 0/0

§ WRIIUBZ (UB USPUAS YLUYISYDIRQ "ZuUBINqUIy Jap ul Jq1ajgiea leuiBluo

‘wawabeuewsieieng 4
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Qualltatssncherung Mukoviszidose
Epidemiologische Erhebung

Behandelnde Ambulanz

JAHRLICHER |
VEHLAUFSBOGEN |

ook-marn || UJJJ_I

Bitte Zutreffendes ankreuzen; weitere Eriduterungen auf der Rickseitel

LD DL EL DT L 1

Patienten-ID datum Pauem

Name, Vorname

1. Familienstand

........................................... @ |

ledig

VerREIratel ... ... ... i @
geschieden . ...................ciieeiiiiio.. )]
VEIWIWEE . ... e i @

2. Wohnsituation

beidenEltern .................... . ... @

allein in esgener Wohnung ........................ @ |
PEFtMBBEREHE .. . . .. ..o g e e s e @ |
T e S @ |

3. Geschwister, seit letzter
Meldung geboren

Anzahl {ohne Stiefgeschwister) . .
davon CF - Betroffene

4. Schule / Ausbildung / Beruf

Gl g R R e R S (Tl e e @
Berufsausbildung . .......... ... ... ......... @ I
Berufstatigkett .............................. @
arbelslEs ... ... ... .. ...y 0] |
EOENEY . oo o R et ) B e O R O Eraa ® |
keine Angabe ............. ... . 00eieean ® °
i
5. Komplikationen, |
Sonderprobleme |
KOINE . ..ottt @ -
Preumothorax .............................. @
8 e e T —— UL R @
Massive HAMOPIOE . .. ... ... ...covuieernnnnn.. @
TUBEIKUIOBE . . ..o\t e @
Pankreasinsuffizienz . . .. ...................... ®
Hepatobilidre Komplikationen . .................. ®
Distale intestinale Obstruktion . . .. ............... @'
Diabetes mallitus ... ..........ccvuvueruennnn. '
Nasenpolypen-OP ... . ....................... @
Begleitende Erkrankungen ... .................. @ -
- AER N
ICD-9/10 L 1 S
Schwangerschaft / Geburt ... .................. ap -

Kilnische Messungen

Datum ] L. 1
6. Klinischer Score

(Shwachman ohne Réntgen)

7. Gewicht jkg]

- 8. Lange [cm]

Sex: 1 = mannlich, 2 = weiblich

Geburtsrang GR mil indexpatient
ohne Stiefgeschwister

Adoptivmutier = Mutter

Gebunsdatum Mutter

Datumsangaben: TT.MM.JJ |1

— - |
[ETLL

Lungentunktion Datum L |

iE%

9. Vitalkapazitét (FVC,, ader IVC) [I]

10. Einsekundenkapazitat (FEV.) [1]

=4

Status der Behandlung

17. regelmaflige Behandiung hier
zur Konsultation vorgestellt

o

a

5

=3

<

2

o

@

g

5

s

|2

>

3

o

p =

&

|®

11, MEFas V8] <+ o e e eeee e I
|5

T

IgG Datum § l. )
s}

B WAL <o eoone et e e s 3
a

g

Mikrobiologische Betunde m
2

13. Pseudomonas aeruginosa ja ............... ..., @D %
nein ........aeei.. @ |2

IR o o et e c

kannt @ |(§

:c:x

14, Burkhalderia cepacia TR o cx o n A ST AT D |a
[ (RS @ |5

BB . e @ |&

kannt %‘

Therapie |naa
=

15. Antibiotika .
R W T SR R ——— @ I§
>3mal, «250dimJahr ... ... .. .. oL L., @ i
oral > 280dimdJahr .............. ... ... . ... @ =
inhalativ ganzjdhrig . ................. ... @ 2
[l

Anzahl iv-Therapien ... ..... ... ... ....000.. N

:

16. weitere relevante Therapien g
KEINE & o vt vttt e e e e e © i
Pankreaslipase: <10.000E/KQ ................ @ | F
>10000Ekg ................ @ &

UrsodesoXyCholSAUNe . ... .....o et reennnnnn.. ® |8
[ [Tk il ST U § 1 @ |2
Insulintherapie . ............................. ® |2
orale Antidiabetika ... ... ........... i ennn. ® |7
(01T - U N & -t @ =
ARtphIOgIStika . ... ... ® &
O-TharBpe ..........c..cveeeianteenaancenn ©)] |12
assistiete Beatmung . ... ........... . 00..n ® Is
RIREIIGERT .+ <v3i oo oo 6 sroretommannsd e R Bk e 0 @ |3
ke, e o

e

(=]

o

rF

=N

T

F]

=1

=

]

-

o

Version 2.0
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| Qualitatssicherung Mukoviszidose Stufe I 11
Dok.-Datum
Behandelnde Ambulanz - e BB Y i gy T
| -| l | | |:| I:l | T l [ l Sex: 1 = miriigh; 2 = weibiich
| | | Geburtsrang GR mit Indexpatient
Patienten-ID 1. Ambulanz Geburisdatum Paiient Sex GR  Geburtsdatum Mutter ohne Stiefgeschwister

e | Adloptivmiutter = Mutter
Datumsangaben: TT.MM.JJ

Name, Vorname

DOKUMENTATION aller Merkmale bel jedem amibulanten Patlentenkontakt! *
Bitte Zutreffendes ankreuzen, nicht ausgefillte Felder gelten als nicht erhobene Befunde!

| AnlaB reguisirer Besuch (1) Konsil (&  Notfall 3)  anderer AnlaB (&)
Epikritischer Bericht
1. Komplikationen/Sonderprobleme (seit letztem epikritischen Bericht) keine @
Pneumcthorax @ ABPA @ Massive Hamoptoe (3)
Hepatobilidre Kompt. ® Distale intestinale Obstruktion (7)
Nasenpolypen-OP @ Begleitende Erkrankungen @ ICD-9 D:D.DD]D

2. Klinische Messungen

Anzahl CF- Tagen (seil letztem
Grofe D:Dcm Gewicht Dj,[] kg Hospitalisationen D:'mit insgesamt D:[j_epikriuschen Bericht)

Raum tir eigene Notizen (nicht durchsenreibend), Zwischenanamnese, kbrperlicher Befund, Therapieanderungen:

Therapie
3. Physiotherapie ja @ nein @ unregelméaBig @
4. Sport a @ nein (2 . unregelmatig (@)
5. Medikation N=
Priparat Behandlungsform Dosis/Praparatename {Klartext)
Hochkalorisches Néhrstoffkonzentrat @ oral @ Sonde @ PEG —
Pankreasenzyme ja @ nein @)
Vitamine ja @ nein @ -
Insulin ja @ nein @) 2
orale Kontrazeption ja @ nein &
Sauerstoff ja @ nein () S 1
Ursodeoxycholsaure a @ nein (2) |
weitere: ja M
ia @
[ M ja @ — -
— ja @ .
Antibiotika Dauertherapie  intermittierend
oral: @ &) - E
® @ .
(== @ @
[ inhalativ:.____ @ ®
| ® ®
[ i.v. {intermittierend): stationar héuslich
- @ @ .
, ® @ = i
® @ - =
- =1 ® @

* ACHTUNG: Janrlicher Verlaufsbogen mul von diesem Patienten vorliegen! Version 1.0

JOAQUURH LPO0E - 6F L UORNSO - USSYIRSIAPAIN JOWIWENIIZIY O/ ‘JUSIWaBRUBWSIBIIEND JN) WNIIUSZ (UB UEPUSS PLIYISYIING "ZUBINAUIY 38D U| 1G131¢aA [eu|BLO
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Qualitatssicherung Mukoviszidose Stufe Il

| |LIL]

1. Ambulanz Gebursdatum Patient Sex GR

e

Behandelnde Ambulanz

Patienten-ID

1
Dok.-Datum | l
(ogt. Befunde + 1 Woche dokumnentiaren!)

JI11]]]

Geburisdatum Mutter

Sex: 1 = mihnlich, 2 = weiblich
Geburisrang GR mit indexpatient

Name, Vorname

Adoptivmutter = Mutter

ohne Shefgeschwister
Datumsangaben: TT.MM.L |

LT

Laborbefunde un__d sonstige Untersuchungen

6. Lungentfunktion

11. Mikrobiologische Betunde

Vitalkapazitat (FVCex cder IVC, Max. wert)

LT

Kulturtyp {nur gine Angabe):
Sputurmn
Rachenabstrich
Bronchialsekret
BAL

@
@
®
@

FEV 1 LILEL
MEF 25-75 D,ED /s |
MEF 25 D,I:D Ifs |
TGV (body} [:U:E |
RAW D,D:D kPa"s/|
7. Klinisches Labor
| Leukozyten I:DD * 1000/ul

C-reaktives Protein Dj,D mg/100mi
immunglobulin G | [ gl
Eosincphile %
Immunglobulin E I:[ID kU
seoT L1 w
gamma-GT D:D un
Cholinesterase ED:D uA
Quick I:D:l %
Unter Raumiut:

PO: (nur hyperamisiert} torr

PCQ:  (nur hyperamisiert) torr

SaGC. (Pulsoxymetrie) EI:I] %
8. Réntgen (Thorax) durchgefiibhrt:
aktuell @
selt letztem epikrilischen Bericht @
9. Sonographie
hiesige Kfinik @
Fremduntersuchung @
Leber normal ja @ nein (2)
Galle/Choledochus normal ja @ nein @
— wenn nein, Cholelithiasis ja @ nein ®
Milz normal ja @ nein @

Hérpriitung

10. Ergdnzende Untersuchungen durchgefdhn:
{ankreuzen ja/nein, wenn ja: nomaler Befund?)

ja nein normaler Befund
OGTT
PA-Antikbrper
Stuhlfeft
Ergometrie
BAL
EKG/ECHO

Erndhrungsprotokoll

SISISISISISISIS)
SISISIOISISIOIS)

Bb Lb YoRjISOd - UISUIESIBPaIN JOUIWENIIZIY Of0 ‘fuawaﬁeuems;gmeno-lm WrUjuaz ue Uspuas PUYISY2IN( 'ZUBiNqUY 18P U} Iqiajgiaa jeulBug

Keime @ keine |
Pseudomonas aeruginosa

ja O nein @  unbekannt @
Burkholderia cepacia

jad nein@ unbekannt @
Xanthomonas maltophifia

ja M nein @ unbekanmt @
Hémophil. influenzae

ja @ nein (@ unbekannt @ |
Staph. aureus

ja @ nein @ unbekannt @

andere Keime

ja @O  nein @

weiche Keime? -

unbekannt (@)

Pilze

Aspergillus fumigatus

jia @ nein @

unbekannt @

andere Pilze

ja @ nein® unbekannt @
welche Pilze? —
Multiresistenz (> 3 Antibiotika-Klassen)

ja M nein @ nicht gepriift (@
Wenn ja:
Pseudomonas aeruginosa  Burkholderia cepacia
Tobramycin (@) Tobramycin Q)]
Ceftazidim (D  Ceflazidim o
Azlocillin @  Azlocillin @
Gyrasehemmer (@)  Gyrasehemmer @
Carbapeneme (i)  Carbapeneme @
Colistin (A}  Colistin @

Bemerkungen: (nicht durchschreibend)

|| COPEROIRE®

2 I [ L

JOAOUURH /P00E -

Varsion 1.0
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Qualitatssicherung Mukoviszidose — Auswertung der bundesweiten
Erhebung fur 1998

Die jahrlichen Berichte zur Qualitatssicherung Mukoviszidose mit inren Zusammenfassungen
und Systematisierungen von Einzeldaten mit Hilfe statistischer KenngréBen sollen einerseits
den Stand der Arbeit in den behandelnden Einrichtungen dokumentieren und andererseits
Anregungen zur Diskussion um mdégliche Verbesserungen der Behandlungsqualitat liefern.

Nach der Entwicklungsphase der Standardstatistik in den Jahren 1995 — 1997 wurde der
Bericht fiir das Jahr 1998 nach den Spezifikationen und Kriterien des Vorjahresberichts 1997
erstellt, womit (nochmals) ein 1:1-Jahresvergleich gegeben ist. Die zunehmend langere
Beobachtungszeit wird aber fir die Zukunft eine vermehrte standardisierte Darstellung und
Verwendung von Langsschnitten und/oder Kohortenergebnissen, wie jetzt schon in einigen
Sonderauswertungen {Kapitel 5 - 8 ) vorbereitet, erforderlich machen

1. Kurzubersicht:

Datenquelle: Daten, entsprechend den Erhebungsbdgen fir den
Beobachtungszeitraum 01.01.1998 bis 31.12.1998

Datenstand: 31.08.1999

Beteiligte Einrichtungen: 87 (mit Basis- und Verlaufsbdgen beteiligt)

Beteiligte Patienten: 4.690, einschiieBlich 157 bis 31.12.1998 verstorbene Patienten
davon 2.471 mannlich (53 %)

2.219 weiblich (47 %)
Verweigerer: 134 Patienten (3,0%) - ab Kapitel 2.3 erfolgen die Aus-

wertungen nur fir die 4.556 Patienten, die ihr Einverstandnis
erklart haben
Basisbogen: 5.169, davon 445 Doppelmeldungen
29 Dreifach-Meldungen
1 Vierfach-Meldung

Verlaufsbégen: 1995: 2.620
1996: 3.159
1997: 3.557
1998: 3.171 = 3122 Patienten (d.h. ohne Mehrfachmeldungen)

Geburten 1995-1998 (im 1. Lebensjahr CF diagnostiziert):
1995: 64
1996: 77
1997: 107
1998:. 75

Neudiagnosen insgesamt: 1995: 159
1996: 173
1997: 190
1998: 136

Todesfaile: 1995: 32
1986: 35
1997; 47
1998: 40

insgesamt zur Transplantation abgegeben: 35 Patienten
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2. Standardstatistik Stufe |

2.1 Siruktur der Versorgung in 1998

Fiir das Jahr 1998 beteiligten sich bis August 1999 insgesamt 87 Einrichtungen am Projekt
Qualitatssicherung Mukoviszidose. Der wissenschaftliche Beirat legte fest, daf einige der
Auswertungen zur Ergebnisqualitat getrennt fUr Einrichtungen mit bis zu 20 Patienten
("kleine" Einrichtung oder "Typ 1"), fir Einrichtungen mit 21-100 Patienten ("mittiere”
Einrichtungen oder "Typ 2") sowie fur Einrichtungen ab 101 Patienten ("grof3e" Einrichtungen
oder "Typ 3"} vorgenommen werden.

Von diesen behandeln 44 Einrichtungen bis zu 20 Mukoviszidosepatienten, 35 behandeln 21
bis 100 Patienten und 8 Einrichtungen behandeln 101 oder mehr Patienten (Abbildung 1).

30 1200

Anzahl der Einrichtungen

<1 11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70  71-80 81-90 91-100 >100
Kiiniktyp (Anzahl CF-Patienten 1998)

Abbildung 1: Zahl der Patienten in den Einrichtungen.

Die kleinen Einrichtungen betreuen 15 Prozent aller CF-Patienten, die Einrichtungen mittlerer
Grofde 50% und die groBen Einrichtungen 35%. Die héchste Zahl der CF-Patienten, die in
1998 in einer Klinik versorgt wurde, war 231.

Von den erwachsenen Patienten werden im Jahr 1998 19,0% in 10 Einrichtungen
unterschiedlicher GréBe tir ausschlieBlich erwachsene CF-Patienten betreut. 79,0% der
erwachsenen Patienten werden in padiatrischen Einrichtungen und 2,0% in gemischten
Einrichtungen betreut. In einigen péadiatrischen Einrichtungen sind bis zu 50% der CF-
Patienten erwachsen.

In 1998 wurden 45,0% aller CF-Patienten in Universitatskliniken betreut.

Anzahl der Patienten
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2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der QualitatssicherungsmaBnahme beteiligten
CF-Patienten wird das Alter aller am 31.12.1998 lebenden 4533 Patienten (= nicht als
verstorben gemeldet) verwendet (d.h. Alter des letzten Verlaufsbogens).

656 {14,5%) von diesen am Projekt beteiligten Patienten waren jinger als 6 Jahre, 2111
(46,6%) waren zwischen 6 und 18 Jahre alt und 1767 (39,0%) waren 18 Jahre und alter.

Das mittlere Alter betréagt 15,8 Jahre (+9,6). 50% der Patienten sind dlter als 14,5 Jahre.
52,5% der Patienten sind ménnlich, 47,5% weiblich. Die finf &ltesten Patienten sind
zwischen 54 und 59 Jahre alt .

N
(5]

Patienten >= 18 Jahre In %

mittleres Alter {Jahre)

1980 1985 1990 1995 1896 1997 1998
n=155 n=2268 n=2987 n=2296 n=3582 n=4282 n=4533

Emm mittleres Alter (Jahre) 8,3 11,0 12,7 14,6 15,8 15,7 15,8
—m—>= 18 Jahre in % 1,3 18,7 28,8 31,7 34,1 35,7 39,0

Abbildung 2: Altersentwicklung der CF-Patienten seit 1980

Die Angaben zum mittleren Alter (Saulen in Abbildung 2- linke y-Achse) und zum Anteil der
erwachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) fiir 1980 bis 1990 beruhen auf den Daten der
langjéhrigen CF-Register in Frankfurt/Main und Dresden. Sie wurden bei einer
vergieichenden Untersuchung der Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994
vorgestelit [25].
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Alter in Jahren
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Zahl der Patienten

Abbildung 3: Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten (31.12.1998)

Tabelie 1: Daten zu Abbildung 3: Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten {31.12.1998)

Alter in Jahren Geschlecht » Gesamt
(gerundet) mannlich | Weiblich 4 i
D 8 9 17
: 49 54 103
2 74 53 127
3 71 42 113
4 64 65 129
5 | 85 81 166
S o 86 175
1 69 83 152
8 104 97 201
9 89 99 188
10 100 90 190
11 101 75 176
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12 94 89 183
13 81 76 157
14 101 90 191
15 94 88 182
16 93 76 169
17 80 70 150
18 106 rid 183
19 70 74 144
20 63 71 134
21 62 58 120
22 47 60 107
23 62 43 105
24 58 33 91
25 40 24 64
26 49 52 101
27 53 36 89
28 - -] 36 61
29 46 37 83
30 36 35 71
31 38 42 80
32 37 31 68
33 25 22 47
34 33 15 48
35 20 23 43
36 13 13 26
37 15 7 22
38 7 9 16
39 5 9 14
40 12 2 14
41 2 1 3
42 7 6 13
43 2 1 3
44 3 3
45 2 2
46
47
48
49
50 3 3
51 1 1
52
53
54 1 1
55
56 1 2 3
57
58 1 1
59 1 1
Gesamt 2384 2149 4533
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2.3 Demografische Angaben
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Tabelle 2: Verteilung der ethnischen Zugehérigkeit aller Patienten 1995 - 1998

AT n ety
kaukasisch 4103 90,1
tirkisch 104 2,3
asiatisch 6 0.1
afrikanisch b 0,1
andere 105 2,3
ohne Angaben 233 5,1
Gesamt R - 100
Tabelle 3: Verteilung des Familienstandes der Patienten in 1998
Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre Summe
Jahre - und dlter b e
n - % - T T e e L i R o
ledig 2149 99,6 808 84,6 2957 95,0
verheiratet 132 13,8 132 4.2
geschieden 12 1,3 12 04
verwitwet 1 0,1 1 <0,1
ohne Angabe ¥ 04 | 8 og | » 0,2
Tabelle 4: Verteilung der Wohnsituation der Patienten in 1998
Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre Summe
- Jahre und alter F, G
n % ) o e R 6 L %
bei den Eltern 2118 98,2 470 49,2 2588 83,3
allein in eigen. Wohnung 3 0,1 207 2.7 210 6,7
Partnerschaft 1 01 252 26,4 253 8,1
Heim u.a. 25 1,2 19 2,0 44 1,4
ohne Angabe 9 0,4 7 0,7 16 0,5
Tabelle 5: Verteilung von Schule / Ausbildung/ Beruf in 1998
Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre | Summe
. Jahre ) und alter . L1 e e PO
==k Y% FTE % n %
Schiiler 1458 67,6 100 10,5 1558 50,1
Berufsausbildung 151 2,4 266 27,9 317 10,2
Berufstatigkeit 2 0,1 372 39,0 374 12,0
arbeitslos 2 0,1 45 47 47 1.5
Rentner 127 13,3 127 4.1
ohne Angabe 643" 29,8 45 47 688 22,1

*) darunter 596 Patienten unter 6 Jahre
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2.4 Angaben zur ProzeBqualitat
2.4.1 Fehlende Daten

Grundlage der Auswertung 1998 sind 5169 Basisb6gen aus den Jahren 1995 bis 1998,
einschlieBlich Doppel-, Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus
verschiedenen Einrichtungen. LaBt man die Verweigerer auBer acht, dann bleiben fiir die
Betrachtung in Tabelle 6 5024 Basisbogen (brig (das entspricht 4556 verschiedenen
Patienten).

Tabelle 6: Verteilung ausgewdbhlter fehlender Angaben auf den Basisbégen

alle Patienten
. e

Patientenidentifikation:

Geburtsrang 36 0,7

Geburtsdatum der Mutter 143 2,8
Dokumentationsdatum 125 25
ethnische Zugehdrigkeit 297 59
Diagnosemonat/ -jahr 1553/366 | 30,8/7,3
Kriterien, die zur CF-Diagnose filihrten (siehe Kapitel 6.2.) 345 6,9
Anzahl der Geschwister 281 5,6
davon Geschwister mit CF 275 55
fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben 1) 126 2,5

1) wurde in der Auswertung im Abschnitt 2.4.3 als "nicht identifiziert" gewertet

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbeobachtung wird nicht aus dem Dokumentationsdatum,
sondern aus dem Datum der klinischen Messung berechnet. Diese Angabe fehlte bei 11 der
Verlaufsbogen. Das Léangen-Soll-Gewicht und der Body-Mass-Index konnten nicht berechnet
werden, wenn das Kérpergewicht und/oder die KorpergréBe oder beide Angaben fehlten

Tabelle 7: Verteilung ausgewdbhlter fehlender Angaben bei 3122 Verlaufsbeobachtungen 1998

Patienten unter 6 Patienten 6 Jahre | . ayie Patienten 2)

Jahre und alter ) R T TS
. s & % . % et %
Korpergewicht 4 0y 6 0,2 16 0.5
KérpergrofBe 1 1,8 8 0,3 25 0,8
Vitalkapazitat (495) 3)| (829) 143 5,8 647 20,7
Einsekundenkapazitat (496)3) | (829) 138 5,6 640 20,4
MEF2s (507 ) 3)| (84,9) 262 10,7 775 24,8
P. aeruginosa 19 3,1 39 1,6 60 1,9
B. cepacia &l 52 106 4.2 139 4.4
igG 147 24,6 314 12,5 466 14,9
Komplik./ Sonderprobl. i8 3,0 48 1,9 68 2,2
Antibiotika 6 1,0 17 0,7 23 0,7
weitere relev. Therapien 6 1,0 39 1,6 45 1.4

2) bei 11 Patienten war eine exakte Altersberechnung nicht méglich (siehe oben)
3) altersbedingt fehlende Angabe
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2.4.2 Diagnosestellung

Tabelle 8: Alter bei Diagnosestellung

E - 1995 . 1996 - 1997 3 1998
n 159 173 180 136
Mittelwert in Jahren 3,5 3,5 3.3 4,0
Standardabweichung 53 5,2 6,9 9,6
Median 1,3 1,2 0,5 0,6
kleinster Wert < 0,1 < 0,1 < 0,1 <0,1
groBter Wert 34,3 32,9 429 57,6
im ersten Lebensjahr diagnostiziert (%) | 64 (40,3%) | 77 (44,5%) | 107 (56,3%) | 75 (55,1%)
mit 18 Jahren oder spater diagnost. (%) | 3 {1,9%) 311,7%]) 9 (4,7%)]) 7 (5,1%)

Tabelle 9: Symptome, die 1998 zu den 136 CF-Diagnosen flihrten (Mehrfachangaben méglich)

Zahi der :

g et i Patienten %
Unbekannt 0 0
Screeningtest 13 9.6
nur gastrointestinale Probleme 32 23,5
nur pulmonale Probleme 36 26,5
gastrointestinale und pulmonale Probleme 34 25,0
Mekoniumileus 22 16,2
Analprolaps 3 2,2
Geschwisterkind 8 5,9
andere Probleme 6 4.4

Im Verfahren ,Qualitatssicherung Mukoviszidose® wird die Diagnosestellung durch den
Natrium- bzw. Chloridgehalt (in mmol/l) in der Pilocarpiniontophorese, eine positive nasale
Potentialdifferenz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger
Kriterien, die zur CF-Diagnose gefihrt haben ( z.B. Leitfahigkeitsmessung, Osmolalitat oder
positive Pilocarpiniontophorese) dokumentiert.

Bei 512 (11,2%) von 4.556 Patienten sind weder pathologische SchweiBtestwerte, noch eine
positive nasale Potentialdifferenz angegeben, noch wurde der Genotyp bestimmt. Zum Teil
handelt es sich um &ltere Patienten, aber 11 Patienten sind z.B. nach 1994 geboren; d. h.
nach Beginn der QualitatssicherungsmaBnahme Mukoviszidose.

Bei 20 Patienten wurde die Diagnose widerrufen.
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2.4.3 Gentypisierung

Von den lber 700 bekannten fiir Mukoviszidose verantwortlichen Mutationen auf dem langen
Arm des Chromosoms 7 treten die meisten nur sehr selten auf. Die haufigste Mutation ist
AF508. Sie wurde 4.583 mal, also in 67,5% der Falle gefunden (Tabelle 10).

49,6% der Patienten sind AF508-Homozygot, weitere 15,1% sind AF508-Heterozygot
(Tabelle 12).

Die Verteilung der Mutationen fiir alle 4556 Patienten aus 1995 — 1998 wurde analog dem
US-Bericht fur 1