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Wissenschaftlicher Beirat "Qualitatssicherung
‘Mukoviszidose™: Tatigkeitsbericht 2001

M. Stern, Tibingen

Das deutsche Projekt QualitGtssicherung
Mukoviszidose hat mit dem Uberblick 2001
jetzt sieben Johr_e lang kontinuierlich die Da-
fen der in Deutschiand bekannten Mukovis-
zidose-Patienten zusammengetragen, aus-
. gewertet und in gualitdissichemde Schrifte
umgesetzt. Es zeigt sich eine dauerhaofte
Konsolidierung, die auf der Kooperation
und der Entschlossenheit der Uberwiegen-
den Mehrzahl der deutschen Mukoviszido-
‘ se—Einrich’rungenj beruht. Es findet sich aber
auch eine gewisse Abschwéchung des An-
fangselans, die eine Minderung der Repra-
sentativitar der Daten zur Folge hat. Dieser
Schwdachung n’{uB durch gezielte MaBnah-
men weiter begegnet werden. Die ge-
wlnschten Ziele Langsschnittanalysen, Leif-
linien und die Definition Gberprifoarer The-
rapieziele sind ir] Deutschland zum Greifen
nahe, mussen aber durch verstarkte Koope-
ration, Nachmeldungen und Einwirkung auf
einzelne Einrichiungen abgesichert wer-
den. Der Uberblick 2001 zeigt erstmals eine
Verlangsamung in der kumulativen Uberle-
benswahrscheinlichkeit (1999 komigiert 32,2
Jahre, 2000 31,2 Jahre). Diese 168t sich
auch infernational beoclachten (z. B, Kana-
daj, und es gilt, akfuelle Ansatzpunkte zu fin-
den, die qualitctssichemde Arbeit noch
wirksamer werden zu lassen.

Die zum Berichtsband 2001 votliegenden
Daten (Stichtag 01.07.2002) umfassen 87
Einrichtungen, die 5.638 Patienten mit Mu-
koviszidose betreuen. Die Gesamtzahl ist
seit 1995 kontinuierlich, in den letzten Jah-

ren allerdings etwas langsamer angestie-
gen. Fur die vorliegende Auswertung konn-
ten derzeit 3.21 2 Einzelveraufsbogen (ohne
Mehrfachmeldungen) herangezogen wer-
den. Es ergibt sich eine vorlaufige Ruck-
laufrate von knapp 60 %. Dies ist ein Nega-
fivrekord, der dringend durch Nachmeldun-
gen und gerzielte Nachfragen ausgegli-
chen werden muB, damit die annehmbare
Zahl von 80 % zum Ende des Jahres er-
reicht werden kann. Wie die Vorjahre zei-
gen, ist dies méglich (endgultiger Rucklauf
mit Nachmeldungen im Jahr 2000: 74 %).
Die Zah! der 4.030 im Jahre 2000 letzten En-
des eingesandten Verloufsbdgen mul un-
bedingt wieder erreicht werden, zumal der
in den Vorjahren becbachiete scheinbare
Patientenschwund durch  Einzelanfragen
bei den entsprechenden Einfichtungen ab-
geklart werden konnte und sich nicht als Be-
grindung fUr dies Abstufung zwischen den
Jahren 2000 und 2001 anfiihren 6Bt Die
Licke zwischen Veraufsbogen und Ge-
samifzaht der Patienten entsteht durch
Nichtmeider und durch nicht vollstGndig
meldende Einfichtungen.

Sehr gut ist die Kurzversion "Qualitdissiche-
rung Mukoviszidose Berichisiahr 2000" auf-
genommen werden. Sie wird in den Jahren
2003 und 2005 emneut erscheinen und ist
weiterhin erhdltich Uber den Mukoviszidose
e. V., Bonn, oder auch im Internet (www.mu-
koviszidose-ev.de oder www.zg-aekn.de).
Diese Kurzversion hat sich vor allem in der
Zusammenarbeit mit den Regionalgruppen
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und im Kontakt mit Spendengebemn be-
wdhr. Proktisch wervoll ist die Aufstellung
der Mukoviszidose-Ambulanzen mit Adres-
sen und Angoben, ob eine Zertifizierung
vorliegt. Der Ansatz, Qualititsziele zu formu-
lieren und regelm@Big auf die Erflillung zu
Uberprifen, ist in der Kurzversion besonders
augenfdllig verwirklicht worden und spomt
zu weiteren Verbesserungen an (vollstandi-
ger Thel: Sens, Stem, Wiedemann, Stifz,
Eiing: Qualitétssicherung Mukoviszidose. Ei-
ne Zusammenfassung der bisherigen Er-
gebnisse. Mukoviszidose . V., Bonn, 2001).
Der Berichtsband 2001 (Druckversion) wurde
angesichis des Erfolgs der Kurzversion deut-
lich gestrafft, und er zeigt im einzeinen
deutiich mehr Transparenz gegentber den
Vorgangern, vor allem was die Zuordnung
einzeiner erreichter Daten zu den einzeinen
Ambuianzen betrifft. Alile erhobenen Daten
sind nach wie vor auf Abruf elektronisch aus
Hannover erhditlich. Wieder ist der Kom-
mentar (S. 87) als roter Faden durch den
Bericht 2001 zu benutzen,

in zwei Sitzungen des Wissenschaftlichen
Beirats in Frankfurt/Main wurden MaBnah-
men zur Verbesserung des Ruckiaufs (Hotli-
ne, Hife bei der CFAS-Anwendung, Newstet-
ter, Mahnungen, Einzelanfragen, Beseiti-
gung von Doppeimeidungen) beschiossen.
Ein Regeiwerk flr Sonderauswertungen von
Daten aus der Qualitdtssicherung Mukoviszi-
dose wurde vorbereitet, ausflhrlich disku-
fiert und inzwischen auch verabschiedet.
Dieses Regeiwerk stelit den Datenschutz si-
cher und regeit die Durchfihrung sowohl in-
ferner ais auch externer Sonderanfragen,
Die beteiligten Mukoviszidose-Einrichtungen
werden ausdricklich ermuntert, soiche Son-
derauswertungen vorzuschlagen. Eine ge-
nerelle jahriiche Finanzierung von Sonder-
ausweriungen durch den Mukoviszidose

e. V. ist nicht gewdhrleistet, und die Budget-
mittel des Projekts erfordem sorgféltige Be-
grindung und Auswahi der zu reiisieren-
den Sonderauswertungen. Besonders will-
kommen sind selbstversténdich Antrage
auf Sonderauswertungen, die keine zusatzli-

© chen Kosten verursaochen! Sonderauswer-

fungen sind zur Zeit unfer anderem zum
Thema perkutane endoskopische Gastro-
sfomie (PEG) (Frau Seip, GieBen) und zum
Thema Schwangerschaft ung Mukoviszido-
se [Frau Dr. Heilmann, Hannover) in Gang
und lassen hochinteressante Antworten er-
warten. Die Zohl der zusatzlich beantragten
Sonderauswertungen steigt und weist auf
das rege inferesse der betelligten Einrich-
tungen.

Die Aibeitsgruppe QualitGfsziele (Herr Busse,
Dr. Posselt, Frau Sens, Prof. Stem, Frau Dr.
Wiedemann) hat sich im Jahr 2001 zweimal
in Frankfurt/Main getroffen und die Vorgo-
ben fir ein Strategie-Paper erambeitet, Es
wurde festgelegt, daR dber die Register-
funktion hinaus das wichtigste Ziel des Pro-
jekis die Verbesserung der Versorgungsqua-
litat auf Struktur-, ProzeB- und Ergebnisebe-
ne ls’r.l_Quc:li’rc’stziele bis 2006 wurden prdzi-
siet und in den gesundheitspoiitischen
Rahmen gestellt, Zwischenziele wurden for-
muliert. Die Arbeit der Strukturkommission
wurde aufgewertet (Zerifizierung als fortiqu-
fender Prozef3). Flr die ProzeBgualitdt wur-
den Alarmsignale, Steusrungshinweise und
Entscheidungsb&ume definiert. Das Strate-
gie-Paper Qualitafssicherung Mukoviszidose
wird derzeit im Beirat diskutiert und soil noch
im Jahre 2002 verabschiedet werden.




Die Unterarbeitsgruppe Stufe |l (Berin-Buch,
Berlin-Zehlendorf, Dresden, Frechen, Han-

" nover Kinderklinkk, Hannover Pneumologie,

Osnabrick, Tubingen) traf sich 2001 einmaol
in Hannover. Wichtigstes Zwischenziel der
Stufe Il ist derzeit die Optimierung des
Benchmarking, wie aus dem Berichtsband
hervorgent. Nach wie vor steht die Stufe i
als CFAS-gestiitzies Instrument fiir eine voll-
standige Patientendokumentation zur Verfi-
gung. das sowoh! im Ambulanz- als auch
im Rehablitationsbereich genutzi werden

- kann und das einrichtungsbezogene Zwi-

schenauswertungen ermagiicht. Die Einga-
be von Daten, die stationér erhoben wur-
den, ist sowohl auf Stufe | ais auch auf Stufe

Il méglich und wird ausdricklich unterstitz,

um Datenllcken zu schlieRen.

Die Unteraroeitsgruppe EDV/CFAS (Herr Bus-
se, Herr EiRing, Dr. Panzer, Prof. Ratfien, Frau
Dr. Wiedemann, federflhrend Frau Dr. Zie-
bach) muite Wiéderum einen Wechsel in

- der EDV-Geschaftsparinerschaft verkraften,

Trofz aller Widrigkeiten betragt die Quote
der Einrichtungen, die Uber CFAS melden,
jetzt bereits 70 %. Dies ermutigt, beharrlich
an der CFASVerbesserung weiterzuarbei-
ten. Das CFAS-Update 2.0 Beta (inclusive
Stufe i, Arz’rbrief»Modul und Bescheini-
gungs-Modul) sfehf jetzt zur Verfugung und
kefindet sich im Probelauf.

Die Stuidurkormmission (Prof. Skopnik, Dr.
Tinschmann, Prof. Wagner, federfGhrend Dr.
Posselt) bendtigt dringend mehr Nachdruck
in der praktischen Durchsetzung der Zerifi-
zierung, vor allem In der Uberprifung be-
reits erfolgter Zertifizierungen. Es darf nicht
sein, dal zetlifizierfe Einrichtungen noch
niemals Daten in die QualitGtssicherung
Mukoviszidose eingegeben haben. Deswe-
gen muB der vorhandene Zertifizierungska-

talog um Einzelheiten in der Verfahrensgua-
Itat ergdnzt werden, und die Strukturkom-
mission muB mit mehr Moglichkeiten der
positiven Verstarkung und auch der Sanktio-
nierung ausgestattet werden. Die Tatsache,
daB die Quaiitatssicherung Mukoviszdose
ein freiwilliges Projekt ist und auf der Einsicht
und dem gemeinsamen Willen der Muko-
viszidose-Einrichtungen in Deutschland be-
ruht, darf nicht von einzelnen Einrichtungen
unteflaufen und ausgenutzt werden. Ein be-
sonderes Aufgabenfeld flr die Strukiurkom-
mission entsteht dort, wo ein Ambulanziel-
terwechsel erfolgte und dies nicht unmittel-
bar bekanntgemacht wurde. Zertifizierte
Ambulanzen, weiche flr das jewellige Jahr
keine Daten geliefert haben, werden im Be-
richisband unter “nicht gemeldet" erschei-
nen. liegen nach einem Jahr imrmer noch
keine Daten vor, werden sie im nachsten
Berichtstoand nicht mehr aufgefuhrt (sliehe
Newsletter). Die Qualitatssicherung vor Ort
wurde unterstiitzt durch die Besuche des 7Q
Hannover (Her Busse) in den Mukoviszidose-
Einichtungen Aachen, Erangen, Koin,
Mannheim, Munchen und Tubingen/Ba-
den-Wirtemberg. Diese Besuche haben
sich besonders bewahit, da viele Miver-
stanadnisse ausgerdumt, die CFAS-Anwen-
dung besser verankert und die Zielsetzung
der QualitGtssicherung Mukoviszidose  vor
Ort wirkungsvoll plausibel gemacht werden
konnten.

Am 17.01.2001 lud die Strukturkommission
ausammen mit dem Mukoviszidose e. V.
nach Bonn ein, um Details der ambulanten
Abrechnungsmaglichkeiten flr die Mukovis-
zidose-Versorgung zu besprechen. Es zelgte
sich, daB viele verschiedene Modelle par-
aliel in Deutschiand realisiert werden und
dal ein GroBteil vor allem der Universitét-
sambulanzen keine adaguaten Erdse fur
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die geleistete und zertifiziert hochwertige Ar-
beit erhdlt. Es wurde eln Finanzierungskon-
zept durch die Strukturkormmission vorgelegt
und elne Briefaktion an die Kostentraiger
(Krankenkassenlandesverbdnde) in - Gang
gesetzt, die allerdings ein nur sehr begrenz-
fes Echo gefunden hat. Die Finanzierung
der ambulanten Mukoviszidose-Versoigung
ist in der gegenwartigen gesundheitspoliti-
schen Situgfion ein 'heiRes" Thema, das
dringend zur Losung geflhrt werden mu.
Auf polifischer Ebene mussen die erfolgrei-

chen gemeinsamen Bemihungen der Mu-

koviszidose-Einrichtungen in  Deutschiand
anerkannt und auch materiell gerecht ent-
lohnt werden.

Auf dem 14, intemationalen CF-KongreB,
Wien, Junl 2001, wurde dem Thema Qua-
litGtssicherung ein ganzes Symposium (Pla-
nung und Durchfithrung Prof. Stem) gewid-
met. Grenzen und Méglichkeiten des Regi-
ster-Ansatzes wurden aufgezeigt. Die politi-
sche Bedeutung von Qualitdtssicherungs-
projekten wurde unterstitzt, dig wissen-
schatfiliche allerdings eingegrenzt. Emanr-
ungsdaten und Morfoli’ré’rsdoten_ous dem
deutschen Projekt wurden ausflhrlich disku-
tiert. Die Erfahrungen qus dem inzwischen
beendeten ERCF (European Registry Cystic
Fibrosis) wurden zusammengefat, und
praktische, qualitttssichemnde MaBnahmen
aus dem Bereich Humangenetik wurden
aus dem Projekt CFEN (Cystic Fibrosis Euro-
pean Network) vorgetragen. In der ener-
gisch geflihrten Diskussion zeigte sich die Vi-
sion der Qualitatssicherung, nc’imlich die
Vergleichsmoglichkeit aufgrund représenta-
tiver und bereinigter Daten, die Méglichkei-
ten der Langsschnittbeureilung sowie die
Betonung der zentrumsorienﬂertén Betreu-
ung. Diese Vision ermaoglicht lnsgésomt ei-
ne Verbesserung der Versorgungsduo!'rtéT far

dle Patienten. Bei der 4. Deutschen Muko-
viszidose-Tagung, Fuida, November 2001,
wurde das Projekt in einem Frage- und Ant-
wort-5plel zwischen Kliniker (Dr. Ballmann)
und Statistikerin (Frau Dr. Wiedemann) vor-
gestellt. Dadurch wurde die Diskussion im
Plenum wirksam stimullert. Es wurde aber
auch deutlich, wie weit wir noch entfemnt
sind von einem endguitigen qualitéitssi-
chemden Verfahren, das die Ergebnisse
petfekt miBt und vergleicht und das einen

' Beifiag fur die Erstellung von Evidence-ba-

slerten Leitlinien ieisten kann. Der Hand-

~ buchbeltrag "Quaiitatssicherung in der Mu-

koviszidose" (Stem, Sens, Wiedemann) im
Rahmen des Standardwerks ‘Qualitéitsma-
nagement in der Medizin" (14. Ergé&nzungs-
lieferung, /01, Seite 1-20, Hrsg. Ekkern-
kamp, Schelbe) stellt ein weiteres Highlight
des Jahres 2001 dar. Unter dern Titel "Qua-
[I’rd‘rséicherung Mukoviszidose" (Friedrichs)
wird das Projekt auch im Lehrbuch "Cysti-
sche Fibrose" (Hrsg. Reinhardt et al., 2001,
S. 583-597) ausfihrlich dargesteilt. Weltere
Publikationen sind in aktiver Vorbereitung.

Sieben Johre Qualitatssicherung Mukoviszi-
dose geben AnlaB flr den Rickblick auf ei-
ne erfolgreiche, zielgerichtete Tatigkelt. Sie
geben aber auch Anlal fur die Entwicklung
weiterer Arbeitsziele vor allem im Bereich
des Qﬁolitdtsmonogemems, damit wir un-
serem Ziel, ndmlich der Verbesserung der
Versorgung aller Patienten mit Mukoviszido-
se auf alien Ebenen in Deutschland schiitt-
weise Lnd realistisch naher kommen. Unser
herzlicher Dank gilt dem Mukoviszidose e. V.
und gder Chrstiane Herzog Stiftung, die
ideell und materiell das Projekt Uber die sie-
ben Jahre ermoéglicht haben und die uns
bis zum Jahre 2006 auf vertraglicher Basis
weiter unterstitzen werden.,




Liste der beteiligten Ambulanzen 2001

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

Aachen, Standort: Kinderarztpraxis*

Aachen, Standort: Universitatskinderklinik* Mukoviszidose-Ambulanz Aachen
Aachen, Standort: Luisenhospital

Aue, Klinikum Aue, Kinderklinik*

Augsburg, Kinderkrankenhaus Josefinum*

Bad Saarow, Humaine Klinkum Bad Saarow, Kinik fir Kinderheilkunde

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderkiinik Lindenhof -Allergologie/Pulmologie-*
Bérlin, Kronkenhcius Buch von Berlin-Pankow, "C. W, Hufeland", |. Kinderklinik*
Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Lungenklinik Heckeshom; Kinderambulanz*
Bochum, Ruhr-Universitét Bochum, Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin®
Bodenheim, Praxis f. Padiatrie u. Allergologie*

Bonn, Rheinische Friedrich-wilhelms-Universitat, Zentrum 1. Kinderheilkunde*
Brandenburg, Stédt. Klinikum Brandeniburg GmbH, Kinderklinik

Bremen, Zentralkrankenhaus St.-Jirgen-Strale, Prof. Hess - Kinderklinik*

Bremen, Krankenhaus "Links der Weser’, Kinderklinik*

Chemnifz, Kinderarzipraxis*

Coftbus, Carl-Thierm-Klinikurm Cottbus, Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Datteln, Vestische Kinderklinik Datteln*

Dresden, Canl-Gustav-Carus-Klinlkum, TU Dresden

Dusseldorf, Universitats-Kinderklinik, Schiossmannshaus™

Erfurt, Klinikurm Erfurt GrioH, Klinik fir Kinderheilkunde, Poliklinik*

Erdangen, Fr.-Alexander-Universitét Elangen-Namberg, Kiinik f. Kinder und Jugendiiche*
Essen, Universitatskiinikum Essen, Kiinik fir Kinder- u. Jugendmedizin®

Essen, Ruhrandkiinik Essen , Zentrum flr Pneumologie u. Thoraxchirurgie™
Esslingen, Stadfische Kiniken Esslingen/Neckar, Kinik fur Kinder u. Jugendliché
Frankfurt, Klinikum der J. W, Goethe-Universitét, Zentrum der Kinderheilkunde*
Frankfurt /Oder, Klinikum Frankfur/Oder, Klinik fur Kinder- u. Jugendmedizin®
Frechen, Kinderarztpraxis*

Freiburg, Robert-Koch-Klinik, Aloert-Ludwig-Universitét Frefourg*

Gerlingen, Klink Schilethéhe, CF-Erwachsenen-Ambuianz :

GieBen, Universitats-Kinderkiinik, Bereich Pneumologie u. Allergologie*

GieBen, Medizinische Klinik

Greifswald, Emst-Maoritz-Amdt-Universitdt, Klinik f. Kinder-u. Jugendmediizin®
Hagen, Allgemeines Krankenhaus, Kinderklinik

Halle (Saale), Martin-Luther-Universitat, Kiinikum Krliwitz, Klinik fir Kinderheilkunde*

* zeftifizierte Ambulanzen
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Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona*

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt, Pad. Pneumologle*

Hannover, CF Ambulanz OF 6870*

Heidellberg, Klinikum der Universitat, Kinderklinik, Abt, Pneumologie*
Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinik der LVA Baden, Abteilung Innere Medizin - Pneumnologie*
Heilbronn, Kinderklinik Heilloronn

Homburg, Universitétsklinik, Innere Medizin*

Homburg/Saar, Universitatskiinik f. Kinder- u. Jugendmedizin, Pad. Gastroenterologie*
Jena, Kiinikum der Friedr.-Schiller-Universitét Jena, Kiinlk f. Kinder -und Jugendmedizin*
Karlsruhe, Kinderarztpraxis. StdendstraBe

Kassel, Kinderkrankenhaus-Park Schonfeld*

Kiel, 1. Medizinische Klinik, CF-Ambulanz* ;

Kiel, Kiinik der Christian-Albrechts-Universitat, Kiinik fur allgereine Padiatrie; Poliklinik*
Kirchzarten, Kinderarzipraxis* ¥

Kaoln, Universitéts-Kinderklinik Koin, Funktionsbereich Pad. Pneurnologie u. Allergologie*
LUbeck, Medizinische Universitét LUbeck, Klinik flr PGdiatie

Mainz, Universitatskinderklinik, Mukoviszidose Ambulanz*

Mechernich, Kreiskrankenhaus Mechemich , Kiinik fir Kinder- und Jugendrmedizin
Memmingen, Kinikum Memmingen, CF-Ambulanz

Minchen, Poliklinik-Kinderpolikiinlk, Kiinikum Innenstadt der LMV, Pettenkofer ShiaBe*
Manchen, Medizinische Kiinik, Kliinlkum Innenstagt der LMU, ZiemssenstraBe*
MUnchen, Dr, von Haunersches Kinderspital, der Universitéit MUnchen*

MUnster, Clemenshospital GmibH, Klinik far Kinder- und Jugendmedizin®

Nauen, Havellandklinik Nauen, Kiinik fir Kinderheilkunde

Neubrandenburg, Klinikum Neubrandenburg , Kinderklinik*

Neuruppin, Ruppiner Krankenhaus, Kinderklinik

Offenburg, Kreiskrankenhaus Offentourg, Kinderklinik*

Cldenburg, Kinderklinik Oldenburg*

Osnabrick, Kinderhospital Osnabrlick®

Osnabrick, Marienhospital Osnabrlick, Klinlk f. Kinderheilkunde u, Jugendmedizin*
Plauen, Vogtland-Klinikum Plauen, Kinderklinik*

Potsdam, Kiinikum Ernst v. Bergmann, Kinderklinik*

Ravensburg, Kinderkrankenhaus, St. Nikolaus* :

Regensburg, Klinik St. Hedwig, Kinderkardiologie - Neonatologie*

Rostock, Universitét Rostock, Med. Fakultat, Kinder- und Jugendklinik*

Saalfeld, Tharingen-Kiinik; Kinderobfeilung, Seorgius Agrlé:_olo

Schwarzenberg, Facharzipraxis Kinderhellkunde |

Schwerin, Kiinikum Schwerin, Kinderkinik*

Siegen, DRK-Kinderkiinik Siegen, Padiatrie

Stuttgart, Olgahospital - Kinderkiinlk, Padiatrisches Zentrurm*

Suhl, Pneumologische Praxis*

* zerifizierte Ambulanzen



Trier, Mutterhaus d. Borromd&erinnen , Padiatrische Abtellung*

Trier, Mutterhaus d. Borroméerinnen , Innere Medizin |

Tabingen, UniversitGtskinderklinik*

Uim, UniversitGtskinderklinik und Poliklinik, Abt. f. Pulmologie u. Allergologie*
Vechta, Stadt. Marienhospital, Kinderdbteliung

Wangen, Fachiklinik Wangen GmbH, Medizinische Kiinik f. Atemwegserkrankungen*
Wangen, Fachkliniken Wangen GmbH, Kinderklinik f. Aternwegserkr. und Allergien*
Wiesbbaden, Deutsche Klinik flr Diagnostik, Fachbereich Kinderheilkunde*
W‘!Iheimshuven,_iéeinhord-NieTer-Krcnkenhous, Kinderklinik*

Worms, Stadikrankenhaus Worrms*

Wrzburg, Polikiinik der Universitcits-Kinderklinik*

Einrichtungen, aus denen bis zum 01.07.2002 noch keine Daten vorlagen:
Bochum, Berufégenossenschcxﬂliche Klinik Bergmannsheil*

Boblingen, Klinlk fir Kinder- und Jugendmediizin

Borkum, Reha-Klinik Borkum Riff

Borkurmn, Nordseekiinik Borkum der LVA Rheinprovinz

* Elbenstock, Allgemeinarzipraxis

Eritlangen, Universitest Erlangen-Numberg, Medizinische Klinik | mit Poliklinik

- Frankfur, Univeréi’rd’rsldiniken, Med. I, Leiter der Pneumoclogie*

" Freiburg, Universitats-Kinderklinik der Albert-Ludwigs-Universitét Freiburg*
Gotiingen, Geofg-AugusT-Universde’r, Kinder-/Poliklinik

Greifensteln, Pnéumologische Klinik

- Hamburg, Prcxis,. Eppendorfer Baum*

Hamiburg, Universitdisklinik, Innere Medizin*

Herxheim bei Landau, Kinderarzipraxis

Karistuhe, Staditisches Klinikum Karlsruhe GmibH, Kinderkiinik*

Karlsruhe, Kindeforz’rprc:xis, Karolinger Strake

Karlsruhe, Kinderarzipraxis, Rheinstrae

Kéln, Kinderkrankenhaus KéIin-Riehl, Neonatol. u. padiatr, Intensivstation E2*
Krefeld, Stadt. Kronkenanstalten, Kinderklinik*

Leipzig, UniversiTéTskinderinnik Leipzig, Abt. fir ambulante und soziale Padiatie*
Ludwigshafen c:.‘.Rh., St. Marien- und St. Annastiftskrankenhaus, Kinderklinlk
Magdeburg, Otto v. Guericke Universitat, Med. Fakultét, Zentrum flr Kinderheilkunde*
Mannheim, Gemeinschaftspraxis Kinderérzte, Dres. Einst-Loewe-Panzer*
Mannheim, Klinikum Mannheim

Minchen, Kinderkinik der TU, Minchen-Schwabing*

Neuwied, St.-Elisabeth Krankenhaus , Kinderabteilung

Passau, Kinderkli_ﬁik Dritter Orden, Sozialpadiatisches Zentrum

Pforzheim, Stadtisches Kiinikum Pforzheirn, Kinderklinik*

Saarbricken, Pneumologische Praxis*

St Augustin, Joh@nnifer-i(inderklinik, flr den Rhein-Sieg-Kreis

Zwickau, Stadfisches Klinikum "Heinrich Braun®, Kiinik f. Kinder- u, Jugendmedizin

* zetiifizierte Ambulanzen
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Bogen zur Erhebung der Basisdaten

Qualitatssicherung Mukoviszidose BASISBOGEN
Epidemiologische Erhebung

Behandelnde Ambulanz I:D:I Dok.-Datum D]D:_:Ij

Bitte Zutreffendes ankrauzen; weitere Erlduterungen auf der Rickseite!

[ 1 Sex: 1 = mannlich, 2 = weiblich
| . 1 ang GR mit Ir P

| Patienten-iD 1. Ambulanz Geburisdatum Patient Sex GR [Geburtsdatum Mulier ohne Stiefgaschwister
Adaptivmutter = Mutter
Datumsangahan: TT.MM.AI

o

I
| Name, Vorname

e
a
i
]
i : . la
| Demografisches Soziales | 2
| 1, ethnische Zugehbrigkeit 6. Geschwister {inki. Verstorbens) | -5'-
! la
| kaukasisch ........... P YT T YT T PP s @D Anzahl (chne Stiefgeschwister) ......... oY D 2
tiirkisch R [:l g
asiatisch .. T T T @ davon CF - Betroffene ........................ |E
T R @ g
N T ® [
Einwilligung zur Dokumsentation 2
CF-Diagnose I—J]D:I a8
2. Datum CF-Diagnose i L B DG 0,0 0 0 [ @ §
UNBEKAMNY .. ..o e @ L T @ | F
=
3. Symptome zur CF-Diagnose Ende der Behandiung §
[N
unbekannt ..... ... ...l v......(@ | 8. Behandlungsende am | U H | E]
Screeningtest .................... T O] Grund: g
: gastro-intestinale Probleme Diagnese widerrufen ... ........ .. .. ... ... @ 3‘
puimonale Probleme ...... Transplantation .. .. .....ooeeii i ® |3
Mekoniumnileus ........... abgegeben an andere CF-Ambulanz . ............... 3@ |2
Analprolaps 3
Goschwisterking ... .. .............c..o..oooi. EI:D g
andere Ambulanz .. ... .... ?
]
4. Kriterlum zur CF-Diagnose abgegeben an andere Einrichtung 5
m aus Kontrolle veroren ... ..................o... g
Schwailitest Natsium [mmolA] ... ... ... .. Tod «nicht CPerafevant ................... 2
I:IE - kardiopulmonal . ................. n G2 2
Schweilitest Chiorid [mmald] ... .......... - hepato-intestinal .................... 5
- CF-RAelevant-anderes 2
Potentialdiierenz positiv ... ... ... ... ... O] l ';3:
andere )
ICD-9/10 =
5. Genom-Typ Mutation 1 Mutation 2 -
nicht durchgefihrt ........... £
SRR v T
G551D ... 5
Ge42X .. ... S 3
PR oo B Boan ]
wiz282x ..., ...
L. 7 7, o e r
N1303K . .........
RS60T ....... [
dIS07 ... =
ITV7-1G—A . 2
AS5E ............. 8
S549N ... .. . s
821+ 1G~T . =
AN7H . ©
2184dA .. ... e 2
R162X .......... . §
3849+10Kb C~T ... =
ARHER ., \ 0000 5
3
nicht identifiziert ... ....... §

Version 2.0




Bogen zur Erhebung der Veriaufsdaten pro Jahr

' Qualitdtssicherung Mukoviszidose
Epidemiologische Erhebung
H e i |

| |
Behandeinde Ambulanz

Patienten-ID 1. Arnbul

Name, Vomame |

1. Famdilenstand
ledig
varheiratet
geschieden
verwitwet .., ... .

%
@

2. Wohnsituation
I bel den Etern ........ e I (D
allein in eigener Wohnung @
Parinerschaft @
@

3. Geschwister, selt letzter
Meidung geboren

| Anzahi johne Stiefgeschwister) .. . ........... l

davon CF - Betroffane . . .

4, Schule 7 Aushlidung / Beruf
1 Schiler .. ...... L ——
Berutsausbildung .
Barufstatigkeit . . .
arbeaitsles . . .
‘ Rentner
keine Angabe

5. Komplikationen,
Sonderproblema
keine 5
Pneumothorax . . ..
ABPA .. ... ...
Massive Hamoptoe . .
Tuberkulose
Pankreasinsuffizienz . . . .
Hapatobiliare Komplikationen .
Distale intestinale Cbstruktion .
Diabetes mellitus . .........
Nasenpolypen-OP | g
Begleitende Erkrankungen .

||1:0-9.'1o :I__I_ I8

Schwangerschaft / Gebunt . . L @

OEROSO

HEBIDOOOREES

Kiinische Messungen Datum I

6. Klinischer Score
(Shwacnman ahne Rintgen}

7. Gewichl [kg] . .

& Ut . 11

Bitte Zutreffendes ankreuzen; weitere Erliuterungen auf der Rickselta!

GR  Guburisdatum Mutter

JAHRLICHER
VERLAUFSBOGEN

T T —I‘f
Dok.-Datum ll i L |

Sex: T = milrwsiich, 2 = waiblich
QR mit Ir t
ohne Stiefgeschwiater
Adopthvmutier = Muier
Datumsangaben: TT.MM.4

UILT

ISIRIEND IN) WNHUSZ UT USPUIS WHYISYDING ‘ZURINGUY 43P U] 191915.8A (euibuo

Lungenfunktion Datum H
9. Vitalkapazitat (FvC,, oger WC} ]
10. Einsakundenkapazital (FEV,) [i]

11. MEFy [I5) - .

[ 1]

12, 1gG g ......

Mikrobiologische Befunde

13. Pseudomonas aeruginosa ja

esd

nein ..
unbe- .
kannt
14. Burkholderia cepacia ja @
neiry @
unbe-
kannt @
Theraple
15. Antiblotika ]
L e — @ En

> 3mal, < 250 d im Jahr .
oral » 250 d im Jahr
inhalativ ganzjahrig . . .

=

I:
e

Anzahl iv-Therapien . . L

16. weitere relevante Therapien

keine ..................... Q =
Pankreaslipase: < 10.000 E/kg QO \F

> 10.000 E/kg . % a%

Ursodasoxycholsaure . ... . . . 3 f;
PEG .......... b 8
insulintherapia . . . CYIH
orale Antidiabetika . @ 7
DNase .......... @.?
Antiphlogistika . . ® |8
O, -Therapia _..... @ a
asgistierte Beatmung R ]:
sonstiges . . .. @ - 4

_ |8

|

Status der Behandiung §
-~

17. regeiméRige Behandiung hier @ |=x
2ur Konsultation vorgestellt . . @ §

Version 2.0




Qualitatssicherung Hu}(oviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fir 2001 I

Bogen zur Erhepung der Stufe-ll-Daten “Epikritischer Berichf”

- — — — — —
Qualitétssicherung Mukoviszidose Stufe il T_i-—l——|
Dok-Datum | L8~ I 1 2
Behandelnde Ambulanz g™ i : {ggt. Befunce + 1 Woche dokumentisrent)
| | | [:I I] | | | | Sex: 1 = manndch, 2 = weibiich
| 1 Geburtszang GR mil Indexpatien!
Patienten-1D 1.Ambulanz Geburtsdaium Patient Sex GR Geburtsdatum Muter ohne Stisfgeschwister

Name, Vomame

DOKUMENTATION aller Merkmale bel jsdm @mildilintixi Patientenkontakt! *
| Bitte Zutreffendes ankreuzen, nicht ausgefiilite Felder gelten als nicht erhobene Befunde!

| AnlaB roguidrer Besuch (1) Konsil &  Notfall 3  anderer AnlaB @)
= 1
Epikritischer Bericht
1. Komplikati ISanderprobl (seil Ietztem spiksitischen Baricht) keine )]
Pneumothorax 0] ABPA ® Massive Hamoptoe (&)
Hepatabilidre Kompl. @® Distale intestinale Obstruktion (‘D T '
Nasenpolypen-OP Begleitende Erkrankungen 40 ICD-8 | i I L_Ll_l

2. Klinische Messungen

arsge [ L 1 Tom

Gewicht D;D kg

Adoptivimutter = Muther
Datumsangaben: TT.MM.JJ

m Tagen [seitietztem
i Berich)

Anzahl CF-
Hospitalisa!jonen

D:]mitil g

Raum #ir eigéne Notizen (nicht ), Zwischenanamnese, krperiicher Befund, Therapiadnderungen:
]
|
| Theraple
| 3. Physiotheraple B @ nein (@) unregelmasig 3
4. Sport a @ ngin  (2) unregelmasig (3 |
5. Medikation |
Praparat Behandlungsform Dosis/Praparatename {Klartext) |
Hochkalorisches Nahrstoffionzentrat Moral @ sSonde @ PEG g
Pankreasenzyme ja @ nein (2) B
Vitamine ja @ nein (& g
Insufin a @ nein & s
orale Kontrazeption ja @ nein @ g
Saverstoff ja @ nein (@ ke
Ursodeoxycholsaure ja O nein {2) 5
waitere: & (O |2
@ — . |8
o ia @ §
— ia @ 2
Antibiotika Dauertherapie  intermittierend -
oral: @ @ ?;
@ @ H
® @ =
inhalativ: @ @ &
@ @ ¥
i.v. {intermittiarend); stationar hauslich 2
[-]
o @ @ 2
. @ @ SN F
o) @
@ @ £

* ACHTUNG: Jahrticher Verauisbogen mufl von dissern Patienten vorliegent

‘uaLaBEURLISIEY(END J0} WNUIZ UE UBPUES JLUOSUIING ZUBINGUWY 12p U] 1q19|qsaa feulBlo
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Bogen zur Erhebung der Stufe-li-Daten “Laborbefunde und sonstige Unfersuchungen”

Qualitatssicherung Mukoviszidose Stufe I

D:I:I Dok.-Datum | 1| Il
Belunds : 1 Wodis:dokiansntieran
Behandealnde Ambulanz logt. 3 )
rSex: t=marm¢|' ,Zsrwaibheh
| ' Gaburtstang GR mit Indexpatient
Patienten-ID 1. Ambulanz Bebunsdalum Panem Sox GR GahumdaMm Mutter ohne Stefgeschwisier
I = Adapthmutier = Mutter
Name, Vorname L — g — Datymsangaban: TT.MM.L

Labo.rb.efunde und_sonstige Untersn.l_chungen
6. Lungenfunktion DJ:I:]
(]

11. Mikroblologische Befunde

Vitalkapazitit (FVCex ader VG, Max. wert) Kulturtyp tour pino Angabe):

Sputum O]
ey Rachenabstrich @
MEF 25-75 o S Bronchialsekret @
MEF 25 s BAL @
TGV (body} |
e o — EI'E]:D_ kPa'sT | keime © keine
7. Klinisches Labor
Leukozyten D]D * 1000/ | Pseudemonas aeruginosa
C-reaktives Protein D:LD mg/100mi - J_a @  nein @  unbekannt @
A ] [—[—] Burkholderia cepacia
Immunglobulin G L gl ja @ nein @ unbekanat @
Eosinophile Ll % Xanthomenas maltephiiz
Immunglobulin E [ [ ] kA e @ nein@ unbekannt @
] | Hamophil. influenzae
il = ja @ rein®@ unbekannt @
gamma-GT ui Staph. aureus
Cholinesterase [] ua ja @ nein (@ unbekannt @
> (T3 w | e kame
‘ e bekannt
Unter Raumbyft; | kO = . ®
PO-: ({rur hyperdmisiert} torr welche Kaime? S
PCO:  (nur hyperdmisiert) torr
SaC:  (Pulsoxymetrie) E[]:l % | Pize
8. Rintgen (Thorax) durchgefihrt:
aktuell o Aspergilius furnigatus
| sait letztem epikritischen Bericht ey} - B B@ min@ umbekannt @
9. Sonographie andere Pilze
hiesige Klinik @ a® nein @ unbekannt @
Fremduntersuchung &
Lebar nornal j& @ nein (&) | welche Pilze? =, -
Galle/Chotedochus normal ja @ nein &
- wenn neln, Cholefithiasis ja nein (@
- | Milz normal ia O nein &) Multiresistenz { > 3 Antibiotika-Klassen)
10. Ergiéinzende Untersuchungen durchgafiihit: ia © nein @ nont geprit ©
{ankreuzen ja/nein, wenn ja: nommaler Befund?) Wenn ja:
ja nein normaler Bafund | Pseudomonas asruginosa  Burkholderia cepacia
OGTT @ @ @ Tobramycin (D  Tobramycin @
PA-Antikarper ()] 6] @ Ceftazidim (1) Cettazidim ®
Stuhtfett ()] @ @ Aziocillin @ Azlocilin ®©
Ergometrie @ @ @ Gyrasehemmer (1  Gyrasehemmer a
BAL @ @ @ Carbapaneme (1) Carbapenems @
EKG/ECHO @ )] @ Colistin @ Colistin 0]
Emdéhrungsprotokoll @ @ @
Horpriifung @ @ ®

Bemerkungen: (nicht durchschreiband)

19ACUURH ZH00E - 6Y Lt UD€)80d - UDSUIBSIEPBIN JSWWRIZIY 0/9 WeWSBRUBISIENIEND J0 WNIULZ (UB Uapuas YIYISYIING ZUnquiy Jop U] 1q)8)qiea jeuibLO
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Qualitdtssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir 2001

1. Kurziibersicht

Kurzibersicht: Geburten 1995 -2001
{im 1. Lebersjahr CF diagnostizier):
Datenquelle: Daten, entsprechend den Er- 1995: 80
hebungsbdgen flr den Beobachtungszeit- 1996: 95
raum G1.01.2001 bis 31.12.2001 1997: 128
: 1998: 110
Datenstand: 01.07.2002 1999 81
Beteiligte Einrichtungen: ggg?f gg
87 (mit Basls- und Veraufsbégen befelligh) i
Beteiligte Patienten: Neudiagnosen Insgesamt:
5.638, einschlieBlich 277 bis 1995: 175
31.12.2001 verstorbene PoTnenTen 1996: 187
davon
2940 manniich (52,1 %) 1997:229
2698 welblich (47,9 %) 1998: 223
; 1999: 172
Verweigerer:
251 Patienten (3,6 %) - ab Kapitel 2000: 198
2.3 erfolgen die Auswertungen 2001: 95
nur fir cie 5.387 Patienten, die ihr
Einverstandnis erkddart haben
Todesfélle:
1995: 32
Basisbogen: 6.303, davon 1996: 44
583 Doppeimeldungen 1997: 50
39 Dreifachmeldungen 1998: 57
2 Vierfachmeldungen 1999: 46
. Verlaufsbégen: ] 2000: 36
1995: 2.629 2001: 30
1996: 3.178
1997: 3.592 Insgesamt zur Transplantation
1998: 3.86) abgegeben:
1999 3.966 61 Patienten
2000: 4.030

2001: 3.375 = 3.212 Patienten

[d.h. ohne Mehrfochmeildungen)

(Die Anzahi der Verlaufsbégen dndert sich, da fehlende
Bdgen kontinuierlich nacherhioben werden!)



2. Standardstatistik Stufe I

2.1 Stl;uktur der Versorgung in 2001

Fdr das Jahr 2001 beteiligten sich bis Juli 2002 insgesamt 84 Einrichtungen am Projekt Qua-
litatssicherung Mukoviszidose. Der wissenschaftliche Beirat legte fest, dass einlge der Auswer-
fungen zur ErgebnisqucldeT getrennt flr Einfichtungen mit bis zu 20 Patienten ("kleing" Einrich-
tung oder "Typ 1‘“]. fur Einrichtungen mit 21-100 Patienten ['mittlere" Einrichtungen oder "Typ 2)
sowie flr Einrichiungen ab 101 Patienten (‘groRe" Einichtungen oder "Typ 3") vorgenommen

werden.

Von diesen behandeln 30 Elnrichfungen bls zu 20 Mukoviszidose-Patienten, 45 behandeln 21
bis 100 Patienten und 12 Einrichtungen behandeln 101 oder mehr Patienten (Abbildung 1).

Anzahl der Patienten

Anzahi der Elnrichtungen

= 1130 -3 a0 41-50 &0 Bt 71-80 o0 -100 >100

Kliniktyp (Anzah] CF-Patienten 2004)

Abbildung 1: Zahi der Patienten in den Einrichtungen

Die kleinen Einrichfungen betreuen ¢ % dller CF-Patlenten, die Eindchtungen mittlerer Groke
48 % und die grbBen Einrichtungen 43 %. Die héchste Zahl der CF-Patienten, die in 2001 in ei-
rier Klinik versorgt wurde, war 176. Von den erwachsenen Patienten werden im Jahr 2001 31,0 %
in 8 Einichitungen unterschiedlicher GréBe fur ausschlieBlich erwachsene Cr-Patienten betreut,
66.7 % der erwachsenen Patienten werden in padiatrischen Einrichtungen und 2,4 % in ge-
mischien Einrchiungen betreut. In mehreren (=6) padiatrischen Einrichtungen sind in 2001
mehr als 50 % der CF-Patienten erwachsen (davon versorgen 2 Einichtungen insgesamt weni-
ger als 20 CF-Pafienten). In 2000 wurden 58,9 % aller CF-Patienten in Universitatskliniken betreut,



Qualitatssicherung Hu__koviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir 2001

2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschrelbung der Altersstruktur der an der QualitatssicherungsmaBnahme betelligten CF-
Patienten wird das Alter aller am 31.,12.2001 lebenden 5358 Patienten (= bis dahin nicht als
verstorben gemeldet) verwendet,

665 (12,4 %) von diesen am Projekt beteiligten Patienten waren jlinger als 6 Jahre, 2226
(41.5 %) waren zwischen 6 und 18 Jahre alt und 2467 (46,0 %) waren 18 Jahre und alfer. Das
mittlere Alter betragt 17,5 Jahre (£16.,4). 50 % der Patienten sind diter als 16,4 Jahre, 52,3 %
der Patlenten sind mdannlich, 47,7 % weiblich. Die neun dltesten Patienten sind zwischen 59
und 63 Jahre alt,

20 — 50
18 45
o L 40 £
E 14 35 £
5 5
3 12 30 o
g 25 :
2 g 20 §
g o 15 %
E 4 10 &
2 5
04 0
1980 1985 1990 19585 1996 1997 1998 = 1999 | 2000 | 2001
| n=155 n=2.268'n=2.987 n=2.296 n=3.582 n=4,282 n=4.262 n=4.971 n=5.231n=5.358
! Reihe2 83 11 AT 14,6 15,3 157 15,6 16,3 16,8 17,5
4 - o | A L s A RA s | =k e
—m—Reihe1 | 13 | 187 288 | 317 841 | 357 38 | 39 436 46 |

Abbildung 2: Altersentwicklung der CF-Patienten seit 1980

Die Angaben zum mittleren Alter [Saulen in Abbildung 2, linke y-Achse) und zum Anteil der er-
wachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) flr 1980 bis 1990 beruhen auf den Daten der
langjahrigen CF-Register in Frankfur/Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden
Untersuchung der Patientendaten In Ost- und Westdeutschland 1994 vorgestelit [25].
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Qualitdtssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung flr 2001

2.3 Demografische Angaben

Tabelle 1: Verteilung der ethnischen Zugehérigkeit aller Patienten 1995 - 2001

n %
Kaukasisch 5.058 93,9
Tirkisch 134 2,5
Asiatisch 4 0.1
Afrikanisch 5] 0.1
Andere 107 2.0
Ohne Angaben 78 1.4
Gesamt 5.387 100,0
Tabelle 2: Verteilung des Familienstandes der Patienten in 2001
Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und alter
n =" n | % N %
ledig 1.996 99,7 965 79,7 2.961 92,2
verheiratet 216 17.8 218 6,7
geschieden 20 iy 20 0,6
verwitwet 2 0,2 2 0,1
ohne Angabe 6 | 03 Ak BT 13 0,4
Tabelle 3: Verteilung der Wohnsituation der Patienten in 2001
Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und Alter
n % N % N %
bei den Eltern 1.972 98,6 509 42.0 2.481 77,2
allein in eigen. Wohnung 2 0.1 329 27,2 331 10,3
Partnerschaft 329 27,2 329 10,2
Heim u.a. 23 1.1 30 2.5 53 1.4
ohne Angabe e 0,2 13 15 18 0,6
Tabelle 4: Vereilung von Schule / Ausbildung/ Beruf in 2001
Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und alter
I % n % N %
Schiiler 1.325 66,1 117 9,7 1.442 449
Berufsausbildung 44 2,2 321 26,5 365 114
Berufstatigkeit 472 39,0 472 14,7
arbeitsios 1 0,1 69 5.7 70 2,2
Rentner 1 0.1 191 15,8 192 6.0
ohne Angabe B3 3.5 40 3.3 671 2.8

*) darunter 572 Patienten unter 6 Jahre




2.4 Angaben zur Prozessqualitat

2.4.1 Fehlende Daten

Grundiage der Auswertung 2001 sind 6.303 Basisbogen aus den Jahren 1995 bis 2001 einsch-
lleBlich Doppel-, Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus verschiedenen
Einfichfungen. Lasst man die Verweigerer auBer acht, dann bleiben fir die Betrachtung in Ta-

belle 6 insgesamt 6.104 Basisbodgen Ubrig (das entspricht 5.387 verschiedenen Patienten).

Tabelle 5: Verteilung ausgewanhiter fehlender Angaben auf den Basisbégen

alle Patienten
n %
Patientenidentifikation:
Geburtsrang 9 <0,1
Geburtsdatum der Mutter 42 0,7
Dokumentationsdatum 102 1.7
ethnische Zugehdrigkeit 98 1,6
Diagnosemonat/ -jahr 1.766/288 | 28,9/47
Kriterien, die zur CF-Diagnose fiihrten (siehe Kapitel 2.3.2) 417 6.8
Anzahl der Geschwister 122 2,0
davon Geschwister mit CF 138 2,3
fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben 1) 38 0.6

wurde in der Auswertung im Abschnitt 2.4.3 dls "nicht identifiziert” gewertet

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbecbachtung wird nicht aus dem Dokumentationsdatum,
sondern aus dem Datum der kiinischen Messung berechnet. Diese Angabe fehite bei sieben
der Veraufsbégen. Das Langen-Soll-Gewicht und der Body-Mass-Index konnten nicht berech-
net werden, wen'n das Korpergewicht undfoder die Kérpergréie oder belde Angaben fehiten.

Tabelle 6: Vereilung ausgewanhlter fehlender Angaben bei 3.212 Veraufsbeobachtungen
in 2001

Patienten unter Patienten 6 Jahre alle Patienten <
6 Jahre und aiter

n % n % n %
Korpergewicht 2 0,3 2 0.1 4 0,1
Korpergrofe 6 1,0 & 0,1 9 0,3
Vitalkapazitat (416) " (72,7) 108 4,1 524 16,3
Einsekundenkapazitét @17)? | (729 109 4,1 526 16,3
MEFy5 @34)? | (759 255 9,7 689 21,4
P. aeruginosa 2 0,3 3 0.1 5 0,2
B. cepacia 1 0,2 5 0,2 6 0,2
IgG 105 18,4 222 8,4 327 10,2
Komplik./ Sonderprobil. 2 0.3 8 0,3 10 0,3
Antibictika 20 3.5 43 1,6 63 2,0
weitere relev. Therapien 1 0,2 L 0,2 6 0,2

A altersbedingt fehlende Angabe
“bel 7 Patienten war eine exakfe Altersberechnung nicht méglich (siehe oben)
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2.4.2 Diagnosestellung

Tabelle 7: Alter bei Diagnosestellung

1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001
n 17 185 219 221 171 198 95
Mittelwert in Jahren 36 34 36 4,2 43 34 34
Standardabweichung 64 4.9 7.9 9,0 81 59 6,1
Median 2 1.2 06 08 1,0 1,2 0,8
kleinster Wert <0,1 <01 <01 <01 <01 <0,1 < 0,1
groiter Wert 52,9 329 42,9 576 857 375 374

im ersten Lebensjahr
diagnostiziert (%) 80(45,7%) | 95(51,4%) | 128(55,9%) | 110{49,8%) | 81(48,5%) | 62(358%) | 56(58,9%)
mit 18 Jahren oder
| spater diagnost. (%] 4 [2.3%] 6i3.2%] 18[7,9%1 | 17{7,7%) | 1146,6%} | 17{9.8%} 414 2%}

Tabelle 8: Symptome, die 2001 zu den 95 CF-Diagnosen flhrten (Mehrfachangaben mdglich)

Zahl der

Patienten %
Unbekannt - -
Screeningtest 4 4,2
nur gastrointestinale Probleme 20 21,1
nur pulmonale Probleme 22 23,2
gastrointestinale und pulmonale Probleme 18 18,9
Mekoniumileus 16 16,8
Analprolaps 2 21
Geschwisterkind 6 6,3
andere Probleme 8 8.4

Im Verfahren "Qualitatssicherung Mukoviszidose" wird die Diagnosesteliung durch den Natrium-
bzw. Chloridgehalt (in mmol/) In der Pilocarpinionfophorese, eine positive nasale Potentlaldif-
ferenz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die
zur CF-Diagnose gefihrt haben dokumentiert. '

Bel 281 (5,0 %) von 5.387 Pm‘ien_fen sind weder paihologische SchweiBtestwerte, noch eine
positive nasale Potentididifferenz angegeben, noch wurde der Genotyp bestimmt. Zum Tell
handelt es sich um ditere Patienten, aber 15 Patienten sind z.B. nach 1994 geboren, d. h.
ncach Beginn der Qualitatssicherungsmanahme Mukeoviszidose,

Bel 37 Patienten wurde die Diagnose widerrufen,



2.4.3 Gentypisierung

Von den Uber 700 bekannten fir Mukoviszidose verantwortiichen Mutationen auf dem langen
Amn des Chromosoms 7 treten die meisten nur sehr selten auf. Die haufigste Mutation ist
DF508. Sie wurde 5929mal, alsc in 67,5 % der Félle gefunden (Tabelle 10). 50,2 % der Patien-
ten sind DF508-Homozygot, weltere 16,0 % sind DF508-Heterozygot {Tabelle 12).

Die Verteilung der Mutationen fir alle 5387 Patienten aus 1995 - 2001 wurde analog dem US-
Bericht fdr 2000 [7] aufgeschilsset.

Tabelle 9: DNA-Analyse

n %
Genotyp nicht bestimmt 994 18,5
Genotyp bestimmt 4,393 815
Gesamt 5.387 100,0

- Tabelle 10: Mutationsh&ufigkeit

n %
AF508 5.929 67,5
G551D 134 1,5
G542X 132 1,5
R553X 167 1.8
w1282X 26 0,3
R347P 86 1,0
N1303K 136 1,5
R560T - -
dI507 9 0,1
1717-1G>A 52 0,6
A455E 3 <01
S549N ] < 0,1
621+IG>T 6 0,1
R117H 21 0,2
2184dA 4 <01
R1162X 9 0,1
3849+10Kb C—>T 37 0,4
Andere 379 4.3
nicht identifiziert 1.665 19,0
Gesamt 8.786 il 100,0
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Tabelle 11: Mufationen

n %
2 bekannte Mutationen - 3.082 70,2
1 Mutation bekannt, eine nicht identifiziert 957 21,8
beide Mutationen nicht identifiziert 354 8,0 =
Gesamt [genotypisiert) 4.393 100,0
Tabelle 12: Kombinationen von Mutationen
n tyo
AF508-Homozygot 2.205 50,2
AF508/ andere Mutation 702 16,0
AF508/ nicht identifiziert 817 18,6
nicht AF508/ nicht identifiziert 140 3,2
beide Allele nicht AF508, aber identifiziert 175 4,0
beide Allele nicht identifiziert 354 8,0
Gesamt | 4.393 | 100,0
Tabelle 13: Homozygote
n %
AF508 2.205 95,3
G551D 4 0,2
G542X 5 0,2
R553X 5 0,2
W1282X 1 <0,1
R347P 1 <0,1
N1303K 9 0,4
dis07 1 <0,1
621+1G>T 1 <0,1
{ Andere 80 S0
| Gesamt 2.312 100,0




2.4.4 Therapie

Tabelle 14: Pseudomonas aeruginosa und/oder Burkholderia cepacia und Antibiotikatherapie

Keime keine Keime Summe
nachgewiesen | nachgewiesen
n % n % N %
Patienten < 18 Jahre 690 345 | 1.024 | 51,1 1.714 | 100,0
Antibiotikatherapie 682 843 1.525
keine Antibiotikatherapie 8 181 189
Patienten > 18 Jahre 799 73,8 283 26,2 | 1.082 | 100,0
Antibiotikatherapie 7 258 1.049
keine Antibiotikatherapie 8 25 33

2.4.5 Status der Behandiung

Tabelie 15: Regelm&Bige Behandlung oder Kensultation

Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und alter
n % n % N %
regetimaflige Behandlung | 1.935 96,7 1.167 96,4 3.102 96.6
zur Konsult. vorgestelit 62 3.1 43 3,6 105 33
chne Angabe 5 0,2 5 0,2
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2.5 Ergebnisqualitat

2.5.1 GroBBe, Gewicht
2.5.1.1 Patienten unter 18 Jahre

Wie schon in den Vorjahren werden einige Ergelbonisse in Abhdngigkeit von der Zahi der 2001 in
der Einrichtung behandetien CF-Patienten dargesteiit. Dabei bedeutet

- Typ 1: In der Einrichtung werden bis zu 20 Patienten behandet,
-Typ 2: inder EinrichTung_ werden 21 bis 100 Patienten behandelt und
- Typ 3: in der Einrichtung werden 101 und mehr Patienten behandeit,
Tabelle 16 enthdit die Verteiiung der Patienten mit einém Langen-Soil-Gewicht von unter oder

ab 90 % des Normwertes nach Reinken [19] flr alle Patienten (Zeiie Gesamit) und unterteiit
nach Alferskiassen fur Einrichtungen aller drel Grélen (el Kinischer Messung).

Tabeile 16: Langen-Soll-Gewicht fir gile Po’riemeh bis 18 Jahre

Alter chne L8G LSG < 90% LSG>90% | Mittel- = Standard-
in Jahren n | % n % n % wert abw. n
bis 2 5 4,2 41 34,5 73 61,3 | 9448 10,41 119
2-<4 1 0.5 32 151 179 | 84,4 | 98,99 9,42 212
4-<6 38 15,8 203 | 84,2 | 98,21 8,21 241
6-<8 2 09 36 15,8 190 | 83,3 | 99,43 10,19 228
8-<10 52 23,0 174 | 77,0 | 97,96 11,83 226
10-<12 67 27,6 176 | 724 | 97,73 12,05 243
12-<14 1 04 85 35,7 152 | 63,9 | 9541 13,33 238
14-<16 78 30,6 177 | 69,4 | 96,64 14,34 255
16-<18 84 35,0 156 | 65,0 | 97,09 15,21 240
Gesamt g 0.4 513 256 | 1480 | 739 | 9746 | 12,07 2.002




Die Abbildung 4 zeigt die Mittelwerte und 95 % Konfidenzintervalle der Mittelwerte flr das Lan-
gen—Sol[-Gewich} in den drei verschiedenen Einrichtungstypen in den einzeinen Altersstufen.
Hierbei ist zu beachten, dass gerade bei den Einfichtungen des Typs 1 mit ihren vergleichswei-
se wenigen Patienten der Mittelwert des Langen-Soll-Gewichis von einzelnen Ausreiem stark
beeinfluBt wird. Die weiten Konfidenzintervalle (Cl), deuten auf klelne Fallzahlen und / oder

groBe Streuungen hin.
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Abbildung 4: Verteilung des Langen-Soll-Gewichts in Einichtungen verschiedener GroBe
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Abbildung 5: Langen-Soll-Gewicht, atienten (Typ 1)

Abbildung 6: Langen-Soll-Gewich n’ren (Typ 2 und 3)



2.5.1.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und dlter)

Der Body-Mass-Index (BMI = {Kdrpergewicht in kg) / (KorpergrdBe in m)2) wird flr erwachsene
Patienten nach Mdller [16] in die Kategorien

- normal {19 < BMI < 25),
- UnterernGhrung, Stufe | (17 < BMI < 19),
- Unterernahrung, Stufe Il (16 < BMI < 17)
- Unterernéhrung, Stufe Il (BMI < 16)

~ eingeteilt.

Tabelle 17: Body-Moss-lndex fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne BMI BMI < 19 BMI > 19 Mittel- | Standard-

in Jahren n % n o n % wert abw. | N

18 - <22 160 41,0 230 59,0 | 19,69 2,74 390

22 - <28 102 39,2 158 60,8 | 19,82 2,75 260

26 - <30 61 31,0 136 69,0 | 20,46 2,78 197

30 - <34 52 29,5 124 70,5 | 20,52 3,15 176
>34 1 0,5 49 26,2 137 73,3 | 20,78 2,87 187 |

Gesamt 1 01 | 424 35,0 785 | 649 | 20,13 2,86 1210 |

" Der mitflere Body-Mass-Index der Patienten in der Alterskiasse von 18 bis 22 Jahre ist signifikant
niedriger (p<0,05) als bei diteren Patienten (= 30 Jahre).
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2 180 = I i 1
.4'2: 4 21-100 Patienten
-
o 1
= .
m 16,0 . @ > 100 Patienten

18-21 22-25 26-29 30-33 =234
Alter (Jahre) 2001

Abbildung 7: Vertellung des Body-Mass-Index flir erwachsene Patienten
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Abbildung 8. Body-Mass-Index, ak

Abbildung 9: Body-Mass-Index, at



2.5.2 Lungenfunktion
2.5.2.1 Patienten von 6 bis unter 18 Jahre

Lungenfunkfionsdaten wurden nur von Patienten, die mindestens 6 Jahre ait waren, ausge-
wertel. Von 471 Kindem zwischen zwei und sechs Jahren lagen 2000 dariiber hinaus 114 Wer-
te fur die VitalkapazitGt vor. Zur Beurteilung der Lungenfunktion wurden die Vitalkapazitét (VC),
die Einsekundenkopazi’rd’r (FEV1) und der maximale exspiratorische Fluss bei 25 % der Vitalka-
pazitdt (MEF,s) nach Zapletal [26] entsprechend Geschlecht und KérpergréBe normiert.

Als normale lungenfunkfionen gelten In dieser Ausweriung:
vC > 80 %,
FEV1 >80% bzw
MEF25 > 60 % des Normwertes nach Zapletal,

Tabelle 18: Vitalkapazitat (VC in %) flr dlle Patienten im Alter von 4 bis 18 Jahren

Alter ohne VC VC < 80% VC = 80% Mittel- | Standard- N
in Jahren n % n | % n % wert abw.
6-<8 27 11,8 63 276 138 60,5 | 88,20 17,92 228
8-<10 11 4.9 74 3T 141 624 | 86,62 16,48 226
10-<12 8 3.3 100 41,2 135 556 | 82,95 16,49 243
12-<14 7 29 94 39,5 i BF6 | 81,77 19,66 238
14-<16 8 3.1 89 349 158 62,0 | 8572 19,97 255
- 16-<18 8 3,3 99 41,3 133 554 | 8442 23,12 240
- Gesamt 69 4.8 519 36,3 842 | 589 | 84,88 19,22 1430
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Abbildung 10: Verteilung der Vitalkapazitét (in %) flr Patienten zwischen é und 18 Jahren
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-

Die Vitalkapazitat in Prozent der N nen Alterskiassen unterscheidet sich
nicht signifikant. Die mittleren Vit richtungen vom Typ 2 und 3 liegen
zwar héher, unterscheiden sich aber nicht signifikant von denen der Einrichtungen vom Typ 1.

Abbildung 11: Vilalkapaozitat, 6 - 1

Abbildung 12: Vitalkapazitat, 6 - 1

Typ 2 und 3)



Tabelle 19: Einsekundenkapazitat (FEV in %) fur alle Paifienten im Alter von 6 - 18 Jahren

Alter ohne FEV1 FEV1 < 80% FEV1 > 80% | Mittel- | Standard- N
in Jahren n %, Ay TR n % | wert abw.

6-<8 29 12,7 38 16,7 161 70,6 | 97,75 21,72 228
8-<10 12 53 68 30,1 146 64,6 | 90,01 19,76 226
10-<12 9 3,7 23 38,3 141 58,0 | 84,73 20,77 243
12-<14 T 29 99 41,6 132 55,5 | 82,60 22,85 238
14-<16 8 31 96 376 151 59,2 | 83,77 24,79 255
16-<18 8 2.3 122 50,8 110 | 45,8 | 78,90 28,67 240
Gesamt 73 5.1 516 36,1 841 58,8 | 85,94 24,06 1430

Die mittlere EinsekundenkopozdeT in den Alterskiassen bis 10 Jahre unterscheidet sich signifi-
kant von der in den hoheren Aiterskiassen bis 17 Jahren (p<0,01).
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Abbildung 13: Vereilung der Einsekundenkapazitat fur Patienten & - 18 Jahre
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100

%-Rate FEV1 = 80% pro Ambulanz

951 908 523 872 743 502 791 8B4 518 917 581 903 672 962 598 837 831 B0S 686 747 741 973 B2O 654 643 975 844 Y03
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Abbildung 14: Einsekundenkapazitét, 6 - 17 Jahre, bis 20 Pafienten (Typ 1)
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Abbildung 16: Einsekundenkapazitat, 6 - 17 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)



Tabelle 20: MEF.. ( in %) fUr alle Patienten im Alter von 6 - 18 Jahren

Alter ohne MEF,; | MEF.<60% | MEF. > 60% | Mittel- | Standard- N |

in Jahren n | % n % n % wert | abw.

| 6-<8 45 19.7 | 61 268 | 122 | 535 | 80,22 | 39,18 228
. 8-<10 25 11,4 | 104 | 46,0 | 97 | 429 | 6235 | 3505 226
10<12 | 21 86 | 119 | 400 | 103 | 424 | 6180 | 3584 243
12<14 | 22 92 | 124 | 521 92 | 387 | 5758 | 3525 238
14-<16 | 21 82 | 138 | 54,1 96 | 376 | 57,80 | 36,77 255
16<18 | 25 | 104 | 143 | 596 | 72 | 300 | 51,82 | 42,32 240

| Gesamt | 159 | 11,1 | 689 | 482 | 582 | 40,7 | 61,40 | 38,32 1430

Bei MEF,, Signifikonfe Unterschiede zwischen der niedrigsten Alterskiasse (< 18 Jahre) und dllen
héheren Altersklassen (p<0,01).
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Abbildung 16: Vereilung von MEF25 fir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren



B ane e Ll L

_MOviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir 2001 |

%-Rate MEF25 = 60% pro Ambulanz
2 B g 8

903 643 951 592 872 743 837 791 523 062 568 073 747 881 831 854 998 917 741 516 686 BO5 672 529 654 975 894 703

Anonymisierte Einrichtungsnummer
Abbildung 17: MEF25 in %, 6 - 17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 18: MEF25 in %, 6 - 17 Jahre, > 20 Patienten {Typ 2 und 3)




2.5.2.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und &lter)

Auch bei der Beurteilung der Lungenfunktion erwachsener CF-Patienten sollen die genannten
Parameter

vC >80 %,
FEV1 2 80 % und

MEF25 > 60 %

des Normwertes als Qualitétsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die infemnational Ublichen EGKS-Werte nach Quanijer [18] verwendet.

Bezieht man die Vitalkapazitat auf die EGKS-Nomen fur die forcierte Vitalkapazitét, dann sind
diese fur 459 der 1.208 erwachsenen Patienten (38,0 %) nomal (vgl. Tabelle 21).

Tabelle 21: Vitalkapazittt (VC in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne VC VC < 80% VC>80% | Mittel- Standard- N
in Jahren n % n % n 9% wert abw.
18-<22 8 2,1 229 | 58,7 | 153 | 382 | 74,13 20,02 390 :
22 - <26 9 3,5 153 | 58,8 o8 | 37,7 | 7225 22,38 260
26 - <30 5 2,5 112 | 56,9 80 | 40,6 | 75,19 22,87 197
30-<34 | 11 6,3 g5 54,0 70 | 39,8 | 74,80 21,04 176
E >34 8 43 110 | 58,8 69 | 36,9 | 7225 20,77 187
Gesamt | 41 34 699 | 578 | 470 | 388 | 7371 | 21,28 1210
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Abbildung 19: Verteilung der Vitalkapazitat fir erwachsene Patienten
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Abbildung 20: Vitaikapazitét, ab 1

Abbildung 21: Vitalkapazitat, ab 1 {Typ 2 und 3)




Tabelle 22: Einsekundenkapazitéat (FEV1 in %) fUr alle Patienten ab 18 Jahre

| Alter ohne FEV1 FEV1<80% | FEV1280% | Mittel- | Standard- N

in Jahren n LA /AR T n o wert | abw.

18 - <22 7 138 290 74,4 93 23,8 | 61,69 23,44 390

22 - <26 7 27 209 80,4 44 16,9 | 54,77 24,27 260

26 - <30 5 25 156 79,2 36 18,3 | 57.56 25,13 197

30 - <34 11 6,3 139 79,0 26 14,8 | 54,35 23,69 176
=34 a 43 155 82,9 24 12,8 | 51,42 23,34 187

Gesamt 38 3,1 | 949 78,4 223 | 184 | 56,92 24,18 1210

Die rhiﬁlere Einsekundenkapazitdt unterscheidet sich signifikant zwischen der jingsten Afters-
gruppe (<22 Jahre) und den dlteren Patienten (p<0.05).

100

B S e e e e i P s sl o ENKeA

j T e S EeeE v e T """
—_— : |
6 il e o R Shmamp iy =, 2 e | = EEa=s
a2 | |
o 60t IE """ EI‘ """"
s LN 0 RS
e
g 5o T‘ 1] E Einrichtungstyp 2001
% 40 *I 1 1
z L]
2 o i
B At - b S e £ e i 5 i srna < 20 Patienten
2
B R EE RS EE
pa 4 21-900 Patienten
; MUTPSA= =7 =) =Few=NN=r SIS S S F SRR S S I
W .
w o0 . ] @ > 100 Patienten

18-21 2-25 26-29 30-33 =34

Alter (Jahre) in 2001
Abbildung 22: Vertellung der Einsekundenkapaozitdt fir erwachsene Patienten
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Abbildung 23: Einsekundenkapaz

Abbilidung 24. Einsekundenkapaz



Tabelie 23: MEF25 (in %) fUr alle Patienten alo 18 Jahre

Alter | ohne MEF; | MEF,5<60% | MEF,>60% | Mittel- | Standard- N
indahren | n % n % n % wert abw.
18-<22 | 29 74 | 303 | 77,7 | 58 | 149 | 3548 | 28,28 390
22-<26 | 28 | 108 | 213 | 819 | 19 73 | 2563 | 21,79 260
26-<30 | 20 | 102 | 159 | 80,7 | 18 91 | 2722 | 2285 197
30-<34 | 24 | 136 | 141 | 80,1 11 6,3 | 2569 | 24,14 176
>34 23 | 123 | 150 | 80,2 14 75 | 2269 | 2268 187
| Gesamt | 124 | 10,2 | 966 | 798 | 120 | 99 [ 2873 | 2518 1210

Der mittlere MEF25 in % unterscheidet sich signifikant zwischen der jUngsten Altersgruppe
(<22 Jahre) und den diteren Patienten (p<0.05).
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Apblidung 25: Verteilung des MEF25 flr erwachsene Patienten
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Abbildung 26: MEF25 in %, ab 18

Abbildung 27: MEF25 in %, ab 18




inglobulin G

0 C egen modifizierte Normalwerte (Mittelwert x Standardabweichung) fur Im-
munglobuline im Serum vor. Geht man davon aus, dass deren Stichprobe gentigend groB
war und die Werte normalverteilt waren, kann mit Hilfe von "Mittelwert x 2 x Standardabwei-
chung" der Berelch geschdatzt werden, in dem ca. 95,5 % dller Werte einer gesunden Popula-

tion liegen.

abelle 24. Ig& fur dlie Patienten bis 18 Jahre

Alter | ohneigG | IgG<2s [-2s<igG<2s| IgG=2s |Mitel| Std-

in Jahren wert | abw.
n % n Yo n % n %

4| 97 | 48 |1.098] 54,8 | 458 | 229 |10,39| 4,98

| Gesamt | 349 | 1

r alle Patienten ab 18 Jahre

Alter | ohneigG | 1gG<2s |-2s<IgG=2s
. |in Jahren
| n %

Mittel | Std.-
wert | abw,

IgG = 2s
n % n % n %

| Gesamt | 179 | 148 | 73 | 6,0 | 409 | 33,8 | 549 | 454 |1447| 742 | 1.210
o
..:.

]

Berichtsbénden ab dem Jahr 2002 werden die IgG-Werte fir Erwachsene
arrison's principles of intemal medicine) berechnet werden.,

.I
&

—.
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2.5.4 Mikrobiologie

Tabelle 24: Pseudomonas aeruginesa fur alle Patienten bis 18 Jahre

Alter ohne Angabe P. aeruginosa ja P. aeruginosa nein
in Jahren n Y% n | % n % N
bis 2 11 9,2 23 19,3 85 714 119
2-<4 8 38 35 16,5 169 79,7 212
4-<6 15 6,2 41 17,0 185 76,8 241
6-<8 4 1,8 59 259 165 72,4 228
8-<10 12 B 75 33,2 139 61,5 2286
10-<12 12 4,9 106 43,6 125 51,4 243
12-<14 8 34 120 50,4 110 46,2 238
14-<16 8 33 141 55.3 106 41.6 255
| 16-<18 9 3,8 156 65,0 i 31,3 240
Gesamt 87 4,3 756 37,8 1.159 57,9 2.002

Tabelle 27: Pseudomonas aeruginosa flr alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne Angabe P. aeruginosa ja P. aeruginosa nein |
in Jahren n % n % n f-o i |- N
18-<22 13 3.3 260 66,7 117 30,0 390
22-<26 6 22 200 76,9 54 20,8 260
26-<30 6 3.0 146 74,1 45 22.8 197
30-<34 & 2 130 73,9 42 239 176
>34 i 3.7 g3 73,3 43 23,0 187

Gesamt 36 3,0 B73 72,1 301 | 249 | 1.210

Tabelle 28: Burkholderia cepacia fur alle Patienten bis 18 Jahre

Alter ohne Angabe Burkh. cepacia ja Burkh. cepacia nein |
in Jahren n % n % n % N
bis 2 13 10,9 106 89,1 119
2-<4 19 9.0 1 0,5 192 90,6 212
4-<6 23 9.5 2 0,8 216 89,6 241
6-<8 i3 5974 2 0.9 213 93,4 228
8-<10 20 8.8 1 0,4 205 90,7 226
10-<12 14 58 1 0,4 228 93,8 243
12-<14 22 9,2 3 1.3 213 89,5 238
14-<16 25 9.8 4 1,6 226 88,6 255
16-<18 | 17 7l 6 2,5 217 90,4 240
Gesamt 166 8,3 20 1,0 1.816 | 90,7 2.002

Tabelle 29: Burkholderia cepacia fr alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne Angabe Burkh. cepacia ja | Burkh. Cepacia nein
in Jahren n % n % n | % N
18-<22 32 8,2 13 S 345 88,5 390
22-<26 i 6,5 g &5 234 90,0 260
26-<30 20 10,2 15 7.6 162 82,2 197
30-<34 8 4,5 i 4,0 161 91,5 178
- 234 o 10,2 5 2,7 163 87,2 187
Gesamt 96 7.9 49 4,0 1.065 88,0 1.210
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2.5.5 Komplikationen, Sonderprobleme
Nur bei 482 (24 %) der 2002 Patienten unter 18 Jahren wurden keine Komplikationen oder

Sonderprobleme gemeldet. Von 1210 Patienten, die 18 Jahre und dlter sind, wurden
194 mal (16 %) keine Probleme gemeldet. Folgende wesentliche Probleme traten auf:

Tabelle 30:  Pumonale Komplikationen

Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und alter
n % n % N %
ABPA 98 4,9 101 8,3 199 6,2
Pneumothorax 8 0.1 29 2.4 32 1.0
Massive Hamoptoe 3 0,1 34 2.8 37 1,2
Tuberkulose 1 <0,1 1 0,1 2 0.1
Tabelle 31: Gastro-intestinale Komplikationen
Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und alter
n % n % N %
Exokrine Pankreasinsuffizienzj 1579 78,9 907 75,0 2486 77.4
Hepatobiliare Kompl. 343 7 243 201 586 18,2
Diabetes mellitus 79 39 290 24,0 369 11,5
DIOS 61 3,0 64 58 125 3,9
Tabelle 32: Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen
Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und alter
n % n % N %
Nasenpolypen-OP L 3.8 47 3,9 124 3,9
Begleitende Erkrankungen| 198 99 121 15,8 389 12,1

Tabelle 33: Mehrfachkomplikationen: gleichzeitiges Auftreten von Pneumothorax und/odet
ABPA und/oder HepatobiliGre Komplikatlonen und/oder Diabetes melitus

Patienten unter Patienten 18 Jahre Summe
18 Jahre und alter
n % n % N %
2 Komplikationen 49 24 111 9,2 160 5,0
3 Kompiikationen 6 0.3 16 e 21, - (0117




Zusammenfassung Standardstatistik
Stufe I

Seit 1995 wurden im Verfahren Qualitéissicherung Mukoviszidose bis zum 31.12.2001 die Da-
ten von 5.638 Patienten erfasst. Davon gaben 5.387 Patienten eine Einwiligung zur weiteren
Auswertung ihrer Daten.

Das mittiere Aller der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen stiegen von 1995 bis 20071
kontinuiertich an (siehe Abbildung 2, Kapitel 2),
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1980 1985 1990 | 1995 1996 1997 1988 @ 1999 2000 2001
n=155 |n=2268 n=2987 n=2296 n=3582|n=4282 n=4262 n=4971 n=5231 n=5358
el B i L e et e e L e }
== Reihe2 83 11 127 | 1486 15,3 1Bz 15,6 16,3 16,8 17,5
—M—Reihe1 13 | 187 288 | 317 341 | 357 | 38 | 39 436 | 48

2001 verstarben 30 Patienten. Die (kumulative) Uberlebenswahrscheiniichkeit mindestens 40
Jahre alf zu werden, betrug in 2001 fast 40 % {berechnet mit Hiife von alterspezifischen Moi-
talitGisraten). (Einzeiheiten siehe Kapitel 4.}

Der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit lag in 2000 bei 31,2 Jahren (Einzelheiten siehe
Kapitel 4),
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Tabelle 1: Ergebnisgualitat fir den Beobac 01.2001 bis 31.12.2001




hTs“ der Ergebnisse 1995 - 2001 in Deutschland

2001
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Tabelle 3: "Highlights' der Ergelonisse 2001 in Deutschland im Vergleich mit
friiheren der jahrichen Datenreports aus den USA [7] und Frankreich [9]

Deutschl. USA Frankreich |
Parameter 1.1.- 1.1.- 1.1.-
| 31.12. 31.12. 31.12.
2001 2000 2000
Patientenzahi 5638 22.301 3388
neu diagnostiziert a5 908 176
Anteil neu diagnostiziert 1,8 % 4,1% 52%
mittleres Alter bei Diagnose 3,4 Jahre | 3,1 Jahre | 6,3 Jahre
Median des Alters bei Diagnose 0,8 Jahre | 0,6 Jahre | 0,6 Jahre
Sterbefaile 30 419 45
Mortalitatsrate (bezogen auf in dem 0,8% 1,9% 1,4%
Jahr beobachtete Falle) pro Jahr | pro Jahr | pro Jahr
Median des Uberiebens - 2.2 321
mittleres Alter 17,5 Jahre | 16,9 Jahre | 14,9 Jahre
Median des Alters 16,4 Jahre | 14,8 Jahre | 13,0 Jahre
Anteil Patienten 18 Jahre 47,9 % 38,7% 34,5%
Zahl der Patienten 18 Jahre 2467 - 1170
Geschlecht (manniich) 52,3 % 52,9% 52,8%
mittleres LSG fiir Patienten < 18 J. 97.5 - -
mittierer BMI fir Patienten > 18 J. 20,1 - -
mittieres VC in % der Norm 84,3 85,0% -
mittleres FEV1 in % der Norm 79,8 73.5% 39%
mittleres MEF 25 in % der Norm 572 - -
Mikrobiologie
Pseudomonas aeruginosa positiv| 50,7 % 58,4% 47 2%
Burkhoideria cepacia positiv 21 % 3,2% 3,2%
Genotyp bestimmt 81,5 % 74,9% 80,7%
Pankreasenzyme 91,5 % 92.9% -
teiinehmende Einrichtungen 87 T g

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und
ihren Patienten fiir die Uberlassung ihrer Daten.




4. Sonderauswertung Mortalitat

B. Wiedemann, Dresden

4.1 Allgemeines

FUr die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2001 wurden 297 CF-Patienten als verstorben ge-
meldet, Tabelle 1 enthdit Angaben zu Alter, Geschlecht und Todesursachen der Verstorbenen.

Tabelle 1: Ubersicht Uber die von 1995 bis 2001 verstorbenen Patienten

1995 | 1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001

Zahl der Verstorbenen 32 46 50 58 46 37 28
davon mannlich in % 50 457 60 58,6 50 37,8 46,4
Verstorbene unter 18 J. in % 46,9 17,4 34 31 26,1 40,5 214
Mittleres Alter aller 20,2 |22 (£7)] 224 237 23,6 20,7 23,4
Verstorbenen {+SD) 116,9] (£7,4) | (9.8} | (+9] [ {+8,8) | {+7,1}
Median Sterbealter 18,2 229 23 23,9 229 21,3 23,2
Mittleres Alter der verstorb. 19,2 21,6 23,6 244 22,7 241 26,3
manniichen Patienten {SD) 18] 8,6 | 17,13 | 1104} | 8,9} | {10,1} | i7,5]
Mittleres Alter der verstorb. 211 224 20,6 22,7 24 .4 18,6 21,1
weiblichen Patienten [SD] (5,75 | 5,70 | {7.7) | 1821 | 9.3} | (7.3} {6}

Todesursachen (Mehrfach -
nennungen méglich} in %

nicht CF-relevant 0 10,9 6 5,2 4,3 54 3,6
kardiopulmonal 906 | 826 84 84,5 80,4 855 | 929
hepato-intestinal 0 4,3 8 10,3 10,9 0 3,6
CF-relevant-and.Ursache | 15,6 4,3 i0 1,7 8,7 10,8 0

Letalitat (pro 100 gemeldete 1,2 1,4 1.3 1.5 LE 09 0.8

Patienten und Jahr}

FUr die Jahre 2000 und 2001 wurden weniger Todesfalle als in den vorangegangenen Jahren
gemeldet. In diesen Jahren starb im Mittel ein CF-Patient von 100.

Von den 297 insgesamt in den Jahren 1995 bis 2001 verstorbenen Patienten starben 8 Patien-
ten im Alter von unter 6 Jahren, 22 Patienten im Alter von & bis 11 Jahren und 61 Patienten im
Alter von 12 bis 17 Jahren (Abb. 1 und Tab. 2). Das bedeutet, dad 30,6 % dller verstorbenen
Patienten das 18. Lebensjahr nicht volendeten (Abb. 1). Damit ist eines der zu Beginn des
Projektes "Qualittissicherung Mukoviszidose" gesteckten Zlele fir die néchsten Johre - alle
Patlenten werden mindestens 18 Jahre alt - noch weit entfemnt.
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Der jungste Patient starb im Alter von 3 Wochen, der diteste mit 57 Jahren, Zwei der 3 vor Voll-
endung des 1. Lebensjahres verstorbenen Patienten hatfen einen Mekoniumileus. Die haufig-
sten Todesfdlle fraten im Alter zwischen 15 und 31 Jahren auf,
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Abbildung 1: Altersverteilung der von 1995 bis 2001 verstorbenen Patienten [Alter gerundet)
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Abbildung 2: Kumulative Altersvertellung der verstorbenen CF-Pafienten in Deutschland 1995
bls 2007, in den USA 2000 und dlier Verstoribenen In Deutschland.



CF-Patienten sterben wesentlich friher als die Ubrige Bevolkerung in Deutschiand. In den
letzien Jahren waren 30 % aller verstorbenen CF-Patienten jinger als 18 Johre. Dagegen wa-
ren 1998 weniger als 1% der in der deutschen Bevolkerung Verstorbenen junger als 18 Jahre.,
Nicht einmnal 20.% aller verstorbenen CF-Patienten in Deutschiand waren 30 Jahre alt und dal-
ter. Dagegen waren in den USA nur 25 % aller im Jahr 2000 verstorbenen CF-Patienten junger
als 18 Jahre und mehr als 30 % waren 30 Jahre dlt und alter.

Die Tabellen 1 und 2 zeigen, daB kardiopulmonale Probleme in allen Altersgruppen die domi-
nierende Todesursache fur CF-Patienten darstellten.

Tabelle 2: Altersverteilung und Todesursachen von 1995 bis 2001

<6 6-11 12-17 | 18-23 | 24-29 > 30
Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre

Anzahl der verst. Patienten 8 22 61 79 79 48
Todesursachen (Mehrfach-
nennungen méglich) in %

nicht CF-relevant 12,5 0 4,9 5,1 3,8 10,4
Kardiopiulmonal 50 90,9 83,6 92,4 86,1 771
hepato-intestinal 25 0 4,9 1,3 7.6 12,5
CF-relevant-and. Ursache 25 9.1 9.8 1,3 8,9 6,3

Die Anzahl der in den einzelnen Atersklassen verstorbenen Patienten ist unabhéngig vom
Geschiecht (Chl-Quadrat-Unabhdangigkeitstest, p=0,4). Aus Abbildung 3 erkennt man eben-
falls, daB das Sterbedlter bei mannlichen und weiblichen CF-Patienfen etwa gleich verteit ist.
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Abbildung 3: Alfersverteilung der von 1995 bis 2001 verstorbenen ménnlichen und weiblchen
Patienten
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Fir das Jahr 2000 wurden Insgesamt nur 37 verstorbene CF-Patienten gemeldet. Dabei ist der
Antell an sehr jung verstorbenen Patienten hoher als in den Jahren zuvor (vgl. Tab. 1). Nur 4
Patienten waren zum Todeszeitpunkt alter als 31 Jahre. Daher ist die Schatzung fur die Uberle-
benswahrscheinlichkeit jenseits dieser Altersgrenze sehr ungenau. Man kann lediglich mit
95prozentiger Sicherheit sagen, daB der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit minde-
stens 31,2 Jahre betrGgt. Aus der Abbildung wirde man eine 50prozentige kumulative Uberie-
benswahrscheinlichkelt von 42 Jahren und eine 28prozentige Uberliebenswahrscheinlichkeit
von 43 Jahren ablesen. Auf Grund der geringen Fallzahlen wird das Konfidenzintervall, d.h. der
Bereich in dem der geschatzie Wer mit 95 % Sicherheit in der Population wirklich liegt, ab &i-
nem Alter von 32 Jahren sehr breit. So betragt di'e Wahrschelnlichkeit das 40. Lebensjahr zu
aneichen, 52 % mit einem 95 % Konfidenzintervall von 33 % bis 72 %.
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Abbildung 4: Kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit mit 95 % Konfidenzintervall im
Jahr 2000 .



4.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fir
das weitere Uberleben bei CF

Die Lungenfunkfion und der Emahrungszustand von CF-Patienten sind von grofer Bedeutung
fur den Krankhefisverlaut und gelten als wesentliche Prognoseindikatoren fir das weitere Ubes-
leben. Dazu sind in den letzten Jahren eine Reihe von Arbeiten erschienen. Mit dem Vorliegen
von Veraufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Behandiungszentren (ber
die Jahre 1995 bis 2001 ist die Moglichkeit gegeben, diesen Zusammenhang fur die deutsche
CF-Population zu untersuchen.

Zu Beginn des Projektes "Qualitdtssicherung Mukoviszidose" wurde als Ziel formuliert, daB die
CF-Patienten das Erwachsenenaiter in einem akzeptablen medizinlschen Zustand eneichen
sollen. Dabei wurde als akzeptabler medizinischer Zustand definlert, daB

100 % der Pafienten normalgewichtig sind,
70 % der Patienten eine normale Lungenfunktion aufweisen,
30 % der Patienten ohne Pseudomonas-infektion sind und daB

keine Massivkomplikationen bis dahin auftraten.

Als nomaler Ern@hrungszustond wird ein Body-Mass-Index von mindestens 19 angesehen, Als
nomale Lungenfunktion gelten eine Vitalkapazitét und eine Einsekundenkapazitét von minde-
stens 80 % der Norm, sowie ein MEF25 von mindestens 60 % der Norm.

Wir wollen untersuchen, ob es einen Unterschied fur die weltere Uberlebenswahrscheiniichkelt
ausmachf, wenn ein CF-Patient das Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizinischen
Zustand errelcht und wir woilen schétzen, wie groB dieser Unterschied ist,

In die Unfersuchung wurden dlle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre alt
waren und fir die 1995 Daten zum Emdéhrungszustand, zur Lungenfunktion und zur Mikro-
biologie vorlagen. Mit Hilfe von Kaplan-Meier-Schétzungen wurde die weitere Uberlebenswahr-
scheinlichkeif dieser Patienten in Abhdngigkeit von der medizinlschen Ausgangssituation im
Jahre 1995 ges_éhém. Mitteis Log-Rank und anderer Tesis wurde geprift, ob die Gruppen-
unterschiede statistisch signifikant sind.
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4.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI (n=213):

VC (n=207):

Gesamt (n= <60 % oder

25 > 60 % und

4.2.2 Mortalitat bis 2001 in Abhangigkeit von der
medizinischen Situation im Jahr 1995

Von allen 217 CF-Patienten, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre alt waren und flr die fur das Jahr
1995 Daten far die Emdahrungssituation, die Lungenfunktion bzw. fir Ps. aeruginosa vorlagen,
wurden bis 2001 36 (16.6 %) als verstforben gemeldet. Sie starben im Mittel mit 20,5 Jahren
(SD=1,9). Die 5-Jchres-UberIebeﬁszeﬂ konnte z:.:vsrlvc‘ﬁig geschatzt werden, da in diesem
Beobachtungszeitraum von jedem Patienten bekannt war, ob er verstorben war oder noch
lebte.

i_ﬂL"'llll'..'lhjh LS



on den 109 Patienten, die 1995 einen Body-Mass-Index unter 19 hatten, verstarben bis 2001
30 Patienten (27,5 %). Von den 104 Patienten, die 1995 einen Body-Mass-Index von 19 und
héher hatten, verstarben bis 2001 4 Patienten (3,8 %, p=0,0).

alitat bis 2001 in Abhdngigkeit vom BMI im Jahr 1995
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ulatives Uberleben in Abhdngigkeit von BMI 1995

en immer dann auf, wenn die Beobachtungszeit eines Patienten vor der
en Beobachtungszeit endet und unklar ist, oo der Patient bis zum Ende leben
Urde. Die Berechnung der entsprechenden Wahrscheinlichkeiten ist Teil des
ahrens.

-jahrige Patienten mit einem BMI von 19 und héher betrug die Wahrscheinlichkeit
1 £ ahre zu tberleben 96 %. Fur 17- bis 19-jahrige Patienten mit einem BMI von
- etrug die Wahrscheinlichkeit die ndchsten 5 Jahre zu Gberleben 76 %. Der
er Uberiebenswahrscheinlichkeit zwischen den beiden Gruppen ist statistisch
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e e

4.2.2.2 Mortalitat bis 2001 in Abhangigkeit von VC im Jahr 1995

Von den 112 Patienten, die 1995 eine Vitalkapazitét unter 80 % hatften, verstarben bis 2001 27
Patienten (24,1 %). Von den 95 Patienten, die 1995 eine Vitalkapazitat von 80 % und besser
hatten, verstarben bis 2001 5 Patienten (5,3 %, p=0,0).
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Abbildung é: Kumulatives Uberleben in Abhéingigkeit von VC 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrschelnlichkeit von 17- bis 19-jéhrigen CF-Patienten mit einer Vital-
kapazitar ab 80 % der Norm betrug 95 %. Die 5-Johres—U_berIebenswohfscheinIiohkeiT der Pati-
enten mit einer Vitalkapaozitdt unter 80 % der Norm betrug dagegen nur etwa 80 %
(p=0,0002). :
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litdt bis 2001 in Abhédngigkeit von FEV1 im Jahr 1995

enten, die 1995 eine Einsekundenkapazitét unter 80 % hatten, verstarben bis
2001 31 Patienten (21,2 %). Von den 61 Patienten, die 1995 eine Einsekundenkapazitét von
hatten, verstarb bis 2001 1 Patient (1.6 %. p=0.0).
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ulatives Uperleben in Abhdngigkeit von FEV1 1995

ebenswahischeinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einer Ein-
ab 80 % der Norm betrug 98 %. Die 5-Jahres-Uberiebenswahrscheinlichkeit
einer Einsekundenkapazitt unter 80 % der Norm betrug dagegen nur etwa
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4.2.2.4 Mortalitdt bis 2001 in Abhdngigkeit von MEF25 im Jahr 1995

Von den 148 Patienten, die 1995 ein MEFZS Ljnfer 60 % hatten, verstarben bis 2001 26
Patienten (17,6 %). Von den 40 Patienten, die 1995 ein MEF25 von 60 % und besser hatten,
verstarben bis 2001 3 Patienten (7,5 %, n.s.).
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Abbildung 8: Kumulatives Uberleben in Abhéngigkeit von MEF25 1995
Die 5-Jahres-Uperebenswahrschelnlichkeit von 17- bis 1 9-jdhrigen CF-Patienten mit einem

MEF25 ab 60 % der Norm betug 92 %. Die 5~Joh{es-UberIebenswohrscheinIichkeit der
Patienten mit einem MEF25 unter 60 % der Nonm befrug dagegen nur etwa 82 % [n.s.).



ginosa im Jahr 1995

Von den 155 Patienten, die 1995 Pseudomonas aeruginosa positiv waren, verstarben bis 2001
27 Patienten (17,4 %). Von den 62 Patienten, die 1995 Ps. aeruginosa negativ waren, verstar-

ben bis 2001 ¢ Patienten (14,5 %, n.s.).

litdt bis 2001 in Abhangigkeit von Pseudomonas

Kum. Uberleben

T T T L3 L =

18 19 20 29 22 23 24 25 26 27 28

Alter in Jahren

Ps. aerug.
— )
+  >19-zensiert

------ <19

+ <19-zensiert

ulatives Uberleben in Abhangigkelt von Pseudomonas aeruginosa 1995

ebenswahrscheiniichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten ohne Pseudo-
sa Im Jahr 1995 betrug 90 %. Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit der
udemonas aeruginosa betrug 84 % (n.s.).
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4.2.2.6 Mortalitdt bis 2001 in Abhdngigkeit von allen Parametern im
Jahr 1995

Vion den 77 Patienten, die 1995 in allen betrachteten Parametern unter den angestrebten
Grenzwerten lagen (d.h, BMI<19 und VC<80 % und FEV1 <80 % und MEF25<60 % und
Ps. aerug. positiv) verstarben bis 2001 22 Patienten (28,6 %). Von den 107 Patienten, die 1995
in mindestens elnem Parometer unter den angestrebten Grenzwerten lagen (d.h. BMI<19
oder VC <80 % oder FEV] <80 % oder MEF25<60 % oder Ps. aerug. positiv) verstarben bis
2001 12 Patienten (11,2 %). Von den 17 Patlenten, die 1“?95 in allen betrachteten Parametem
gut waren (c.h, BMI219 und VC280 % und FEV1280 % und MEF25260 % und Ps, gerug. nega-
tiv} verstarb bis 2001 kein Patient (0 %, p=0,001),
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Abbildung 10: Kumulatives Uberieben in Abhéngigkeit vom medizinischen Zustand 1995

Alle 17- bis 19-j@hrigen Patienten, die 1995 einen Body-Mass-Index von mindestens 19 und
eine Vitalkapazitat von mindesfen; 80 % der Norm und €ne Einsekundenkapazitdt von minde-
stens 80 % der Norm und ein MEF25 von mindestens 60 % der Norm und keinen Pseudomo-
nas aeruginosa hatten Uberleb’ren die nachsten & Jahre, 89 % der 17- bis 19-jGhrigen Patien-
fen, die 1995 in mindestens einem der obigen Parameter schlechter waren, Uberlebten die
ndchsten § Jahre. Nur 72 % der Patienten, die 1995 in allen Parametem schlechter waren,
Uberlebten die ndchsten 5 Jahre. Der Unterschied in der Uberlebenswahrscheinlichkeit zwi-
schen den drel Gruppen ist statistisch signifikant (p=0,002).



5. Entwicklung klinischer Parameter
von 1995 bis 2001

B. Wiedemann, Dresden

5.1 Ziele des Projektes Qualitdtssicherung
Mukoviszidose und Zwischenstand

2u Beginn des Projektes "Qualitdtssicherung Mukoviszidose" im Jahr 1995 wurden fir das Jahr

+ 2005 Ziele fur Ergebnisporome’rer bel 18-jGhrigen CF-Patienten festgelegt, Nach einern weite-
ren Beoboch’ruh'gsjohr, nach Nachmeldungen auch fir friihere Jaohre und Datenkorrekturen
soll der derzeitige Stand beschrieben werden (Tabelle 1).

Tobelle 1: Stand der Zielerreichung bei 18-jahrigen CF-Patienten 1995 und 2001 im Vergleich

Parameter I Ziel | Stand 1995 (n= 67) Stand 2001 (n=113)
BMI> 19 ‘ 100% % | T ms
FEV1 = 80% 70% 24 % 21%
- | ohne Ps. aeruginosa 30% E 25% 32%

Im Jahr 2001 wiesen 53 % der 18-j@hrigen CF-Patienten einen Body-Mass-index von minde-
stens 19 auf, und 21 % hatten eine Einsekundenkapazitét von mindestens 80 % der Nomn.
15 % der Patienten hatften im Jahr 2001 einen Body-Mass-Index von mindestens 19 und
gleichzeitig eine Einsekundenkapazitét von mindestens 80 % der Norm. Im Jahr 2001 wurde
bel 32 % der 18-JGhrigen kein Ps. aeruginosa gefunden. Nur @ % aller 18-Jahrigen erfliilten im
Jahr 2001 alle drei geforderten Kriterien,

Ausgehend von den Zielvorstellungen flr erwachsene CF-Patienten wurden auch fir 6- und
12-jéhrige CF- Patienten Zielvorstellungen entwickelt, die in den Tabelle 2 und 3 mit dem der-

zeitigen Stand verglichen werden sollen,

Tabelle 2: Stand der Zielerreichung bei 12-jahrigen CF-Patienten 1995 und 2001 im Vergleich

Parameter - . Ziel Stand 1995 (n=108) | Stand 2001 (n=112)
T 100% | 48 %  46%
FEV1 > 80% 80% 53 % 50 %
ohne Ps. aeruginosa 60% - 37 % 52 %
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Von 1995 bis zum Jahr 2001 hat sich der Anteil von 12-JGhrigen mit gutem Emdhrungszustand
bzw. guter Lungenfunktion nicht wesentlich geandert. Der Anteil von 12-j@hrigen CF-Patienten,
dle sowohl ein Langen-Soll-Gewicht von mindestens 95 als auch eine Einsekundenkapazitat
von mindestens 80 % der Normn hatten stieg von 26 % im Jahr 1995 auf 30 % im Jahr 2001.
52 % der 12-Jahrigen waren Im Jahr 2001 frei von Ps. aeruginosa. Der Anteil von 12-Jahrigen,
die alle drei Kriterien erfliten, stieg von 10 % im Jahr 1995 auf 18 % im Jahr 2001,

Tabelle 3: Stand der Zielerrelchung bei &-jahrigen CF-Patienten 1995 und 2001 im Vergleich

Parameter Ziel Stand 1995 (n=109) | Stand 20-01 (n=97) "
[ ise:es 100% T % %
FEV1 2 80% 100% 3% 83 %
| ohne Ps. aeruginosa . 80% 59 % 75 %

Von 1995 bis zum Jahr 2001 stieg der Antell von 6-jahrigen CF-Patienten mit elnem Léngen-
Sol-Gewicht von mindestens 95 von 63 % auf 67 %. Der Anteil derjenigen mit einer Einsekun-
denkapazitat von mindestens 80 % der Norm sﬁég von 73 % auf 83 %. Auch der Antell von
6-Jahrigen, die sowohl ein gutes Langen-Soll-Gewicht als auch eine gute Einsekundenkapa-
zZitat erreichten, stieg in diesem Zeliraum an - von 35 % auf 47 %. 75 % der é-jéhrigen waren
im Jahr 2001 frei von Ps, oeruglndso. Der Antell von 6-jéhrigen, die alle drel Kriterien erflillien,
stieg von 22 % im Jahr 1995 auf 37 % im Jahr 2001

5.2 Verlauf klinischer Parameter bis zum Jahr
2001 in Abhangigkeit von der Ausgangs-
situation 1995

Insgesamit enthdlt die Do'renbonlg_ des Projektes "Qualitaissicherung Mukoviszidose™ von 1.032
CF-Patienten Verlaufsbeobachtungen fir durchgangig gdlle Beobachtungsjahre von 1995 bis
2001. Andere Patienten, welche erst nach 1995 in das -Projeld einbezogen worden sind, sind
inzwischen verstorben oder es fehlen einzelne Beobachtungsjahre. Von den in der Tabelle 1 fir
1995 analysierten 67 18-jahrigen Fotienfen lagen nur fUri] 5 volistandige Verlaufsbeobachtun-
gen vor, Von den 108 12-jdhrigenf der Tabelle 2 gab es 45 vollstandige VerlGufe. Von den 109
6-jahrigen der Tabelle 3 gab es 44 vollstandige Verddufe. Umn die Aussagekraft der folgenden
Darstellung zu erthéhen, wurden jeweils die 1995 um €in Jahr jingeren und dlteren Patienten
einbezogen. Damit lagen fur die Kohorte derim Jahr 1995 17- bis 19-jahrigen 65 volisténdige
Verlaufe, flr die 11- bis 13-jdhiigen 139 Veraufe und fir die 5- bis 7-jahrigen 144 Veréufe vor,

In den folgenden 6 Abbildungen wurden die Patienten der 3 untersuchten Alterskohorten ent-
sprechend Ihrer Werte fUr das Langen-Scll-Gewicht (bzw.‘ fUr den Body-Mass-Index) und fir die
Einsekundenkapazitat Im Jahr 19956 In 2 Gruppen unterteilt. AnschiieBend wurde der mittlere




ameter in den Gruppen untersucht. Das mifttlere Langen-Soll-Gewicht in den
3oll-Gewlchis-Gruppen der 5- bis 7-jahrigen betrug 1995 90 (SD=4,4; n=55)

f1 im Jahr 1995, dann waren die Unterschiede im Langen-Soll-Gewicht nur ge-
8.3 vers. 99.2 = 9,2; n.s,, Abbildung 1). Die Gruppe der 5- bis 7-jdhrigen rmit
N Langen-Soll-Gewicht hatte 1995 auch die signifikant schiechtere Lungen-

h bis zum Jahr 2001, wobei der Abstand etwa gieich blieb (FEV1=73,1 %
% = 18.8; p=0.0). Der Unterschied im mittleren FEVT der beiden Gruppen
er FEV1 im Jahr 1995 betrug etwa 30 Prozentpunkte im Jahr 1995 und noch
te im Jahr 2001 (p=0,0, Abbildung 2).
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icklung des mittleren Langen-Soll-Gewichtes von Patienten, die 1995 5 bis 7
ahre alt waren, unfertellt in den Emdahrungsstatus bzw. die Lungenfunktion im
r 1995
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Abbildung 2: Entwickiung der miftleren Einsekundenkapazitat von Patienten, die 1995 5 bis 7
Jahre alt waren, unterteilf in den Emdhrungsstatus bzw. die Lungenfunktion im
Jahr 1995

In den beiden Langen-Soll-Gewichisgruppen der Patienten, die 1995 11 bis 13 Johre alt wa-
1en, unterschied sich das Langen-Soll-Gewicht von 1995 bis zum Jahr 2001 um etwg 20 Pro-
zentpunkte (p=0,0, Abblidung 3). Der Unterschied im Langen-Soll-Gewicht der beiden FEV1-
Gruppen betrug in dllen Beobachtungsiahren etwa 5 Prozentpunkte (1995: 92,6 + 10,2 vers.
97.4 = 12,8, p=0,02. 2001: %,3?: 15.4 vers. 100,2 + 15,0; n.s. ; Abbildung 3).
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Abbiidung 3: Entwicklung des mittl, Langen-Soll-Gewlchtes von Patienten, die 1995 11 bis 13
Jahre alf waren, untertelt in den Emndhmungsstatus bzw. die Lungenfunktion im
Jahr 1995
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e Patienten, die 1995 ein schlechteres Ldngen-Soll-Gewicht hatten, wiesen
auch eine schlechte Einsekundenkapazitat auf [Abbildung 4). Die Unterschie-
EV1 lagen in der Beobachtungszeit zwischen 2 und maximal 6 Prozentpunk-
keinem Jahr statistisch signifikant. 11- bis 13-jGhrige Patienten, die 1995 eine
ekundenkapazitat hatten, behielten diese auch in den folgenden Jahren
65.4 % £ 11,3 vers. 95,2 % =+ 13,4; p=0,0; 2001: 63,9 % =+ 20,8 vers. 89,5 % + 22.6;
: Abbildung 4). An den Standardabwelchungen sient man, dass die Sfreubreite in der
is 2001 in beiden Gruppen zunahm,

., die 1995 17 bis 19 Jahre alt waren, waren Body-Mass-Index und FEV1 star-
ei den 11- bis 13-Jahrigen (Abbildungen 5 und 6). So betrug der mittlere Bo-
| den belden BMI-Gruppen 1995 17,3 = 1,2 bzw. 21.3 = 1,5 (p=0,0; Abbil-
ifikante Unterschied Im BMI blieb bis zum Jahr 2001 erhalten (18,0 = 1,6 vers.
D,0), Auch der mittlere Body-Mass-index in den beiden FEV1-Gruppen blieb
htungsjahre statistisch signifikant unterschiedlich (p<0,033; Abbildung 5). Hier
Jrdabweichungen zwischen 2 und 2,8.
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Abbildung 5: Entwicklung des mittieren Body-Mass-Index von Patienten, die 1995 17 bis 19
Jahre alt waren, unterteilt in den Emdhrungsstatus bzw. die Lungenfunkfion im
Jahr 1995

Die in der Einsekundenkopazitat bei den alteren Patienfen 1995 manifestieten Unterschiede
blieben ebentalls bis zum Jahr 2001 in den BMI- und FEV1 -Gruppen erhalten (Abbildung 6). So
betrug der Unterschied im rmittleren FEV1 1995 in den BMI-Gruppen etwa 30 Prozentpunkie
(44,5 % = 15,8 vers. 73 % = 21,5; p=0,0). In den FEV1-Gruppen betrug der Unterschied sogar
40 Prozentpunikte (46,9 % = 15,6 vers. 87,1 + 12,2; p=0,0). Die Unterschiede veringerten sich
bei beiden Gruppeneinteilungen Dis zum Jahr 2001, urid die Streubreltfen wurden groer, aber
die Unterschiede blieben statistisch signifikant (FEV1 fr BMI-Gruppen 2001: 43,7 % + 19,3 vers.
63.7 % = 26,4; p=0,002. FEV1 flr FEV1-Gruppen 2001: 43,5 % + 19,2 vers. 76,7 % = 21.5;
p=0.0).
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Abblldung 6: Entwicklung der mitfleren Einsekundenkapazitaf von Patienten, die 1995 17 bis 19
Jahre alt waren, untereilt in den Emdahrungsstatus bzw. die Lungenfunktion im
Jahr 1995



6. Sonderauswertung Qualitatssicherung
‘Mukoviszidose - Stufe II

B. Wiedemann, R. Koch, Dresden®

In der Stufe |l wetden bei jeder ambulanten Vorstellung Patientendaten zu Kompllkatlonen und
Sonderproblemen, zu klinischen Messungen, zur Therapie, zu Laborbefunden und sonstigen
Untersuchungen erhoben (siehe Seite 13- 16 ).

* Ziel der Stufe [l des Projektes ist es, Zusammenhdnge zwischen ProzeB- und Ergebnisqualitét zu
erkennen, um die Formulierung von Diagnostik- und Therapieleitlinien zu unterstitzen und letz-
endlich die Qualittt der Behandiung von CF-Patienten zu verbessem. Um hierzu Hypothesen
formulieren zu kénnen, liefern seit 1996 folgende ¢ Elnrichiungen Daten:

Einrichtung

Aochen, Kinderarziproxs Rathoussirale Kindeddinik RWTH [bés 1999)
Badin, Kronkenhaus Buch, “C, W, Hufeland®, 1. Kinderding, Statlon 211 C
Bedin, Krankenhous Zehlendor, Berelch Lungenklinik Heckeshom
Dresden, Cafl-Gusiav-Carus-Elinikum, TU Dresdan

Frechan, Kindemarziproxis, HouptsiroBe

Honnowver, Kindeddinkk der BHHE, Abt, Pad Pulmoiogie

Hamnover, Medizinische Hochschule Hannowver, Abl. Preumologie
Cnabrick, Kinderhospital Osnabrick

Tabingen, Universitdis-Kindearklink

Um diie Anonymitat der Einrichtungen zu wahren, wurde innen in der foigenden Auswertung ei-
ne zufalige Nummer von 1 bis 9 zugeordnet,

Neben diesen 9 Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch andere Einrichtungen an Stu-
fe ll (siehe Tabellen 1 und 2). Diese Einrichtungen nutzen dos verbesserte Patienten-dokumen-
tationssystern CFAS fur ihre eigene Dokurnentation und generteren damit praktisch nebenbel
die Stufe-ll-Daten. Die Auswertungen erfolgen flr das Jahr 2001 nur fir die obigen 9 Einrich-
fungen, da nicht bekannt Ist, ob von den anderen Einrichtungen systematisch nur bestimmte
Fatienten dokumentiert werden,

' 1 Dresclen. Medizin, Fakuidt, Inst. f. Med. informatik u. Biometrie
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Ein groler Nachteil der bestehenden Datenerfassung in Stufe Il besteht darin, dass i.a. keine
stationdren Kentakte erfasst werden. Dadurch werden z.B, alle Aussagen zu Diagnose und The-
rapie, die auch stationdr hatten erfolgt sein kdnnen, verfalscht. Dieser Nachteil soll mit einer
spéteren CFASVersion behoben werden.

6.1 Strukturqualitat

6.1.1 Hiufigkeit der Kontakte

In der Stufe Il des Projektes "Qualitéitssicherung Mukoviszidose" werden reguidre Besuche, Kon-
sile, Noffélle und Kontakte aus anderen Anldssen dokumentiert. Stationdre Kontakte wurden
bisher nicht berlicksichtigt. Die Tabellen 1 bis 3 geben eine Ubersicht (iber das vorhandene

Datenmaterial.

Tabelle 1: Vertellung aller dokumentlerten Patienten in den Einrichfungen

In Stufe (I Nr. der Einrichtung
dokumentierte

Patienten * 1 2 3 4 5 6 7 8 9 | Summe
1996 8 85 - 22 57 57 23 22 48 322
1997 28 143 | 126 67 96 a7 9 5 81 672
1998 26 153 | 140 69 101 a7 - 62 77 715
1999 26 160 | 144 70 109 12 58 60 88 727
2000 26 188 | 125 66 109 - 66 65 - 616
2001 27 173 98 67 116 - 62 50 105 698

Insgesamt 39 253 | 183 77 140 95 84 79 185 ] 1.135

''Von 11 weiteren Einrichtungem wurden 347 Patienten dokurnentiert
(1998: 33 Patienten, 1999: 196, 2000: 270, 2001: 140)

Insgesamt wurden von 1996 bis 2001 von 1.135 CF-Patienten aus 9 Einrichtungen ambulante
klinische Daten dokumentiert. ]

Tabelle 2: Vertellung aller dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen

In Stufe I Nr. der Einrichtung
dokumentierte
Kontakte 2 | 1 2 51 E L5 | 7 8 9 | Summe
1996 8 91 - 22 66 64 100 | 22 64 437
1997 57 | 455 ] 519 | 216 | 341 | 393 | 38 67 183 | 2.269
1998 51 439 | 610 | 318 | 362 | 386 - 167 | 139 | 2.601
1992 49 | 428 | 666 | 437 | 382 | 22 78 165 | 172 | 2.869
2000 50 | 410 | 477 | 396 | 372 - 97 143 - 2.442
2001 51 421 | 147 | 386 | 402 - 120 | 142 | 579 | 2.596
| Summe | 266 |2.244 |2.419(1.775|1.925| 865 | 433 | 706 |1.137| 13.214

2 Von 11 weiteren Einridh’rungem wurden 1.444 Kontakte dokumentiert
(1998: 129 Kontakte, 1999: 470, 2000: 497, 2001 348)



1 llegen von 13.214 ambulanten Patientenkontakten aus ¢ Einrichtungen Ver-
n vor. Im Mittel wurden in cllen betelligten Einichfungen 3 ambutante Kon-
kumentiert,

1 von 11 welteren Einrichfungen dokumentierten CF-Patienten waren
ber die Altersgruppen verteilt (22-27 Prozent).
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6.1.2 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen

In der Abbildung 1 ist die prozentuale Haufigkeit der Bestimmung von GréBe und Gewicht, Mi-
krobiologie und Lungenfunktion (el Patienten ab 6 Jahren), gemessen an allen reguidiren Kon-
takten pro Dokumnentationsjahr, dargestellt. Ziel ist die Festlegung eines Minimalprogrammes
bel jedem reguldren Besuch in einer CF-Ambulanz. Der Anteil der Lungenfunktionsmessungen
bei reguidiren Kontakten ist von 1996 bis zum Jahr 2001 leicht zurickgegangen.

1996 zu Beginn der Dokurmentation wurden insgesamit nur wenige Patienten mit mindestens 3
ambulanten Kontakten dokumentier. Ab 1997 lagen genugend Daten fir die Auswertung vor.
Ab 1997 lag der Antell der Patienten Uiber & Jahre, bei denen mindestens 3 bis 4mal ambulant
VC und FEVT besfimmt wurden, nur zwischen 30 und 40 % [Abbildung 2).
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Abbiidung 1: Haufigkeit bestimmter l]n’rersuchungen bei ailen reguldren Kontakten (Lungen-
funktion ab é Jahie)
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Abbiidung 2: Anteil der Patienten (ab 6 Jahre) mit mindestens 3 Bestimmungen pro Jahr

6.2 Prozessqualitit:
: Problem - Diagnostik/Therapie

Die Stufe il kdnnte fr die Kontrolle adéquaten diagnostischen und therapeutischen Handelns
gemdaB Leitlinien und Konsensusstaternents genutzt werden. Das Pienum "Auf der Suche nach
Leitlinlen: Was ist gesichert, was wirkt, woran glauben wir?® auf der 4. Deutschen Mukoviszidose-
Tagung im Nox{ember 2001 In Fulda hat versucht, die Diskussion um die Schaffung veon
Leflinien vomnzdtreiben. Dle folgenden Kapitel zeigen ausgewdhlite Belspiele fir mogliche
Kontrallen.

6.2.1 Erndhrung

In diesem Kapitel soll eine Ubersicht Uber die Verschlechterung von Léangen-Soll-Gewicht bzw.
Body-Mass-Index gegeben werden.

Bel 60 % der Patienten lag das letzte Langen-Soll-Gewicht fur das Jahr 2000 unter 100 % der
Norm bzw. der letzie Body-Mass-Index unter 19,5. Bei 75 dieser Patienten (9.6 %) verschiech-
terte sich das Léhgen-SoIIGewich’r bzw. der Body-Mass-Index seit der lefzten Untersuchung im
Jahr 2000 von einer Unfersuchung zur ndchsten um mindestens weitere 5 %. Von diesen 75
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Patienten erhielten 37 (49,3 %) Patfienten im Jahr 2007 ein hochkalorisches Néhrstoffkonzentrat,
Hier wurden die Auswertungen auf hochkatorische Nahrstoffkonzentrate beschrénkt. Bezlglich
weiterer EnéhrungsmaBnahmen verweisen wir auf den Berichtsband fir das Jahr 2000.

6.2.2 Diabetes mellitus und oGTT

Diabetes meliitus liegt vor, wenn auf den Erfassungsbogen Diabetes rmellitus, orale Anti-diabe-
fika oder insulin angegeben ist. Betrachtet man alle Daten der "Qualitéissicherung, Stufe I
nach diesen Kriterien, dann hat der Anteil der CF-Patienten mit Diabetes mellitus von 1995 bis
2001 zugenommen (Abbildung 3). Bel den Patienten unter é Jahren bliel der Anteil derjenigen
mit Diabetes melitus unter 0,6 %. Bei den 6- bis 11-jahrigen CF-Patienten stieg der Antell der-
jenigen mit Diabetes melitus von 1995 bis 2001 von 0.6 % auf 1,9 %. Bei den 12- bis
17-jaghrigen CF-Patienten stieg der Antell derjenigen mit Diabetes melitus von 1995 bis 2001
von 3,2 % auf 9,4 % und bel der_l erwachsenen CF-Patienten stieg der Anteil derdenigen mit
Diabetes mellitus von 1995 bis 2001 von 17 % auf 25,9 %.

Prozent

307
25
20
15

10

Abbildung 3: Anteii der Patienten it Diabetes meliitus (Daten der Stufe |)

Es wird empfohlen, dass bel CF-Patienten ohne Diabetes mellitus ab einem Alter von 10 Jah-
ren jahrlich eln oGTT durchgefihrt werden soll. Anhand der Stufe Il-Daten wurde geprtift, wie oft
im Jahr 2001 In solchen Fallen ein derartiger Test durchgefuhrt wurde. Die Ergebnisse zeigen,
dass vor allem bei Patienten im Alter von 10 bis 18 Jahren ein oGTT durchgeflhrt wurde
(18.8 % bzw. 25,5 %, p=0.0). Bei 280 CF-Patfienten Uber .10 Jahre und ohne Diabetes mellitus
wurde fir das Jahr 2001 kein oGTT angegeben. ‘



Betrachtung keine exakfe Aussage Uber die wirkich durchgefihrten oGTTs,
nur ambulante Kontakte erfasst werden.

eit von oGTI bei CF-Patienten ab 10 Jahren ohne Diabetes meliitus

Patienten ohne Patienten ohne Diabetes
Alter Zahl der CF-Patienten Diabetes mellitus mellitus und mit oGTT
n (% von n von n

“ alenz und Inzidenz verschiedener Keime
eine Ubersicht (iber gefundene Keime bei im Jahr 2001 bei ambulanten
w gefihrte mikrobiologische Untersuchungen. Dabei wurde pro Patient gezanit,

ENisg ende Keim 2001 mindestens einmal oder nie gefunden wurde.,

2nz verschiedener Keime 2001
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In die folgende Befrachtung wurden alle Patienten elnbezogen, die bei der ersten Verlaufsbe-
obachtung selt Beginn der Stufe Il Pseudomonas aeruginosa negativ waren.

Tabelle 6a und 6b: Erstnachweise von Pseudomonas aeruginosa

[ Jahr Erstnach_v\;eisé =| Alter Erstnachweise_
[ 1997 25.6% ' . 0-5 J. 17,5%
1998 23,2% i | gl 16,6%
1999 21% 12-17 4. 20,9%
2000 17,3% =18 J. 28,8%
2001 12,3% alle - 19,9%
alle - | | '

6.3 Ermittlung von "Bestergébnissen"

tin Ziel der Stufe |l ist es, die Einrichtungen mit Patienten im besten Gesundheitszustand zu
identifizieren. Wenn ein geeignetes System zur Ermittlung der besten Ergebnisse gefunden wird,
soll es spdter auch auf die Daten der Stufe | angewendet werden, um den Prozel® der Qua-
ItGtssicherung zu unferstatzen. Im Berichtsband flr das Jahr 2000 wurden zwel magliche Ver-
fahren vorgestellt. Nach Diskussion in der Gruppe der an Stufe I beteiligten Einrichtungen wur-
de ein Ranking anhand von relativen Risiken verworfen. In diesem Kapitel soll das im vergan-
genen Jahr entwickelie Scoresystém auf die Daten von 2001 angewendet und ein vollig neu-
es Verfahren vorgestellt werden.



6.3.1 Ermittlung von "Bestergebnissen” durch einen Score

Fur jeden Patienten wird eine Summe von Punkten nach folgenden Kriterien vergeben:

FEV1:
Mittelwert pro Jahr <60 % FEP=0 Punkte
Mittelwert pro Jahr 60-79,9 % FEP=2 Punkfe
Mittelwert pro Jahr >80 % FEP=4 Punkte
VC:
Mittelwert pro Jahr <60 % VCP=0 Punkie
Mittelwert pro Jahr 60-79,9 % VCP=2 Punkte
Mittelwert pro Jahr >80 % VCP=4 Punkie
LSG fur Patienten unter 18 Jahre:
Mittelwert pro Jahr <70 % ERNP=0 Punkte
Mittelwert pro Jahr 70-89,9 % ERNP=1 Punkt
Mittelwert pro Jahr 290 % ERNP=2 Punkte
BMI far Patienten ab 18 Jahre:
Mittelwert pro Jahr <16 ERNP=0 Punkte
Mittelwert pro Jahr 16-18,9 ERNP=1 Punkt
Mittelwert pro Jahr 219 ERNP=2 Punkte
Ps. aeruginosa:
mind. 1x pro Jahr nachgewiesen PAP=-1 Punkte
nie im Jahr nachgewiesen PAP= 1 Punkt
unbekannt PAP= O Punkfe
IgG:
mind. 1x pro Jahr >2s (altersabhdng) IGP=0 Punkte
nie im jahr >2s IGP=1 Punkt

Aus der Summe der Punkte ergibt sich fir jeden Patienten ein Scorewert. Eine Rangvarianz-
analyse ergibt eine Rangrethenfolge der Einrichtungen. Nach diesemn System erhdlt die
Einnchtung 1 fur das Jahr 2001 die beste und die Einrichtung 9 die schlechteste Bewertung
(Abbildung 4).
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Abbildung 4; Mittlere Rénge flir die berechneten Scorewerte

Der eher empitisch gefundene Score ist kritisch zu sehen, da z. B. ditere Patienten haufiger als
jingere Patienten mit inrer Vitalkapazitar und Einsekundehkopczi‘rc‘i‘r unter den angestrebten 80
Prozent der Norm liegen und weniger- Punkte erhalten, Domit ist der Scorewert dieser Patienten
niedriger und Einrichtungen mit vielen alteren Patienten schneiden zwangslaufig im Ranking
schlechter ab. Eventuell kbnnte man das Scoringsystern durch eine andere Punkievergabe
optimieren. Zum Beispiel konnte man andere Parameter einbeziehen oder bei FEV1 statt der
Grenzen 60 und 80 % bei detr Punkievergabe die Zugehdrigkeit zum besten, mitlleren bzw.
schlechtesten Terzil {(nach Altersgruppe und Geschiecht] mit 4, 2 bzw. 0 Punkten bewerten. Das
wirde Einrichtungen mit einem hohen Anteil an dlteren Patienten besser bewerten als beim
derzeitigen Score.

6.3.2 Ermittlung von "Bestergebnissen” durch
risikoadjustiertes Ranking

Eine vollig neue Methode, die eih Ranking unter BerGcksichtigung des Risikoprofils der Einrich-
tungen emmaoglicht, soll an dieser Stelle vorgestellt werden. Diese an unserem Institut entwickel-
te Methode wird gegenwartig zum Vergleich von Kliniken in einem anderen Projekt erprobt. Die
Methode soll hler an einem Beispiel fur CF kurz vorgestellt und spdter nach eingehender
Diskussion weiter entwickelt werden, Die Vorlaufigkeit ergjlbt sich u.a. aus der Tatsache, dass
das ursprunglich von der Stufe-ll-Guppe vorgesehene Ziellniterium keine befriedigende
Lésung lieferte und das die in die Berechnung eingehenden moglichen Risikofaktoren disku-
fiert werden muissen.



Prinzip:

" In der Lemphase der angewandten Methodik wird mit Hife mathematischer
Methoden ein Score zur Beschreibung der Wahrscheinlichkeit fiir ein bestimmtes
gewlnschtes oder unerwlnschies Zielereignis konstruiert. Hier steht die Wahrschein-
lichkeit fir das Zielereignis als MaB fUr den Gesundheitszustand des Patienten.
E Als geeignete MaBe fir den Gesundheitszustand des einzeinen Patienten kommen
I ' z.B. eine bestimmte Lungenfunktion oder das Ereignis Tod In Frage. Zur Kenstnuktion
des SCQ_res (oder Risikopradiktors) werden reprasentative Daten aller Einrichtungen der
~ Stufe Il ftJr maogliche Einflussfaktoren, wie Eméhrungszustand oder Mikrobiologie (siehe
unten), - benutzt. Dabel werden maglicherweise vorhandene systematische
Unterschiede zwischen den Klinken ignoriert und somit in den statistischen Model-

Ifehler gedr[]ckt Nebenergebnis der Lemphase sind quantifizierte Aussagen Uber

den Einflu von Risikofaktoren auf das Zielereignis.

28 In der Anwendungsphase der Methodik wird fir jede Einrichtung entsprechend ihres

3 Risikoprofils die mittlere Ereignisinzidenzrate {oder Haufigkeit) fur ein unerwinschtes

Ereignis berechnet, und es werden Abweichungen von der tatséchlichen Inzidenzrate

nach aben als Minderung der Qualitdt und nach unten als Emdéhung der Qualitat
gegenuber dem Durchschnitt aller Kliniken interpretiert,

- Zielereignis

Im Berichisband fir das Jahr 2000 wurde gezeigl, dass verstorbene CF-Patienten je nach
Altersgruppe einen jahilicher Abfall in der Einsekundenkapazitét zwischen 2,3 und 7,7 Prozent-
punkten (Berichtsband 2000, S. 81) hatten. Am Ende der Beobachtungszeit lebende Potientén
hatten je nach Altersgruppe einen jGhrichen Abfall zwischen 0,5 und 1,6 Prozentpunkten, Die
daraus abgeleifete Definition des Zielereignisses “mehr als 2 Prozentpunkte Abfall in der
Einsekundenkapaozittt' brachie keine befriedigende Lésung. Daher wurde ais unerwlinschtes

Zielereignis eine mittlere Einsekundenkapazitat von weniger als 80 Prozent der Norm gewdahit
| © (FEV1 < 80 %).
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Zur Entwicklung des Risikopré

In die Konstruktion des Prédiktors

Tabelle 7: Potentielle Risikofaktoren

"Odds Ratio zur Referenzkategori
4 unadjustierter p-Wert im lokalen
* kelne Patienten mit Pankreassu

onsignifikant (p>0,05)
be




Im optimalen logistischen Modell waren folgende Mearkmale enthaiten:
Emahrungszustand und 1gG im vergangenen Jahr, Pseudomonas aeruginosa im laufenden

Jahr und Altersgruppe.

Tabele 8: Risikoqui‘oren im optimalen logistischen Modell

Variable Wert!  |Regressions-| OR | 95%CI pY
Kodierung koeffizient
. Konstante ' 0,316
Erndhrungzustand im | LSG=90% / 1 (Ref.-)
vergangenen Jahr BMi=19
LSG<90% / -1,3 2.7 1,27 ... 5,83 | <0,001
BMI<19 !
IgG im vergangenen <2s ] 1 (Ref.)
b >2s 129 | 363  19.695 <0.001
Ps. aeruginosa im nein | 1(Ref) |
laufenden Jahr ja 0,89 245 | 13..46 | <001
Alter 6-11 Jahre 1 (Ref.) ‘
12-17 Jahre 0,55 . 1,73 0.87 ... 345 |
| 18-23 Jahre 0,187 1,21 0,42 ..345 i
| 24-29 Jahre 2,827 16,89 2..1426
|. 2 30 Jahre 2,?5 15,7 - s e 74,5_

' pWert im Li-Test des Logitmodells

Der gefundene Risikopradikfor (“Endmodell’) Ist das Ergebnis einer schiitweisen Entwicklung
eines opﬂmoleﬁ logistischen Regressionsmodells. Dabei werden potentielle Risikovariable
schiittweise aufgenommen und wieder entfernt, je nach inrem im aktuellen Modellwahischritt
multivariat pradikiiven Beitrag. Wie in multivariaten Modellen Ublich, darf fir die im Endmodell
enthalten Variablen nicht ohne welteres Kausalitat angenommen werden. Ebenso darf nicht
fir die im Endmodell nicht enthattenen Variablen angenommen werden, dal sie keinen Ein-
flul cuf das Zielereignis FEV1 < 80 % haben. Vielmehr besteht das Endmodell aus einer Varia-
blenkombination, mit der eine bestmégliche Ubereinstimmung der Vorhersage mit dem
tatsachlich zu erwartenden Zielereignis erreicht wird und zugieich eine gewisse statistische Op-
Himalitét gegeben Ist. Auf die Bedeutung der uni- und muitivariaten Odds Ratios (OR) kann aus
Platzgrunden hier nicht eingegangen werden.

Der p-Wert des Risikopradiktors Im Hosmer-Lermeshow-Anpassungstest Ist 0,27 und zeigt guten
Modelifit an. Die area under curve (AUC) der receiver operating characteristic {(ROC) betragt
82 % und zeigt eine mitteihohe Vorhersagegiite (Abbildung 5).
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Abbildung 5: ROC-Kurve fir dos gefundene Vorhersagemodell

Risikoadjustiertes Ranking der Einrichtungen

Die adjustierten Rangreihen der Einrichtungen bezlglich inrer inzidenzrate fr FEV1 unter 80 %
der Norm basieren auf der Abweichung zwischen tatsachlich beobachteter (roher) Inzidenzra-
te und der aufgrund des Risikoprof'ils der Einrichtung erwarteten Inzidenzrate. Die erwarete Inzi-
denzrate ergibt sich dabei aus dem Mittelwert der vorhergesagten Inzidenzraten der Einvich-
tung entsprechend des Risikoprofites, d.n. des jeweils speiifischen Anteils von Patienten mit ho-
hem und niedrigem Risiko. Die adjustierten inzidenzrcTeri'beziehen sich dann alle auf das ein-
heitliche, mittiere Risikoprofil Uber alle Einfichtungen und sind somit untereinander vergieichbar.

Rangplatz/Einrichtung

1 Einrichtung 1 H‘ I——

2 Einrichtung 2 H-—u—

3 Einrichtung 8 —a=-

4 Einrichtung 3 —s— X

5 Einrichtung 4 —

6 Einrichtung 5 L L X .
| 0 20 40 60 80 100

| Inzidenzrate [%]:@ adjustiert (95%Cl), X roh, M prediktiert

Abbildung 6: Modelibeispiel fUr eine risikoadjustierie Rangfoige der Einrichtungen



1 die nach dem beschriebenen Modellbeispiel berechnete adjustierte
infichtungen. Dabel bezeichnet die senlrechte gestrichelte Linie den
S vorhergesagten Inzidenzraten aller Eindchtung entsprechend des Risikoprofiles.
Einrichtung 1 schneidet dabel am besten ab. Die Einrichtungen 3, 4 und 5 liegen nach
 Adjustierung gle d
1;
AbschlieBend wurde zum Vergleich der anfangs vorgestelite Score auf das gleiche Beobach-

s gleichen Einrichtungen angewendet, wie das risikoadjustierte Ranking (Abbil-
. & r w
i e

jilen die Einrichtungen 7 und 9 aus dieser Befrachtung heraus. Man sieht, dass

hauf.

t einem hoheren Antell an diteren Patienten im risikcadjustierten Vergieich
den (vgl. Tabelle 3).

gleichsrangfolge zum risikoadjustierten Modell

telite Methode des adjustierfen Rankings (Abbildung é) stellt unserer Meinung
el ¢ Unden eine Verbesserung gegeniiber dem einfachen, anfangs flr 2001 und
Ay och einmal zum Vergieich vorgestelliten additiven Score dar:

/ ung der einzelnen moglichen Einflussfaktoren wird nicht willkirich Uber
sondem durch ein anerkanntes mathemnatisches Verfahren (logistische
ession) festgeiegt.

wd
der Rangfolge der Einrichtungen wird deren Risikoprofil (Alter der Patienten, l
grad der Erkrankung, ...) bericksichtigt,

echendes Werkzeug flr den Vergleich von Einrichtungen sollte auf jeden Falf
erden.
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7. CFAS-EDV-Arbeitsgruppe

R. Ziebach, Tibingen

Im Jahr 2001 hat sich die CFAS-Arbeitsgruppe emeut mif‘dem Problern befassen missen, dass
in Ermangelung eines kompetenten und einsatzbereiten Softwareanbieters keine effekive Ent-
wicklungsaroelt am Programm mégliéh war. Die Zusammenarbeit mit dem Anbieter, der die
Firma ARBIS abldsen solite, flhrte zu keinem Ergebnis in Form einer brauchbaren Testversion.
Danach bestanden neben der gefingen Zahl an Anbietern, unter denen wir schiieBlich Herm
Schmickler, Firma CTS ausgewahlt haben, vor allem erhebliche Schwierigkeiten mit der Uber-
gabe der Quellcodes von CFAS an den Mukoviszidose e.V.- diese waren unvollsténdig und
schlecht dokumentiert, so dass das Programm schlieBlich zu 80 % neu programmiert werden
musste. Die wichtigsten Teile des von uns seit langem geplanten Updates (Arztorief- und Be-
scheinigungsmoedul, neue Stufe [!-Bégen, Upgrode' auf 32-Bit) kamen hinzu. Die in 2001 be-
gonnene Programmierung ist inzwischen mit der Auslieferung der Testversion des Updates an
einem wichtigen Punkt ongelongt"

Trotz aller zedtlichen Verzdgeungen und inhalfichen Schwierigkeiten - die in 2001/2002 durch-
gefihrten Workshops haben gezeigt, dass CFAS bereits quf dem akiuellen Stand den Nutzem
weitaus mehr Moglichkeiten bietet, als vielen bekannt ist':. 2.B. die Erstellung einer Adressenliste,
die Auswahl von Patientengruppen mittels Recherchenfunktionen etc.. Diese Form der Offent-
lichkeitsarbelt wird erfreulicherweise zunehmend genutzt,

Das Update CFAS 2.0 wird Ihnen rechizeifig zur Ambulc_nzlelfertcgung in Wlrzburg zur Verf-
qung gestellt werden kdnnen, damif dann Uber weitere Entwicklungen diskutiert werden kann.



8. Bericht der Strukturkommission

H-.G. Posselt, Frankfurt/Main

Im Frahjahr des Jahres 2001 wurden in Zusammenarbeit mit der Geschdftsstelle des Mu-
koviszidose e. V. aus jedem Bundesland zwei Zentrumsleiter als Représentanten und
Wortfuhrer der jeweiligen Bundestander zu einer Sitzung nach Frankfurt/Main eingela-
den. Bei der Ahclyse der Ist-Situation im Hinblick auf die Modalitaten der Vergitung der
ambulanten Leistung der CF-Zentren ergaben sich extrem unterschiedliche Bedingun-

~ gen (InsTifuTserméchtigungen und Personenermdchtigungen in unterschiedlichem Um-
fang, Polikliniksvertrége, Leistungspauschalen fur die erbrachte Versorgung zwischen
ca. DM 300,00 und 1.000,00, ungedeckelte Leistungsabrechnung bei niedergelassenen
Kollegen).

~Im Rahmen der Sitzung wurde ein Anschreiben verfaBt, das die Zentrumsleiter bis Ende
April 2001 an die zustandigen Landesverbénde der jeweiligen AOK, VDAK und BKK
schicken sollten. Die Reaktion seitens der angeschriebenen Krankenkassen war extremn
darftig. Unter Féderf(]hrung von Prof. Dr. Wagner wurde daher in Abstimmung mit dem
Vorstand des Mukoviszidose e. V. ein weiterer Schritt unternommen, wobel zunéichst das
AusmaB der Finanzierungsprobleme der einzelnen Zentren erfalt werden solite,

Das Zertifizierungsverfahren der CF-Zentren wurde welter vorangetrieben und aktuali-
siert. Es wurden zwei Neuantrige bearbeitet. Bei sechs Zentren wechselten die Zen-
frumsleiter, 50 daB eine neue personenbezogene Zerfifizierung ausgesprochen wurde.
Inzwischen muBte bei einem Zentrum die Zerdtifizierung widerrufen werden, da trotz
mehrfacher Mdhnungen eine Teilnahme an der Qualitatssicherung (&S} Mukoviszidose
nicht erfolgt Ist. (Zur Teilnahme an der QS verpflichfet sich der Zentrumsleiter bei Antrag
auf Zerifizierung.) Ein weiteres Zentrum hat seine Arbeit inzwischen eingestellt und die
Patienten an ufnliegende andere Zentren weiterverwiesen. Derzeit sind somit 78 zertifi-
zierte Zentren in Deutschland présent, die die Versorgung der Mukoviszidose-Patienten
sichern. Hierunter sind 11 Zentren, die ausschlieBlich erwachsene Patienten betreuen. Bei
16 Zentren besteht eine zeitlich begrenzte Zertifizierung, die Ende 2004 ausléuft,
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9. Kommentar und Perspektiven

M. Stern, Tibingen

9.1 Ziele

Dieser Kommentar dient als roter Faden durch den ausfuhrlichen Berichtsband 2001. Der Be-
richt wurde der Ubersichtlichkeit halber gestrafft. Das volistandige Zahlenwerk ist auf Anfrage
beim ZQ Hannover erhditlich. Eing zusatzliche Kurzversion ist im Jahr 2001 bereits erschienen.
Weitere Kurzversionen sind in den Jahren 2003 und 2005 vorgesehen (aufrufoar im Intemet
www.zg-aekn.de oder www.mukoviszidose-ev.de).

Das Projekt Qualitatssicherung Mukoviszidose besteht seit 1995 und hat folgende Ziele zum Tell
bereits erreicht:

1. Reprdsentative Erfassung;

2. Verbesserung der Versorgungsqualltar;

3. Vemetzung regicnal, national, infemational,

Als langfristige Ziele wurden bis zum Jahr 2005 festgesetzt (RIENHOFF 1995):

Alle Patienfen errelchen das 18. Lébensjohr und haben zu diesem Zeitpunkt eine
abgeschlossene oder welterfUhrende Schulausbitdung.

thr Langen-Soll-Gewicht betragt 95 % und mehr.
thre Vitalkapazitar betragt 80 % und mehr.

Zu 30 % besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa und Burkholderia cepacia.

Es wurden jefzt folgende Zwischenziele aus der Analyse der gegenwdartigen Situation abgeleitet:
Alle SechsjGhrigen erreichen ein Langen-Soll-Gewichf von 95 % und mehr.
lhre Sekundenkapazitdt betragt 80 % und mehr.
2u 80 % besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa.
Alle ZwolijGhrigen erreichen ein Langen-Soli-Gewichf von 95 % und mehr.
80 % der Zwdifichrigen weisen eine Sekunadenkapazitar von 80 % und mehr auf,

Zu 60 % besteht Frelhelf von Pseudomonas aeruginosa.



[ s

Diese Festlegungen tragen der Tatsache Rechnung, daB ein friihzeitiges Eingreifen erforderlich
ist. Das Ereichen der Einzelparameter kann jetzt Jahr flr Jahr fir die verschiedenen Altersstufen
Uberprift werden, und EinzelmaBnahmen in der Qualitdtsverbesserung kénnen daran gemes-
sen werden.

9.2 Qualitatssicherung Mukoviszidose 2001,
Stufe I

9.2.1 Basigdaten

~ Im Jahr 2001 wurden mit Stichtag 01.07.2002 insgesamt 5.638 Patienten mit Mukoviszidose er-
faBt. Diese Zahl ist wieder efwas hoher als die des Vorjahres. Die Anzahl der Patienten, die ihr
~ Einverstandnis zur Auswertung nicht erklart haben, betrGgt nach wie vor 3.6 %. Besonders wich-

fig ist dieses Jahr die Liste der betelligten Ambulanzen 2001. Hier finden sich jefzt deutliche Di-
vergenzen zwischen vorliegendem Zertifikat und tatsachiicher Teinahme an der Qualitassi-

chermung mit Meldung der Daten flr das Jahr 2001, Ein nicht unerheblicher Anteil der Licke zwi-

schen insgesamt bekannter Patientenzahl von 5.638 und derzeit fir 2001 vorliegenden Ver-
faufsbogen von 3.21 2 entstent dadurch, da Einrichtungen nicht rechizeitig gemeldet haben.
Dies kann durchl Nachmeldungen, die dieses Jahr besonders wichtig werden, ausgegiichen
werden. Glelches gilt fir Einfichtungen, die unvolisténdig gemeldet haben. Es gibt aber auch
Einrichtungen, dié bisher noch niemals Verlaufsbdgen eingesandt haben. Diese Ambulanzen
werden aus dem ndchsten Jahresbericht gestrichen werden. Es wird ausdricklich Hiife auf re-
gionaler und nafionaler Ebene angeboten, Einrichtungen bel Meldung und Nachmeldung zu
unterstlizen. Die derzeltige Ruckiaufquote betragt unakzeptable 59,6 %. Diese Licke muB ge-
schlossen werden. Alle entsprechenden Einrichtungen (siehe S. 10 - 12] sind aufgerufen nach-
zumelden. Ihre Zerfifizierung wird davon abhdangen.

Die Zahl der NeL:J_diognosen hat mit 20 gegendber den Vorjahren abgenommen, ebenso die
Zahl der Todesfdlie mit 30. Ohne Nachmeldung ist eine endgultige Bewertung dieser Trends je-
doch nicht méélch. 61 Patienten wurden lungentransplantiert. Dies ist etwas mehr als in den
Vorjahren.

Die Ambu!onsterTur zeigt im Jahr 2001 einen Trend weg von den ganz klelnen Einflchiungen
(n = 30, entsprechend ¢ % der Gesamipatientenzahl) zu mitieren Einrichtungen (n = 45, ent-
sprechend 48 % der Gesomtpatientenzahl), wahrend die Zahl der groBen Einrichtungen mit
12 (entsprechend 43 % der Gesamtpatientenzahl) um 2 angewachsen ist. Die durchschnitili-
che Ambulonzgféﬁe ist mit 65 Patienten leicht angestiegen, im intemationalen Vergleich ist sie
weiterhin niedrig. Der Anteil von erwachsenen CF-Patlenten, die in padiatrischen Einrdchiungen
betreut werden, ist von 70,2 % auf 66,7 % gesunken. Dies alles sind kleine Schitte in dle richti-
ge Richtung.
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Die Globaldaten der Aitersstruktur zeigen jeizt ein mittleres Lebensaiter von 17,5 Jahren. Der
Anteil der Patienten von 18 Jahren und aiter betragt 46 %. Im Vergleich mit dem Jahr 1999 be-
gt die mittlere kumulative Uberiebenswahrscheinlichkelt fur das Jahr 2000 nur noch 31,2
Jahre (gegenlber 32,2). Hier mul weitergehend analysiert werden, eventuell zeigt sich hier ei-
ne Verangsamung im Tempo der Qualitatsverbesserung (slehe Kabitel 4 "Sonderauswertung
Mortalitét”). Die Soziaidaten (Partnerschaft, eigene Wohnung, Berufsausbildung, Berufstétigkeit)
zeigen fUr die erwachsenen Patienten auch weiterhin eine glinstige Tendenz im Vergleich der
lefzten Jahre.

Die Liste der fehlenden Daten konnte aufgrund von individuellen Nachfragen durch das Z&
Hannover reduziert werden. Zum Beispiel fehit hier nur noch in 10 % (statt im Vorjahr in 18 %)
der wichtige langfristige Enfzindungsparameter Immunglcbulin G. Leider fehlen aber nach
wie vor bel 5 % der Patienten die gqudlifiziertten Angaben zur Diagnose. Es kénnen nur Schwei@-
test, nasale Potentialdifferenz und _Genoh;p akzeptiert werden. In diesern Punkt missen alle CF-
Einichtungen jefzt nacharbelten: Der Aufwand eines emeuten SchwelBtests ist ungleich gerin-
ger dis der Schaden, der durch efne weiter getragene Fehldiagnose CF entsteht. Immerhin ist
im Jahr 2001 die Diagnose bel 37 Patienten widerrufen worden.

FUr eine differenzierte Beurteilung der Therapie reicht die Erhebung Stufe | nicht aus. Dennoch
gibt zu denken, dal nach wie vor bel einzelnen Patienten mit Pseudomonas aeruginosa oder
Burkholderia cepacia keine An’ribioﬁkc’rherobie gemeldet wird, FUr den Behandiungsstatus falli
positiv auf, dal die mittels Veraufsbogen im Jaht 2001 gemeldeten Patienten regelmdaBig vor-
gestellt wurden. Ob dies auch fur die derzeit noch nicht gemeldeten Patienten gilt, muB nach-
analysiert werden. E

Im Abschnitt Ergebnisqualitat wurden erhebliche Kirzungen und Verénderungen vorgenoms-
men. Nach wie vor werden die drei Ambulanziypen "klein' (bis 20 Patienten), "mittel” (21 bis 100
Patienten), "groB” (Uber 100 Patienten) berlicksichtigt. Viel wichtiger cls die globale Beurteilung
von Mittelwerten ist jedoch die ambulanzibezogene Einzeldarstellung, wie sie in den neuen
Diagrammen (Abb. 5, 6, 8, 9. 11, 12, 14, 15, 17, 18, 20, 21, 23, 24) aufgefihrt ist. Hier ist jetzt
eine Positionsbestimmung fur ]edé einzeine Ambulanz oﬁhond der nur individuell mitgeteilten
speziellen Kennziffern moglich. Dies st ein weiterer Ansatzpunkt flir die Bestenamittiung
{"Benchmarking") und darmit auch flr weitere Schritte der'Quoli’rd’rsverbessemng. Es bleibt zu er-
mifteln, welche Besonderheiten Im einzelnen dazu fubren, daB Ambulanzen verschiedener
GroBen optimale "100- %-Erflllung”® auiweisen. Die Divergenzen zwischen den Einrichtungen
sind fUr alle Pararmeter groB. Die jéweﬂigen Angaben oriehtieren sich an den Zielvorgaben des
Projekts.

Verzichtet wurde hier auf die Verlaufsbeobachtung. Dafiir wurde die Entwicklung Klinischer Pa-
rameter von 1995 bis 2001 [siehé unten) intensiver ondlysier’r. Die Betrachtung erwachsener
Patienten zeigt im Jahr 2001, doB bei 65 % der Patienten fir BMI bei nur 39 % fir FVC, bei nur
18 % flr FEV1 und beinuwr 10 % fUE MEF 25 die Richtwerte (RIENHOFF 1995) ereicht werden, Die



Aufgliederung der Zwischenziele fur jungere Alfersgruppen (siehe oben) wird hier besser hand-
habbare AnsGize fur die QualitGtsverbesserung liefem.

Die Ethebung der Entzindungsdaten zeigt nach wie vor einen deutlichen Anteil von 23 % der
Patierten bis 18 Jahre und von 45 % der Patienten ab 18 Jahren mit vermehrtem IgG-Wert, So-
mit ergibt sich éine behandlungswirdige langfristige Entziindungssituation. Ak dem Folgejahr
werden fUr das Erwachsenenalter andere als die bisher verwendeten Normalwerte verwendet
werden [Horrlson). Far die Globalanalyse ergeben sich daraus aber keine wesentlichen Konse-
guenzen. Im Alter ab 18 Jahren sind derzeit 24,9 % der Patienten frel von Pseudomonas aeru-
ginosa und 88 % frei von Burkholderia cepacia. Die graphische Darstellung des Bakterienbe-
falls in  den . verschiedenen Alfersgruppen ist neu und besonders anschaulich
(S. 46).

Im Vergleich der "Highlights® 1995 - 2001 zeigt sich auch weiterhin ein langsamer Anstieg der
Erhéhrungspcfcmefer LSG und BMI und der Lungenfunktionsparameter FVC und FEV1. FUr das
Quoliidtsmcncgemen'r ergiebiger sind allerdings altersbezogene Gruppenanalysen oder
auch die Einzelfalibetrachtung.

9.2.2 Ambulanzbezogene Einzelauswertung (individuell)

Der Ambulanzeinzelbericht liegt fur die zeniralen Parameter jedem Ambulanzleiter gesondert
im gewohnten Format vor. Er dient der Ermitilung einzelner Patlenten mit besonderen Risiken
und der Stiandortbestimmung der Einzelambulanz, Erstrals werden jetzt auch Standardabwei-
chungen - wie von den Einrichtungen gewunscht - angegeben. Die neue Reihung der Ambu-

_lanzen nach Einzelparametem (siehe oben) ist jefzt zusatzlich hilfreich. Uberbewertung oder
Abqualifikation einzeiner Zentren aufgrund der vorliegenden Daten sind nach wie vor nicht ge-
rechtferigt.

9.2.3 Spezialauswertungen:
Mortalitdat - Prognosefaktoren - Langsschnitt

Die Mortaiitcisanalyse weist fur die Jahre 1995 - 2001 eine gering abnehmende Letaiitét von
derzeit 0,8 % c@f. Nach wie vor haben aber 31 % dller verstorbenen Patienten das 18. Le-
bensjahr nicht vollendet. Gerade die frihen Todesfdlle zeigen, daB eines der wichtigsten Pro-
Jekiziele noch nicht ereicht ist, Besonders schwierig gestaitet sich derzeit die Ermitfiung der ku-
mulativen Uberlebenswahrscheinlichkelt. Aufgrund der insgesamt geringen Zaht verstorbener
CF-Patienten wird die Schatzung der Uberlebenswahrscheinlichkeit ungenauer; das Konfiden-
zintervall wird bréi'rer. Der Median der Uberebenswahrscheinlichkeit liegt mit lediglich 95 %iger
Sicherheit fir das Jahr 2000 bei 31,2 Jahren. Eine éhnliche Tendenz im Vergleich zu den Vor-
jahren, die deutlichere Forschiitte anzeigten, findet sich auch in Kanada. Deswegen werden
dort derzeit entsprechende Zahlen nur in 5-Johres-Absténden emnittelt. Es mul sich durch wei-
tere Analysen zeigen, ob hier das "Ende der Fahnenstange" im Rahmen der heute maglichen
Qualitatssicherung bereits erreicht ist.
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Neu ist die Uberprifung von Qualitétsindikatoren als Prognosefakforen im Rahmen der Morta-
litGtsanalyse. Es zeigt sich, dal die verwendeten Parameter BMI, FVC und FEV1 in diesem Zu-
sammenhang relevant sind, wahrend die Parameter MEF 25 und Pseudomonas-aeruginosa-
Positivitdt keinen signifikanten Einflu@ auf die MortalitGt zwischen 1995 bis 2001 aufwiesen, We-
gen der aftersspezifischen Mortalitét wurde der Parameter LSG (O bis 18 Jahre) nicht analysiert,

9.2.4 Entwicklung klinischer Parameter von 1995 bis 2001

Im vorliegenden Bericht konnte estmals der Stand der Zielerreichung fir 18jahrige, 12jéhiige
und 6jGhrige Patienten von 1995 bis -20_0'1 aufgefuhrt werden, Es zeigen sich teilweise positive
fendenzen, die jedoch langst nicht das gewunschte Termpo aufweisen, So erfllten im Jahr
2001 nur 9 % aller 18jahrigen, nur 18 % aller 12jahrigen und 37 % aller siahrigen alle drei ge-
winschien Zielvorstellungen. Hier bleibt noch viel zu tun, Sinnvolle Zwischenziele sind jetzt aber
gerade auch fur die jungeren Poﬁ‘emen benannt (siehe cben 1, Ziele).

Wird der Verauf der wichtigen klinischen Leitparameter zwischen 1995 und 2001 so analysiert,
dab jeweils flr Ldngen-SolI-GewiohT beziehungsweise Body Mass Index und fur FEV1 zwei Grup-
pen entsprechend den errelchten Ergebnissen geblldet werden, so fallt auf, daB sich die
Gruppen in der jGhrigen Vefloufébeobochtung nicht wesentlich aneinander anndhem. Das
heidt, die angestrebte Aufwdrtstendenz in der jeweils unglinstigeren Gruppe Ist - falls vorhan-
den - nur gering ausgeprdgh. Kurz- und miftelfristige Erwartungen an das Qualitéismanage-
ment mussen aufgrund dieser Daten auf ein redlistisches Mal begrenzt werden (vgl. auch
Strategle-Paper Quoliidtssicherung Mukoviszidose 2002).

9.3 Qualitatssicherung Mukoviszidose
Pilotprojekt, Stufe 11

Die im Jahr 2001 tellnehmenden acht Eintichtungen der Stufe || haben 698 Patienten erfalt,
Erstrals wird die Stufe Il auch zur PoTienfendokumento’rion von Einrichtungen genufzt, die nicht
am Pilofprojekt teilnetimen. Dies i_sT eln Schritt in die fichﬂge Richtung. Noch werden stationdr
erhobene Datfen in der Stufe || nicht gesondert angegeben. Dies und auch die dringend erfor-
derliche detailierte Erfassung der Therapie wird mit dem CFAS Update 2.0 ab dem Jahr 2002
maoglich sein.

Neben der lickenlosen Erelgnisdokumentation fir alle Patienten Ist wichtigstes Ziel des Pilotpro-
jekts Stufe |l die Analyse der Zusammenhdange zwischen Proze® und Ergebnisquaiitéit. Die be-
teiigten Einrlchtungen unterscheiden sich alierdings ven vormherein durch dle entweder rein
padiatrische Auslegung, die traditionelle gemischte Auslegung oder den Status als reine Er-
wachsenenambulanz. Allein dadurch ergeben sich sehr starke Selektlonsfaktoren fir das je-
wellige Patientenklientel, die dann auch in die Ermittiung f/on Bestergebnissen und Ranking ein-



gehen. Bedingt durch die begrenzte Ethebung wird die Beurteilung der ProzeBqualitat derzeit
beschrankt auf die Emdahrung und auf den Diabetes mellitus. Es ist nach wie vor bemerkens-
wert und muB korigiert werden, daB Iangst nicht bei allen Patienten mit Emahrungsdefizit ein-
schiagige GegenmaBnahmen dokumentiert sind und dal auch noch Iéngst nicht bei allen
Patienten abo 10 Jahren wie gefordert orale Glukosetoleranzteste vorliegen, Die Miterfassung
stationdrer Daten wird die letztere Licke In den Folgejahren schlieen helfen. Neu ist die al-
tersbezogene Pravalenziate der in der Stufe | zusétzlich erfaBten Bakterlen Maltophilia, Hae-
mophilus und Staphylococcus aureus,

Die Bimiftlung von Bestergebnissen (Benchmarking) wurde im Berichisiahr 2001 auf eine neue
Basis gestelll. Durch die oben angegebenen spezifischen Selektionsfoktoren bestehen von
vomheiein groe Unterschiede in den beteiligten Einfichtungen, die sich auch in der Ranger-
mittlung mittels écore niederschlagen. Ein véllig neues Modell flr eln risikoadjustiertes Ranking

wird jetzt hergeleitet und auf die Stufe I angewendet. Als zentrales Zielereignis wurde eine mitt-

lere SekundenképozdeT von weniger als 80 % der Norm gewdnhit. Die verschiedenen Ein-
fluBtaktoren Eméhrungszustand, 1gG-Spiegel, Pseudomonas-aeruginosa-Positivitat, Cepacia-

~ Positivitat, Pankreasinsuffizienz, Genotyp und Alter wurden hinsichtlich des Zielereignisses ge-
- wichtet, In einem ersten Versuch des risikoadjustierten Rankings zeigt sich jetzt eine neue Rang-

folge, In die leicer nur sechs Einrchtungen eingehen, Es bleibt die oben beschriebene
ambulanzspezifische Verteillung weiter erfkennbar. In der Folge muB weiter diskutiert werden,
wie das neue Modell noch besser die verschiedenen Patientenprofile berlicksichtigt und den
verborgenen Grundbias beseifigen kann. Die Bemuhungen um ein gerechtes Ranking zeigen
immerhin die Relativitat eines solchen Ansatzes. Das Ranking wird im Qualitétsmanagement
somif nur eine uhtergeordnete Rolle spielen kénnen. Viel wichtiger wird es im folgenden sein,
besonders gute erzielte Ergebnisse auf Unterschiede in Struktui- und ProzeBqualitat zu bezie-
hen, um dann im gemeinsamen Qualitatsmanagement Schriitte zur Verbesserung eben dieser
Struktur- und ProzeBmerkmale zu redllsieren.

9.4 Ausblick (Aufgabeatalog 2002/2003)

Der kurzitistige Aufgabenkatalog wird ergénzt durch das Strategle-Paper der Arbeitsgruppe
Qualitatsziele, welches Ende 2002 vorliegen wird.

9.4.1 Stufe I (Grundprojekt, alle teilnehmenden
Mukoviszidose-Einrichtungen)

Dateneingobe 100 % via CFAS 2.0;

Mirauinahrme stafiondr erhobener Daten;

Nachmeldung 2001: Anhebung der RUckmeldequote auf 80 % zum Johresende
2002 [allgerneines und indiiduelles Mahnverfahren, Ausgleich im Bereich der
Nichimeider beziehungsweise Nichi-volistandig-Melder, Uberprifung der Zertifizierung,
Hiffsangebote zentral und regional);
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SchlieBung der Datenilicke fehlender Daten; Schwerpunkt: Grundiagen 2ur
CF-Diagnose (Einzeitberprifungy;

Weltereniwickiung Ambulanzrethung nach Einzelparaometern;
Uberpriifung der Mortalitétsdaten 2000 und 2001 nach Nachmeldung (Ende 2002);

Einzelfaliprifung aus der Betfreuung verforener Patienten.

9.4.2 Stufe II (Pilotprojekt 8 Eintrichtungen,
zusatzlich freiwillige Teilnehmer)

Auffiliung der Daten inkiusive Therapiedetails und stationdr erhobener Dafen gemds
CFAS-Update 2.0;

Nufzung Stufe 1| als afigemeine Palientendokumeniation  (freiwliiige Tellnchme,
Rehabilitation);

Therapie/Ergebnis-Analyse [Pseudomonas aeruginosa, Antibiotika),

Opfirmierung "Benchrnarking’, risikoadjustiertes Ranking.

9.4.3 Qualitatsmanagement
Finforderung QualitGissicherung in alfen Einrichtungen;

Aktualisierung  Zertifizierung  Inkiusive  Definifion von  Mindestanforderungen,
Erneuerung der Zerlifizlerung  bei  Ambulanzleiferwechsel,  Enfzug  der
Zertifizierung bel Wegfali der Grundiagen;

Besondere Férderung Erwachsenen-Ambulanzen,

Hiffestellung fir kleine Einn'cﬁfungen, KooDeroTidn;

Positive VerstGrkung volistdndiger und zeitgerechter Meidungen;
Fortfihrung Ambulanzbesuche und regionale Workshops,

Besondere Forderung Sonderauswertungen (nach Regeiwerk):
Leftiinien-Emwickiung (Pseudomonas-aeruginosa-Therapie, Erndhrung);

Emwickiung von Verfahrensieitfinien und Ambulanz-Leiffaden.
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Beispiel fiir Einzelauswertung der Ambulanz XYZ
Datenstand: 01.07.2002

Beobachtungszeitraum: 01.01.2000 - 31.12.2000 bzw.
01.01.2001 - 31.12.2001

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittelwert aller
Einrichtungen desselben Typs und aller Einrichtungen - Sdulendiagramme
Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):

LSG = 90 % fir Patienten < 18 Jahre, 2001

BMI = 19 kg/m? fir Patienten = 18 Jahre, 2001

FEV1 = 80 % fur Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2001

FEV1 = 80 % fur Patienten = 18 Jahre, 2001

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fiir Patienten < 18 Jahre, 2001

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ flr Patienten > 18 Jahre, 2001

Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2*Standardabw. fiir Patienten < 18 Jahre, 2001

Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2*Standardabw. fiir Patienten > 18 Jahre, 2001

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 1999 und 2000 mit den
Mittelwerten aller anderen Einrichtungen

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:
LSG bzw. BMI
VC
FEV1
MEF25
Pseudomanas aeruginosa
IgG

Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzelwerten aller
anderen Einrichtungen

Aus der Legende dieser Abbildungen kann die anonymen Nummer der jeweiligen Einrichtung
entnommen werden. Diese anonymen Nummern kennzeichnen die entsprechende Ambulanz
in den Abbildungen des Berichts.

Folgende Scatterplots sind enthalten:
Abb. A1: Verteilung des Langen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre
Abb. A2: Verteilung des BMI, ab 18 Jahre
Abb. A3: Verteilung der Vitalkapazitat, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. Ad: Verteilung der Einsekundenkapazitit, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. A5: Verteilung von MEF25, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. AB: Verteilung der Vitalkapazitat, ab 18 Jahre
Abb. A7: Verteilung der Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre
Abb. A8: Verteilung von MEF25, ab 18 Jahre
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Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf

In den Tabellen sind enthalten:

CODE Nummer der eigenen Einrichtung
Geb.-Datum Geburtsdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter sortiert
(JJMMTT)
Beob.-Jahr Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem Datum der
klinischen Messungen
(Ziel ist eine Verlaufsbeobachtung pro Patient und Jahr in einem
stabilen, infektfreien Zustand in der Nahe des Geburtstages.
Von einigen Patienten liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr
vor. Bei diesen Patienten geht die bessere, vollstandigere
Becbachtung in die Auswertung ein.}
GR Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung von Zwillingen)
Geschl Geschlecht
1 méannlich
2 weiblich
Einw. Einwilligung
1 ja
2 nein
Beh.-Ende Ende der Behandiung
Grund 1 Diagnose widerrufen
2 Transplantation
3 abgegeben an andere CF-Ambulanz
4 abgegeben an andere Einrichtung
5 aus Kontrolle verloren
99 verstorben
Beh.-Ende Jahr des Endes der Behandlung
Jahr
LSG Langen-Soll-Gewicht nach Reinken [18] in % der altersabhangigen
Werte der Normalpopulation fur Patienten < 18 Jahre
BMI Body-Mass-Iindex in kg/m? fiir Patienten = 18 Jahre
VC Vitalkapazitat in % der Norm, fir Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [26], fur Patienten = 18 Jahre nach Quanjer [18]
FEV1 Einsekundenkapazitat in % der Norm
MEF .. MEF.; in % der Norm
IgG IgG in g/l
P. aer. Pseudomaonas aeruginosa
| ja
2 nein

0 unbekannt



CF-Ambulanz XYZ
Beobachtungszeitraum 01.01.2001 - 31.12.2001

CF-Ambulanz XYZ

Beobachtungszeitraum: 01.01.-31.12.2001

I 1 1 L 1 ] r

FEV1 normal 6-17 J.

FEV1 normal ab 18 J.

ohne Pseud. < 18 J.

ohne Pseud. ab 18 J.

|:| Alle Ambulanzen

IgG normal < 18J.
- Ambulanz XYZ

IgG normal ab 18 J. :
I PO PO S R |l 13

0% 2% 30% 40% S50% 60% 0% B80% 90%

R R T R pre s T e |

Datenstand : 01.07.2002

*  Bei den Ambulanzstatisiiken ab dem Jahrgang 2001, wird in obenstehender Grafik bei
"Allen Ambulanzen” und “Typ 3" das 95 %-Konfidenzintervall angegeben.
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2000 2001
Ambulanz X¥Z Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten Anzahl Spalten Anzahl Spaltents Anzahl Spalten%
< 18 Jahre Untergewicht 34 21,9% 584 25,1% 37 22 3% 493 26,1%
 Gewichtnormal | 121 | 78,1% | 1742 74,9% 129 77,7% 1394 73,9%
ab 18 Jahre Untergewichi 52 33,1% ] 475 36,0% 47 32,2% 408 36,2%
Cewicht normal 105 66,9% | 843 64,0% 99 67.8% 718 63,8%
2000 2001
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl . Spalten% Anzahl Spaltent Anzahl _| Spalten%% | _Anzaht Sgalten%
<18 Jahre VC <80 % 20 16,4% 659 38,2% 43 31,2% 542 38,1%
VC >= 80% 102 83,6% 1068 61,8% 95 68,8% 880 61,9%
ab 18 Jahre VC <80 % 80 | 50,6% 781 62,1% 77 52,7% 659 60,7%
VC >= 80% 78 .. 49,_4-% r 476 | 37,9% 69 47.3% 426 39,3%
2000 2001
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Afle anderen
Anzahl Spalten¥ Anzahl | Spalten% Anzahi Spalten% Anzahl Sgalten%
< 18 Jahre FEV1 <80 % 28 23,0% 628 | 36,5% 27 19,7% 518 36,5%
FEV1 >= 80% 94 77.0% 1094 63,5% 110 80,3% 900 63,5%
ab 18 Jahre FEV1 <80 % 131 | B829% 1016 80,8% 118 80,8% 878 80,8%
FEV1 >= 80% 27 ] 17,1% 241 | 19,2% 28 .| 19,2% 209 19,2%
2000 1 2001
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahi ! Spalten% Anzah! Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl | Spalten%
< 18 Jahre MEF25 < 60 % 60 49,2% 853 52,1% 64 47 1% 676 - 50,6%
MEF25 >= 60% 62 50,8% 783 47,9% 72 529% | 660 49.4%
ab 18 Jahre MEF25 <60 % 41 83,7% 1020 86,6% 112 84.8% 904 88,5%
MEF25 >= 60% 8 ll 16,3% 158 13,4% 20 15,2% 117 11,5%
2000 2001
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl | Scalten% | Anzahi _ Spalten% | Anzahl | Spalten% | Anzahl | Spalten%
< 18 Jahre 1GG <25 8 6,8% 82 | 44% 5 | 3.7% 95 6,.0%
25 <= IgG < 2s 86 729% | 1208 65,0% 106 | 78,4% 1048 65,9%
IgG>=2s 24 20,3% 566 30,6% 24 17,.9% 448 28,2%
|ab 18 Jahre 1GG <2s 2 2,2% 82 7.8% 2 1.7% 76 7.8%
s <= IgG < 2s a7 1% | 381 36,2% 59 | 48.8% a3 | 384%
1gG>=2s 51 56.7% | 589 560% | 60 | 496% 523 | 538%
2000 2001
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl | Spalten% | Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten
< 18 Jahre mit Ps_aeruginosa 78 50,6% 923 40,8% 69 40,8% 710 39,4%
ohne Ps. aeruginosal  5¢ 49.4% 1339 59,2% 100 59.2% 1094 60,6%
ab 18 Jahre mitPsaeuginosa | 127 | 841% | 980 | 746% 16 | 806% 806 | 73.8%
e Pe. qonagihoss) gy 15.9% 327 25,4% 28 19,4% 286 26,2%
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<Code>
<Geb.-Datum{tt.mm.j3)

- Geburtsrang Beli.— Beh. -

- Mutter-Geb.-Datum> ende- ende- vC FEV1 MEFZ5S IgG Ps.
<Bech.-Jahr> Geschl Einw Grund Jahr LSG BMT (%) {%) (%) {g/1l) aer
XYZ2

10l 12552135 'Sni3i
1995 Z g . = g g g o 5 12,30 i
1998 5 : . =z 4 . i - . 14,80 1
1999 3 g 3 3 3 5 3 3 . 16,20 1
2000 5 1
1411 556=1~28k 5.20
2001 il 1 . . . 17,42 48,03 28,06 7,09 18,00 2
5. 6.58-1-11. 2.35
1995 il 1 18,73 34,30 31,36 25,87 20,90 i
1996 1 1 20,54 66,94 47,10 16,29 8,70 i1
e Icy) 1 1 3 3 L 20,51 68,57 41,64 Bz 75 11,90 L
1998 il i &) 1999 g 20,35 68,7% 44,43 15,77 10,80 1
14.10,58-1-26, 8,37
1985 1 il 21,48 56,31 44,85 23,24 18,50 1
19296 ! il 21,27 57,56 44,42 19,29 3 1
1997 i 1 21,91 63,24 50,76 24,33 14,50 1
1998 1 1 22,04 67,44 50,56 17,82 5 1
1899 al 1 o 5 3 22,01 70,31 53,44 22,96 16,00 1
2000 il 1 s 7 . 22,22 80,94 49,52 J 16,00 1
2001 1 1 22,78 80,53 47,29 17,60 15,00 1
31=10:-58-2-25 . 2422
2000 2 1 . . . 20,86 27,62 32,03 . 22,00 bt
2001 2 1 21,31 47,44 41,03 21,67 19,70 ot

8. 12.58=1= 5. F+24

1995 1 1 20,69 40,72 34,36 29,79 16,60 1
1996 1 il 21,03 41,14 35,11 25,47 14,%0 2
1997 1 il 21,75 41,65 29,85 13,17 . 1
1998 1 i 20,76 42,29 31,10 14,71 14,20 1
1999 1 il 20,52 48,57 29,73 9,13 15,30 1
2000 1 i 21,89 90,53 27,43 Y 14,00 1
2001 1 i 21,55 77,08 32,04 13,25 13,80 2
7. 4.59-2-19. 1.35
1997 L 1 25,06 91,592 89,79 61,97 11,50 1
1998 i 1 23,85 p . ; 10,80 1
1999 i i 25,06 84,73 87,75 79%,47 12,30 1
2000 i i 24,51 88,95 84,09 ) : 1
2001 i 1 26,87 92,76 85,37 65,73 13,00 1
5. 6.59-2- 7. 5,36
1995 1 1 99 1996 ) 14,95 25,29 18,17 8,86 21,80 2
9. 3.61-1-30. 7.35
1995 2 1 5 1947 . 18,73 43,41 28,12 8,50 : 2
11. 1.62-2-17. 1,35
1995 2 i 21,89 76,88 51,70 19,25 19,50 1
1996 2 i 21,37 81,90 63,02 21,93 13,00 2
1997 2 1 19,15 82,48 65,96 26,16 9,50 2
1998 ) ) 20,38 76,87 55,04 16,97 13,80 0
1999 P 1 21,55 64,20 52,34 25,25 14,70 O
2000 2 i 20,52 84,21 84,66 29,89 10,48 1






