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Wissenschaftlicher Beirat
"Qualitatssicherung Mukoviszidose™
Tatigkeitsbericht 2004

M. Stern, Tiibingen

Zehn Johre "Qualitétssicherung Mukoviszi-
dose" - das bedeutet zehn Jahre kontinuier-
liche gemeinsame Arbelt in der Patienten-
betreuung, in der Datenerhebung, Im Qua-
litatsmanagement, in der Gesundheitspoli-
fik und auch in der Wissenschaft mit dem
Ziel, die Versorgungsaualitét flr die Patien-
ten mit Mukoviszidose messbar zu verbes-
sem. Das Projekt dient als nationale und
internationale Verknipfungsstelle und hat in
den letzten zehn Jahren wesentlich zur
Transparenz der Versorgungsstrukturen und
-prozesse in Deutschland belgetragen. Der
Berichtsband 2004 liefert wieder vielfGltige
Daten zur Struktur-, Prozess- und Ergebnis-
qualitat. Seit Projektbeginn hat sich der
Anteil der in kleinen Ambulanzen betreuten
Patienten deutlich vermindert, Uberieben
und Altersstrukiur der Patienten haben sich
stefig gebessent, Das Projekt wurde zielstre-
big weiterentwickelt (Zerfifizierung, Leitlinien,
Sonderauswertungen, Benchmarking, Erhe-
bung Lebensqudlit&t, internationale Koope-
ration).

Die zum Berichtsband 2004 vorliegenden
Daten (Stichtag 01.06.2005) umfassen 87
Einrichtungen (davon 73 zedifiziert), die
6.519 Patienten (inklusive 438 bis
31.12.2004 als verstorben gemeldeter Pati-
enten) mit Mukoviszidose betreuen. Diese
Gesamtzahl Ist seit 1995 konfinuierich ge-
stiegen. FUr die voiliegende Auswerung

des Jahrgangs 2004 konnten 4,134 Einzel-
veraufsbégen von 3.806 Patienten heran-
gezogen werden. Es ergibt sich eine vor-
taufige Ricklaufrate von 63 %. Diese Zaht ist
gegenlber dem Vorjahr (nach EinfUhrung
der Pramie von 20 Euro pro komplett ge-
meldetem Fall in den Jahren 2003 und
2004 an die metdenden Einrichfungen) na-
hezu gleich geblieben. Die Représentarti-
vitét fir den Jahrgang 2003 ist durch Nach-
dokumentation auf nunmehr 75 % gestie-
gen. Sehr erfreulich ist der zahlenmdaBige
Zuwachs und die konfinuieriche, solide Mel-
dermentalittt im Rahmen der
Stufe |l (derzeit 1.759 Patienten aus 16 Ein-
richfungen).

Der voriegende Bericht bleibt gestrafft. Das
vollstGndige Zahlenwerk inkiusive alier Tabel-
len ist auf Anfrage beim Z&Q Hannover
erhattlich. Der Kurzbericht "Von den Besten
lemen - 10 Jahre QualitGtssicherung" (J.
Bend, G. Damm, A. Trdgner, M. Stern) Ist fer-
tiggestelit und kann beim Mukoviszidose
e. V. abgerufen werden. Fur den vorliegen-
den Bericht ist - wie gewohnt - der Kom-
mentar (Kap. 10, S, 106 dls roter Faden zu
benutzen.

Der neue Geschdaftstihrende Beirat hat sich
im Jahr 2004 viermal, der Wissenschafttiche
Beirat zweimal in Frankfurt/Main beziehungs-
weise Hannover getroffen (Zusammenset-
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zung siehe zweite Umschlagseite). Neue
Sonderauswertungen wurden begonnen (B.
Wiedemann / D. Staab: "Entwicklung von
Perzentilen  fOr  Lungenfunklion  und
Emndhrungsdaten bei CF'; C. Smaczny.
"Analyse von CF-Patienten im Alter von Uber
50 Jahren"; M. Ballmann / R. Holl: "CF - Dia-
betes melitus - Querschnitts- und Langs-
schnittsuntersuchung im Vergleich zu Kon-
frollen”. Besonderes Inferesse besteht am
Abschluss der Sonderauswertungen
"Schwangere mit CF', "Vergleich Sozialstatus
versus Emdéhrung / Lungenfunktionsdaten”,
"Diagnosestellung nach dem 16. Lebens-
jahr. Eine komplefte Liste der Sonderaus-
wertungen im Rahmen der “Qualitatssiche-
rung Mukoviszidose” seit 1997 wurde erstellt
{M. Stemn); sie ist auf Anfrage erhdiflich (Kon-
takt G. Damm, ZQ Hannover).

Auf der Basis einer Vereinbarung Uber die
Férderung der Qualitatssicherung fur Patien-
ten mit Mukoviszidose wurde dle Prdmienre-
gelung fur volistdndige Meidungen In den
Jahren 2003 und 2004 eingefGhrt und
Anfang 2005 auch umgesetzt. Das Ergebnis
dieser MaBnahme (angestrebt war eine
Steigerung der Reprasentativitat) wird der-
zeit geprift. Gegebenenfalls muss der
materielle Anreiz modifiziert werden.

Auf der Basls einer Kundenzufriedenheits-
analyse, die in das Jahr 2003 zurlckreicht,
und auf der Basis einer emeuten Aufforde-
rung, Verbesserungsvorschidge  einzurei-
chen, haben sich 23 Teilnehmer des Pro-
jekts gemeldet. |hre VorschiGige und Akdi-
vitGten gingen in eine moderierte Fokus-
gruppensitzung ein (vgl. Newsletter 01/2004
und 01/2005). Ein MaBnahmenplan wurde

durch die Fokusgruppe konsentiert (CFAS-
Medifikation, Datenfelder, Plausibilitétsrichtli-
nien, Schulungen, Verbesserung der Daten-
qualifét und Schaffung von Leiflinien). Die
Vorschlge wurden vom Beirat, insbesonde-
re auch von der neugegrindeten Arbeits-
gruppe ‘Webbasierte CF-Datenerfassung'
{s. u.) aufgegriffen und in das Projekt einge-
arbeitet,  Spezielle Verbesserungsvorschld-
ge lagen auch seitens des Arbeifskreises
"ernéhrung” (K. Schilter, Hannover) vor. Sie
wurden ebenfalls eingearbeitet.

Die Arbeitsgruppe "Webbasierte CF-Daten-
erfassung" (Federfuhrung: C. von Mal-
linckrodt, Mitglieder: |. Bergmann, H. Heuer,
N. Schdéfer, C. Smaczny, P Wenzlaff, B. Wie-
demann, R, Ziebach) hat die Arbeitsaufga-
ben der friheren CFAS-Arbeitsgruppe Uber-
nommen und erweitert. In Abstimmung mit
dem im Aufbau befindlichen europdischen
CF-Reglster wurde eine ausfUhiliche llem-
liste erstelit, Diese ist auf Anfrage verflgbar,
Sie wird als Basis fur elne neue Software-
IGsung, flr eine Straffung der Erhebung und
der Auswertungen sowie fir eine praxis-
orentlierte, benutzerfreundliche zukUnftige
Gestaliung des Projekts dienen. Anforde-
rungsprofil, PlausibilitGtskrterien und Pfiich-
tfenheft wurden bereits erstellt. Derzeit wer-
den Angebote flr die Realisierung der Vor-
schlige aus dleser Arbeitsguppe elnge-
holt.

Dle  Strukturkommission  (FederfUhiung:
H-G. Posself, Miglieder J. Mainz,
T. Rietschel, H. Skopnik, P Tinschmann,
T.O.F. Wagner) hat ihre Arbeit auch im Jahr
2004 zielstreblg fortgefuhit.




Eine Umfrage zur Arbeit der regionalen
Quailitatszikel wurde  durchgefint  (J,
Mainz). Alle zefifizieten Zentren werden in
diesen Qualitétszikeln mitarbeiten. Ziel sind
leitlinienorientierte Diagnostik und Therapie.
Die Verhandiungen nach GG §116 b
"Hochspezialisierte Versorgung' und §140
Infegrierte Versorgung" sowie die Verhand-
lungen der Hochschulambulanzen werden
von der Stukiurkommission  unterstifzt,
Durch die Mitarbeit (M. Stemn, T.O.F. Wagner)
an der Konsensusgruppe "Standards of ca-
re for patients with cystic fibrosis" 2004 in Ar-
fimino wurde offensichtiich, dass neue Ziel-
daten fUr die Definition eines Mukoviszidose-
Zentrums anzustreben sind: erst ab der Zah|
von 50 betreuten Kindermn/Jugendilichen be-
zZiehungsweise Erwachsenen sind nach den
europdischen Kriterien genlgend Ressour-
cen und Kompetenzen veorhanden, die eln
Mukoviszidose-Zentrum  kennzeichnen (Ke-
rem et al., Standards of care for patients
with cystic fibrosis: a European consensus,
Joumail of Cystic Fibrosis 2005, 4; 7-26 [13]).
Die von Kerem et al. [13] definieften Stan-
dards sind in Deutschland weitgehend
noch nicht erflllt. Sie setzen aber die ge-
meinsame Zielichtung fest,

Im Qualitatsmanagement wurde ein News-
letter herausgebracht. Kleinere Vor-Ort-
Schulungen wurden durchgefuhrt, Die Ar-
beit der Fokusgruppe wurde unterstitzi. Die
Datenqualitat wurde verbessert, und das
Update CFAS 2.4 inklusive Zusammenle-
gung der Erfhebungsmasken und Imple-
mentierung samtlicher Therapiedaten wur-
de an die teinehmenden Eirvichtungen
ausgegeben [Anfang 2005). Damit ist jetzt

vor dllem die Therapieauswertung auf ganz
neuem Niveau moglich,

Die Unterarbeitsgruppe Stufe || [Berlin-Zeh-
lendorf, Frechen, Hannover Kinderklinik,
Hannover Pneumoclogie, Osnabrick, Tabin-
gen) hat sich um weitere freiwilige Teilneh-
mer vermehrt (Berin-Lichtenberg, Gemein-
schaftspraxis Homburg-Altona,  Kinderarzi-
praxis Kirchzarten, Libeck, Clemenshospital
Munster, Worms).  Insgesamt liegen jetz -
wie erwdhnt - Daten aus 16 Einrichtungen
von 1.759 Patlenten vor. Das Verfahren hat
sich vor allem nach Ingangkommen des
Spezialprojekts "Benchmarking”, unterstitzt
vom Bundesministerium flr Gesundheit und
sozicle Sicherung, deutlich konsolidiert. Es
wurden Vorschiage zum intemen Ranking
diskutiert, die auch flr elnen Langsschnitt-
vergleich geeignet sind. Zusdtziich wurden
Ambulanzprofie erstellt.  Die Erfahrungen
aus dieser Arbeit gehen in das Projekt
"Benchmarking” ein. Dieses Projekt umfal3t
die Einrichtungen in Berlin, Frechen, Hanno-
ver (2x), Homburg/Saar, Kdlin, Mainz, MUn-
chen, Neubrandenburg, Tdbingen und
Wormns (Klinische Projektleitung: M. Stem, All-
gemeine Projekileitung: B. Sens, Projekima-
nagement: B Wenzlaff und N. Niemann
vom Z& Hannover). In diesem Sonderpro-
jekt wird kontinuierliches Lernen von den Be-
sten ermoglicht. Uber drei Jahre werden die
Arbeitsergebnisse in PDCA-Zyklen [plan-do-
check-act] zusammengefasst, im dritten
Jahr wird der Krels fUr weltere Teilnehmer
gedffnet, und schliellich werden die Ergeb-
nisse und Erfahrungen in das Gesamtpro-
jekt  "Qualittissicherung  Mukoviszidose"
zurGckgeflhrt werden. Bereits jefzt stehen
die Daten von 900 Patienten aus den teil-
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nehmenden Einrichtungen seit 01.07.2004
zur Verflgung. Ein besonderer Pluspunkt ist
die Parallelethebbung von Daten zur Lebens-
qualitat nach dem Cystic Fibrosis Que-
stionnaire (CF&), D. Staab).

Seit 2004 findet jGhilich ein Industrie-Rund-
tisch mit Vertretern aus der pharmazeuti-
schen Industrie statt, die besonderes Inter-
esse an der Unterstitzung der "Qualittissi-
cherung Mukoviszidose” haben.,

Die vorbereitenden Arbeiten haben dazu
gefuhrt, dass alle dsterreichischen Mukovis-
zZidose-Eintichtungen ab 01.01.2005 ihre
Daten an das Z& Hannover melden. Es ist
ein separater Berichtsband ab dem Jahr
2006 vorgesehen, Auch mit  unseren
Schwelzer Koilegen stehen wir In engem
Kontakt (Vortrige M. Stern in Zlrch, Basel,
Genf). Die Mitarbelt am "European CF Regi-
stry Board" (M. Stemn) hat bisher zur Abfas-
sung von Richtlinien und einer ausflihrichen
Variablenliste gefunhrt, die auf Wunsch ein-
gesehen werden kdnnen (Kontakt G.
Damm, Z& Hannover). Es wird erforderiich
sein, bel diien deutschen Patienten eine flr
das europdische CF-Reqister erweiterte Ein-
verstandniserkldrung neu einzuholen. Die
Vorteile der internationalen Vergleichsmadg-
lichkeit liegen auf der Hand.

Daten aus dem Projekt "Qualitéissicherung
Mukoviszidose" wurden auf der 7. deut-
schen Mukoviszidose-Tagung am
05.11.2004 vorgetragen. Neue Publikatio-
nen zum Body Mass Index und zur Kohorten-
analyse sind in Vorbereitung. In vielen Ab-
stracts, Kongressbeitrdgen und Publikatio-

nen fand das Projekt "Qualitéitssicherung
Mukoviszidose" Erwdhnung.

Das Projekt "Qualitétssichemung Mukoviszido-
se" besteht jetzt dber zehn Jahre und hat
sich als Kooperation der deutschen Muko-
viszldose-Einrichfungen mit dem Mukoviszi-
dose e. V. und der Christiane Herzog Stif-
tung national und international bewdhrt. Es
bietet elne einzigartige und detailierte
Ubersicht Uber Stiuktur-, Prozess- und Ergeto-
nisqualitét sowie Uber die Ansdize zur Qua-
litctsverbesserung. Endgultiges Ziel des Pro-
jekts ist und bleibt der Aufbau eines ambu-
iant-stationéren Versorgungsnetzes mit gesi-
cherter Finanzierung und mit einer von allen
Beteiligten akiiv mitgestaiteten Qualitdtsent-
wicklung (siehe Strategiepapler "Qualitiss!-
cherung Mukoviszidose", M. Stemn, H.-G. Pos-
selt, B. Sens, B. Wiedermann, O. Busse [Hrsg.),
2003 [27]); zu beziehen uber Mukoviszidose
e. V., Bonn).

Unser alier herziicher Dank gilt ailen Teilneh-
mern sowie dem Mukoviszidose e. V. und
der Christiane Herzog Stiftung fur inre stetige
ideelle und materielle Hiffe und Unterst(t-
zung. '




Liste der beteiligten Ambulanzen 2004

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

Aachen, Universitdis-Kinderklinik der RWTH Aachen*

Aachen, Luisenhospital* Mukoviszidose-Ambukanz Aachen
Aachen, Gemeinschaftspraxis Dres. DOhmen / Friedrichs*

Aue, HELIOS Klinlkum Aue, Klinik fir Kinder- und Jugendheilkunde*

Augsburg, Josefinum, Krankenhaus fir Kinder und Jugendliche*

Bad Saarow, Humaine Klinikum Bad Saarow, Klinlk fr Kinder- und Jugendmedizin

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderklinik Lindenhof, Allergologie/Pulmaologie*

Berlin, HELIOS Klinikurm Betlin-Buch, 1. Klinik fir Kinderheilkunde und Jugendmedizin®

Berlin, HELIOS Klinikum Emil von Behring, Lungenklinik Heckeshorm, Kinderambulanz*
Bietefeld, Ev. Krankenhaus Bielefeld gGmbH, Kinderzentrum*

Bochum, Berufsgenossenschaftliches Kiinikum Bergmannshell - Universitétsklinik, Preumologische Kiinik*
Bochum, Ruhr-Universitét Bochum, Klinlk fir Kinder- und Jugendmedizin®

Bodenheim, Praxis flr Padiatrie und Allergologie*

Bonn, Rheinische Friedrich-Wilhelms-Universitét, Zentrum fir Kinderheilkunde*
Brandenburg, Stédt. Klinlkum Brandenburg GmbH, Kinderkiinik

Bremen, Krankenhaus "Links der Weser”, Kinderklinik*

Bremen, Kiinlkum Bremen-Mitte gGmibH, Mukoviszidose-Ambulanz*

Chemnitz, Klinik fir Kinderheilkunde, CF-Ambulanz

Cofttbus, Car-Thiem-Klinikurmn Cottbus, Kiinik flr Kinder- und Jugendmedizin

Dresden, Carl-Gustav-Carus-Kiinikum, Kiinik und Poliklinik fir Kinderhelikunde

Disseldorf, Universitéts-Kinderklinik Dusseldorf, Abteilung fur Pédiatrie*

Erfurt, HELIOS Kiinikurn Erfurt GmbH, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin®

Erlangen, Friedrich-Alexander-Unlversitét Edangen-Nimiberg, Kiinik mit Polikiinik fir Kinder und Jugendiiche*
Erdangen, Universitat Edangen-Numberg, Medizinische Kiinik | mit Poliklinik

Essen, Universitatskiinikurm Essen, Klinik flr Kinder- und Jugendmedizin®

Essen, Ruhrdandklinik Essen , Zentrum flr Pneumoiogie und Thoraxchirurgie*

Esslingen, Stadfische Kiiniken Esslingen/Neckar, Klinik fiir Kinder und Jugendliche

Frankfurt, Kiinikum der J. W. Goethe-Universitét, Zentrum der Kinderhellkunde*

Frankfurt, Universitéisiiiniken, Medizinische Klinik Il, Prieumoiogie*

Frankfurt /Oder, Klinikum Frankfurt/Oder, Kiinik fir Kinder- und Jugendmedizin®

Frechen, Kinderarzipraxis*

Freiburg, Robert-Koch-Kiinik, Alber-Ludwlg-Universitat Freiburg®

Gerlingen, Kiinik Schillerhdhe, Pneumologie/Aliergologie/Umweitrnedizin*

GieBen, Universitats-Kinderklinik , Bereich Pneumoiogie und Allergoiogie™®

GieBen, Medizinische Klinik ll, Zentrurn fir Innere Medizin, Mukoviszidose-Ambulanz fir Erwachsene*
Géttingen, Georg-August-Universttiat Gottingen, Kinderklinik und Polikiinik

Greifswaid, Emst-Moritz-Amdt-Universitet, Kiinik und Poiiklinik fir Kinder- und Jugendmedizin®
Hagen, Allgermeines Krankenhaus, Kinderklinik

Hailie: (Saate). Martin-Luther-Universitdt, Klinikum Kroliwitz, Klinik flr Kinderheilkunde*

Halie (Saaie), Martin-Luther-Universitdt, Kiinkum Krdlwitz, Zentrum fur innete Medizin*
Hamburg, Kinderdrztliche Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona*

Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambuianz - OE 6870

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abteilung Padiatrische Pneurmnclogie - OE 6710*
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Heidelberg, Universitaisklinikum Heidelberg, Kinderheilkunde lii, Pad. Pneumologie und Infektiologie*
Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinik der VA Baden, Abteilung Innere Medizin - Pneumoilogie*
Heilbronn, Kinderklinik Heilbororin*

Homburg, Medizinische Universitatsklinik Homiburg, Innere Medizin*

Homburg/Saar, UniversitGtskiinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Pa&diatische Gastroenterclogie*
Jena, CF-Zentrum an der Friedrich-Schiller-Universitét Jena, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin®
Karlsruhe, Stadtisches Klinikum Karlsruhe GmioH, Kinderklinik*

Karlsruhe, Kinderarztpraxls, Karlstrale

Kassel, Kinderkrankenhaus, Park Schonfeld*

Kempten/Allgadu, Kiinikum Kernpten-Oberallgéu GmbH, Abtellung fir Kindetheilkunde und Jugendmedizin®
Kiel, Chr.-Albrechts-Universitat, 1. Medizinische Klinik, Mukoviszidose-Ambulanz fir Erwachsene*
Kiei, Stadtische Kiinik, Kinderiinlk*

Kirchzarten, Kinderarztpraxis*

K&In, Kiinikum der Universitat zu Kéin, Padiatiische Pneumologie und Allergologie*

Libeck, Medizinische Universitét Libeck, Klindk fUr Padictre

Magdeburg, Otte v. Guericke Universitat, Med. Fakultét, Zentrum flr Kinderheitkunde*

Mairz, Universitéiskinderklinik, Mukoviszidose-Ambulanz*

Mechermich, Kreiskrankenhaus Mechemich, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin

Memmingen. Kiinkurmn Memmingen, CF-Ambulanz

Minchen, Medizinische Klinik, Klinikurm Innenstadt der LMU*

Minchen, Klinkum der Universitéit Mdnchen, Dr. von Haunersches Kinderspitai*

Minster, Clemenshospital GmibH, Kiinlk fir Kinder- und Jugendmedizin®

Nebel/Amrum, Fachklinik Safteldine fir Kinder und Jugendiiche der LVA Schieswig-Holstein*
Neubrandenburg, Dieffich Bonhoeffer Kiinikum Neubrandenburg, Kiinik fir Kinder- und Jugendmedizin®
Offenburg, Kinkum Offenburg, Kinderklinik*

Oldenburg, Kinderkiinik Oldenburg*

Osnabrick, Marienhospital Osnabrick, Klinik flr Kinderheilkunde und Jugendmedizin®
Osnabrick, Kinderhospital Osnabrlick

Passau, Kinderklinik Driter Orden, Sozialpadiatrisches Zentrum*

Plauen, Vogfiand-Klinikurm Plauen, Klinlk fir Kinder- und Jugendmedizin*

Potsdam, Klinkum Ernst von Bergmann, Kinderklinik*

Ravensburg, Oberschwabenklink, Abteliung fur Kinder- und Jugendmedizin*

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

Schwerin, HELIOS Klinlken Schwetin, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin®

Siegen, DRK-Kinderklink Siegen, Padiatrie

Stuttgant, Olgahospital, Padiatisches Zentrum*

Suhl, Kinderarztpraxis/ Allergologie, Allergologie*

Trier, Mutterhaus der Boroméerinnen, Innere Medizin |

Trier, Mutterhaus der Boroméerinnen, Pédiatrische Abteilung*

TUbingen, UniversitGfsklinik fOr Kinder- und Jugendmedizin®

Uim, Universitétskinderklinlk Ulrn, Abt, Armibulanz SchillerstraBe*

Vechta, St.-Marenhospital, Kinderabtelung

Wangen, Fachklinken Wangen GmbH, Kinderklink flr Atemwegserkrankungen und Allergien*
Wangen, Fachklinken Wangen Gmbh, Medizinische Klinlk flr Atermwegserkrankungen*
Wiesbaden, Stiffung Deutsche Kiinlk fir Diagnostik GmibH, Fachbereich Kinderheilkunde*
Worms, Stadtkrankenhaus Worms, Kinderambulanz*

Wirzburg, Universitéts-Kinderklinik, Mukoviszidose-Ambulanz*




Einrichtungen, aus denen bis zum 01.06.2005 noch keine Daten vorlagen:

Borkum, Reha-Klinik Borkum Riff

Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum fur Preumologie und Thoraxchirurgle
Datteln, Vestische Kinderklinik Datteln

Freiburg, Universitats-Kinderklinik, Ambulanz fiir Allergologie, Pneumologie und Mukoviszidose™*
Karlsruhe, Kinderarztpraxis, RheinstalRe

Karisruhe, Arztpraxis fir Kinder und Jugendliche, SaarlandstraBe

K&in, Kinderkrankenhaus K&in Riehl, Neonatologische und padiatische intensivstation E2
Krefeld, Stadt. Krankenanstalten , Kinderklinik*

Leipzig, Universitatskinderklinik Leipzig, Abfeliung fiir ambulante und soziale Padiatrie*
Ludwigshafen a. Rh., St. Marien- und St. Annastifiskrankenhaus, Kinderklinik
Magdeburg, Ofto v. Guericke-Universitét, Abtellung Pulmonoiogie und Intensivmedizin
Mannheim, Schwerpunktpraxis flr Kinderpneumologle, Max-Joseph-StaBe*
Mannheim, Klinikurm Mannheim, Kinderklinik Haus 2*

Minchen, Kinderklinik der TU, Minchen-Schwabing

Minster, Universitétskiinikum Manster, Kinderklinik

Nauen, Havellandklinik Nauen, Klinik fir Kinderheilkunde

Neuruppin, Ruppiner Krankenhaus, Kinderklinik

Pforzheimn, Stédtisches Klinikurn Pforzheim, Kinderklinik

Regensburg, Klinik St. Hedwig, Kinderkardiclogie - Neonatologie*

Solingen, Stadfisches Klinikum Solingen, Kiinik fiir Kinder und Jugendliche

St. Augustin, Asklepios-Kinderklinik {St. Augustin), CF-Ambulanz

Wiihelmshaven, Reinhard-Nister-Krankenhaus, Kinderklinlk

Zwickau, Stadtisches Klinikurm "Heinrich Braun®, Klinik fir Kinder- ung Jugendmedizin®

*CF-Einfichtungen mit zertifizierten CF-ArzteryCF-Arztinnen - eine qualitéisgesicherte CF-Versorgung ist an die

Erflllung der Empfehlungen (Version vom 13.04.2005) "Mukoviszidose-Versorgung in Deutschiand - Strukturempfehlungen” der
Strukturkormmission der MukoviszidoseArmbulanzen Deutschiand in Kooperation mit dem Mukoviszidose e, V. gebunden. Hierzu
gehdn u. a. die Teinahme on der Qualitétssicherung, die Verfigbarkeit elnes qualifizierten Befreuungsteams, die Implernentie-
rung und Befolgung von Leidtiinien und die Befreuung einer Mindestzahl von Patienten, Fir Details verwelsen wir auf den Beitrag
"Mukoviszidose-Versorgung in Deutschland - Strukturermpfehiungen® (Kap. 9) In diesem Bedchisband.
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Bogen zur Erhebung der Basisdaten

Qualitatssicherung Mukoviszidose BASISBOGEN
Epidemiologische Erhebung .
Behandelnde Ambusanz Bok.-Datum ! 1| |
Bitte Zutreffendes ankreuzen; weltere Erlliuterungon auf der Hickeetlte!
D: '| I I;I \E:I | [ | sox 1= mtomich, 2« weithieh | | g
| | Geburtarang GA mit Indaxpatient S
Patientan-1D T Ambulanz Geburt m Pa ebunsdalum ohne Stiefgeschwister b
. | Adopivmuner = Mutter g
Name, Vomame | Datumsangaben: TF.MM.I E
4 — —— oo Y- 4
Demografisches Soziales g
1. ethnische Zugehérigkeit | 8 Geschwister (inkl. Verstorbene) 5
kaukasisch . Anzaht {ohne Stiefgeschwister) . ................ D %
tarkisch .......... - D
asiatisch ... _..... " davon CF -Betroffene ... ... .. ... ... ... ... ]
afrikanisch = ‘B
ANEBIB . ... ... |
Etnwitiigung zur Dokumentsation =2
S LLTTIL |
2. Datum CF-Diagnoss . WA B, ke cionn e R RS R s nmin e feao R g D
unbekannt .......... SECEr P — @ . ® =
=
3. Symptome zyr CF-Diagnose Ende der Behandiung
: |
A — @ | 8. Behandiungsende am | U i |
Screeningtest .. ... .............. . : Grund: 2
gastro-intestinale Probleme ........... ... Diagnose widefrufen .. ...... ... T TR o @ |
pulmonale Problame .......................... - Transplantation . ... .......... . oy @
Mekonlumilaus . ..., abgegeben an andere CF-Ambuianz ................
Analprolaps ......... o = =
Geschwisterkind . .................. S ————" ® D:D &
andere Ambutanz ,....... g
B
| 4. Kriterium zur CF-Diagnose abgegeben an andere Einrichtung &
| | aus Kontrolle verioren ... ........ g
Schweifitest Natrium [mmotd) .. ......... .. Tod - nicht CF-relevant . . 2
| | - kardicpuimonal . ... .. ... — %
Schwelfitest Ghiorid [mmol] .. ... .. — - hepato-intestinal ... eeresieaeiaee 3
- CF-Relevant-anderes ................ [
Potentialdifferanz positiv ., ... ... ... ... .o ue.... @ 1 E
e (T8
1CD-9/10 I B
| 5. Genom-Typ Mutation 1 1
nicht durchgeflhrt ...........
SR b e PR R e
Go51D . ...l =
GB42X . ... .. i £
R553X ..__.. ... B — ®
wizeax .. ...
R3MTP ... F
NI303K ............ .
FBEOT ......cc0ucnimnn I
dISO7 .. ... 2
1TATAG—A ... ]
AMSSE ... ...l 8
i SB49N . ... .. ... -
20+1G~T .. ... =
R117H o]
2984dA ...l g
R1#62X .............. 3
BB4S+10K C-T ... s k=
angend .................... a8 ’ ]
2
nicht identitiziert . . ... SR ® J i
Version 2.0




Bogen zur Erhebung der Verlaufsdaten pro Jahr

Qualititssicherung Mukeviszidose JAHRLICHER
Epidemiclogische Erhebung VERLAUFSBOGEN
| Bahandeinde Ambulanz I_]_]_| Dok.-Datum 1. L[
| Bite Zutretfend, b ; waitere Erlauterungen auf der Ricksaelte!
| D::] ™ I:l D | I | [ 7111 sex: 1 = manriich, 2 = weibéch P
| L2 L il & g GR mit a
Patienten-iD \.Ambulanz Geburisdetum Patient  Sex GR Gebuntedatum Mumsr | ohne B:ieﬁgemr 5
[ ———r— | o ity 2
Name, Yormame | — = ] e Tl i 1 i
| - —— - ..
1. Familienstand |“ | """ ]
1 Lo T L —— Perrasagana - Lungenfunktion Dratum 1] . 5
verheiratet . .. o ] a
geschieden .. 2itat Ve [ L=
VBWIWEL ... 9. Vit it (YO exter G [Y) : I 1
2. Wohnsituation 10. Einsekundenkapazitat {FEV,) [1] L — _]
I BN BN ..., . oo ooy mmcereeimimie im siein o e are e l l l
allsin in eigener Wohtung ........................ M MEF. 8] .. ..o iiii el Do ot E
Partnerschaft ..... — FORRRN ) — H
HBIM W 8 .t @ | [ 3
IgG Datum | a || - g
3. Geschwister, selt jetzter E[—”:[:l E
Meidung geboren 129G ... p— - g
Anzahl {ohne Stiefgeschwister) ... ... .. ... . .... D i 2
I:l Mikroblologische Betunde 8
davon CF-Betroffene . ... .................... - . L
13. Psepdomonas aeruginosa ja . .................. (D §'
4. Schule / Ausbildung / Berut e e @ R
Schiler . ......... =i N — @ PR - o @ |5
Berufsausbildung ... ... ...l @ g
Berufstatigheit .. ... S ———————— (@ 14 Burkholderia cepacia D g
| arbetsios ... ... R @ . % B
i PN, 5 - e e oo e R R Ta YOS o )] B
keine Angabe B C 5 o BN O a0 00 T B
1 ® Therapie
| 5. Kompiikationen,
- Sonderprobleme e o oo« e G o< @
| KOING .. .......... R v e ek © > 3mal, < 250 dim Jahr ., ... . mhellly 6]
| Pneumothorax . ...... e Ty L, oraf»250dimdahr ... ... ... .. EON
ABPA . inhalativ QanZiahng . ... ... ... I
| Massiva HAMOPIOO .. .. ...........covennin... ;
Tuberkulose ... .. PRE—— ey .. (@) Anzahl v-Therapien . . . il
Pankreasinsuffizienz . . . ... ... ..o ... ... zan g 8
Hepatobilidre Komplikationen ... ...... ... ... ....
Distaia intestinale Obstruktion . . . ........... vt ) O i Thersplen
Diabetes mellitus .. ........ R — KOINE - oo s
Nasenpolypen-OP ... ............_........... (O] Paniseaslipase: < 10.000 Ekg 3
Begleitende Erkrankungen .. ............ S o > 10,000 EA&gG ... -
l ™3 Ursodesaxycholsduwre .., .. .. g
] ;J i PEG ........... 8
iCo-910 L Insulintherapie .. .. ............ '
orale Antidiabetika ... . ....., .. .
Schwangerschalt / Geburt .. ... _..... ... T L@ DNESE - oot ]
T Antiphlogistika . . ... L8
I ! l- O, -Therapie .............. . @ :
Klinische Mesaungen Datum L1 1 - istierte Beatmung .. ........ o . (] ! rd
& i S sonstiges .. ... T ——— av ig
{Shwachman ohne Réntgen) — e —_— iz
T @
il
7. Gewichtikg] ........oLo.... pa— LJ._]_.L__J‘ b A ot g
i 17. regeimiige Behandlung hier . . . . . PR — ORES
8. Langefom] ...... e b o I . e 2ur Konsultation vorgestelt .. ... ... ... L. @ §
1 2
| % - — =
WVersion 2.0
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Eingabemaske 2zur Erhebung der Basisdaten (Seite 1)
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Eingabemaske zur Erhebung der jdhrlichen Verlaufsdaten {Seite 1)

PfARlied Prtimie | s Jbmmdaigne Dulliuitian Yok St hb - M
++ nRSR PUBT RE AL @ s i ' BTN '
Qualititescherung Mkovistidess Jihricioee
F'WMFM" s, M“\nhb&-hb«—- WerinulEbogen

. (§i =it 147 ok v [TTWRE ]
| S | gooe tﬂr'lr = Fore—
A |
R ] 1%“&- | A i,
¢ o T
S TEEEN MWMM* a: bl v
| i
A gachenien mﬁm-m 5 ]:E camif T 2 B [
< & b Rl s Bl . L Ik
. a"..._u-u-. o, gl e -
¢ o ng - T A
1 mﬂm-mam ¥
T € vty T e @
T gl n o viTag ﬁ’m ‘ NMEP::
1" Pwirarscvak C T i {
. gl o | e |
i fabrateben - F horaivguix 1 " }

ﬂnwm;mug Dok ok By oy . -
- D AR ,ﬁﬂ;fgg ME GBS @ s TR : : - s
mﬂwﬂnmwmmﬁm JiheBchar

Foilmiskaiuie Fririassy W rtmufrpogen

MWLJ ok, Do [T ]

i Mcrarm e LA m,‘mmm

PR S ) BT umm.r-h % - N

gl : 1 il rmmmummr

; Mt ea g li i A . o g

Letonacht Bgf [t ML b il F

PYE s g A - | 1 Gty -
bl Oid | o me D

""""'“ £ wledoat T

im b S g -
nwnt.pmmﬂ | v | 15 daias ol L privengh
s 504 [T s BT o smmmey
e e e | t ) By . ; TR
) dadeliy il W Y
w o Dee T[N - - At
2 3 f ™™ { T et b Rt

il o el

T



Qualitatssicherung Mukoviszidose - Uberblick (iber den Gesundheitszustand der Patienten in Deutschland 2004

Eingabemaske zur Erhebung der Qualitidtssicherungsdaten Stufe 11

QS Stufe II - Epikritischer Bericht
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 1)
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 2)
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 3)
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 4)
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QS Stufe II - Laborbefunde und sonstige Untersuchungen (Seite 1)
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QS Stufe II -~ Laborbefunde und sonstige Untersuchungen (Seite 2)
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Qualitatssicherung Mukoviszidose - Uberblick Gber den Gesundheitszustand der Patienten in Deutschland 2004

1 Kurzubersicht

Datenguelle: Daten, entsprechend den Erhe- Geburten 1995 -2003

bungsbégen flir den Becbachtungszeitraum (i 1. Lebensiahr CF diagnostiziert).
01.01.2004 bis 31.12,2004 1995 89
1996: 104
Datenstand: 01.06.2005 1997: 143
Betefligte Elnichtungen: ]gggf :é‘;
87 (mit Bosis- und Veraufsbogen beteligh] 2000; &
Betelligte Patienten: 200%: 87
68519 2002 72
einschlieBlich 438 bis 31.12.2004 003 49
verstorbene Patienten, 2004: 44
davon
Neudlagnosen Insgesamt;
3.397 mannlich (52,1 %) L el
3.122 weiblich (47,9 %) 1996: 201
1997: 241
Verwelgerer: 1998: 247
172 Patienten (2,7 %) - ab Kapitel 1999: 207
2.3 erfoigen die Auswertungen 2000: 254
nur flr die 6.347 Patienten, die ihr 2001: 168
Einverstandnis erkiar haben 2002: 159
2003: 110
Baslsbdgen: 2004: 107
8.134, -
davon Todesfdilie:
1995: 32
1.186 Doppelmeldungen 1996: 47
189 Dreifachmeldungen 1997: 49
17 Vierfachmeldungen 1998: 59
1999: 50
Verlaufsbdgen: 2000: 38
19956: 2.633 2001: 43
1996: 3.175 2002: 43
1997: 3.605 2003: 38
1998; 3.972 2004: 3¢9
1999: 4.099
2000: 4.247 Insgesarnt zur Transplantation
2001: 4.183 abgegeben:
2002: 4.546 161 Patienten,
2003; 4.561 davon
2004; 4134 -> 3,806 Pgtienten
(d. h. ohne Mehrfachmeldungen) 145 Lungen L2
: Q Leber TX
{Die Anzah! fii dlie Johrgénge In den verschiedenen Rubri- | Leber + Lunge TX
ken dndlert sich, da fehlende Verloufdaten kontinuierlich 1 Weitere Organe TX
nacherhoben und gegebenenfalls auch korrigiert werdeni) 1 Weitere Organe + Lunge TX
1 Weitere Organe + Leber TX

{hthere Zaohlen aufgrund von Nacherhebungen und gedin-
dertfer Dokumentation)



2 Standardstatistik Stufe 1

2.1 Struktur der Versorgung in 2004

FUr das Jahr 2004 betelligten sich bis Juni 2005 Insgesamt 87 Einrichtungen am Projekt "Qua-
litétssicherung Mukoviszidose”. Da in einigen Stédten / Regionen zwel bzw. drei CF-Ambulan-
zen aufgrund neuer Kooperationsformen inre (gemeinsamen) Patienten unter elner gemein-
samen Ambulanznummer dokumentieren, wird in der nachfolgenden Auswertung nach 83
Einrichtungen differenziert.

Der Wissenschaftliche Beirat legte im Marz 2005 fest, dass einige der folgenden Auswertungen
zur Ergebnisqualitat getrennt flr Einrichtungen mit weniger als 50 Patienten (Typ A) und fiir Ein-
richtungen ab 50 Patienten (Typ B) vorgenommen werden (die bisherige Einteilung in die drei
Ambulanztypen klein, mittel, groB gilt dementsprechend nicht mehr), 52 Einrichtungen (Tvp A)
betreuen weniger als 50 Mukoviszidose-Patienten und 31Einrichtungen (Typ B) betreuen 50 und
mehr Patienten.

25 2500

2000

1500

1000

Anzahl der Einrichtungen
Anzahl der Patienten

1% 1128 2130 40 41-50 5180 70 T80 8190 1100 =100

Kliniktyp (Anzahl CF-Patienten 2004)

Abbildung 1: Zahl der in 2004 dokumentierten Patienten in den Einrichtungen

Die Abbildung 1 basiert auf den tatséchlich dokumentierten Patienten in 2004, wihrend die
Einteilung in Typ-A- und Typ-B-Kliniken nach den betfreuten Patienten vorgenommen wurde.
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Die Typ-A-Einrichtungen betreuen 24,8 % aller CF-Patienten, die Typ-B-Einrichtungen 75,2 %.
Dle hdchste Zahl der CF-Patienten, die In 2004 in einer Klinik versorgt wurde, betréigt 357,

Von den erwachsenen Patienten wurden im Jahr 2004 40,3 % in 13 Einrichtungen unter-
schiedlicher GréBe flr ausschlieflich erwachsene CF-Patienten betreut. 58,7 % der erwachse-
nen Patienten wurden in pédiatrischen Einrichtungen und 1,0 % in gemischten Einrichtungen
betreut. In mehreren (=15] padiafrischen Einrichtungen waren in 2004 50 % und mehr der CF-
Patienten erwachsen (davon versoigten sieben Einrichtungen insgesamt weniger als 20 CF-Pa-
fienten). In 2004 wurden 60,9 % aller CF-Patienten in Universitdiskliniken betfreut.

2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstrukiur der an der Qualitatssicherungsmalnohme betelligten CF-
Patienten wird das Alter aller am 31.12.2004 lebenden 6.081 Patienten (= bis dahin nicht als
verstorben gemeldet) verwendet.

553 (9.1 %) der am Projekt betelligten Patienten sind jinger als 6 Jahre, 2.366 (38,9 %) sind
zwischen 6 und 18 Jahre atlt, und 3.162 (52,0 %) sind 18 Jahre und diter. Das mittiere Alter be-
gt 19,2 Jahre (=10,8). 52,3 % der Patienten sind ménnlich, 47,7 % weiblich. Die zehn dite-
sten Patienten sind zwischen 51 und é6 Jahre ait.
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Abbildung 2: AltersenMicklungj der CF-Patienten seit 1985 (Legende, siehe S. 46)

Die Angaben zum mittleren Alter (Séulen in Abb. 2, linke y-Achse) und zum Anteil der erwach-
senen Patienfen [Linle, rechte y-Achse] flr 1985 und 1990 beruhen auf den Daten der
langidhrigen CF-Register in Frankfurf/Main und Dresden. Sie wurden bel einer vergieichenden
Untersuchung der Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994 vorgestellt [29].



uajuaned Jop |yezuy

OEL 024 031 OOb 06 08 Of 09 05 O 0OE OC O O OL 02 O0c O OS5 09 0L 08 06 O0L OLL CZL OFl
: - - 1 = @ —— — =T s T S O

= 4_
+ e -8
. _ - | o
' H.,m..u _
P iy :
E = _ g}
- i .
T i 174
£
[¥ . ] 474
= [ 1
I 1 0e
_wi.._ i
" [ T 56
,.W OF
@ Gp
,
=
. 08} €=U o
106¢=u _ﬂ, yoluuBW |
Yaliglom LT |
n 1
! | %
1og

ualyer ul Jayy

Abbildung 3: Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten (31.12.2004)
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2.3 Demografische Angaben

Tabelle 1: Ethnlsche Zugehdérigkelt aller Patlenten 1995 - 2004

Patienten (n] %
Kaukasisch 5.966 94,0
Turkisch 176 28
Asiatisch 3 <0,1
Afrikanisch 8 0,1
Andere 131 2.1
Ohne Angaben 63 1,0
Gesamt 6.347 100

Tabelle 2: Familienstand der Patienten In 2004

Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und &lter
n % n % n | %
Ledig 2.195 98,3 1.242 78,9 3.437 90,3
Verheiratet - - 268 17,0 268 7,0
Geschieden - - 42 2,7 42 I 1.1
Verwitwet - - 2 0,1 2 0,1
Ohne Angabe | 37 1,7 20 1,3 57. | 15
Tabelle 3: Wohnsituation der Patienten in 2004
Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und &lter
= n % n % n %
Bei den Eltern 2.203 98,7 652 41,2 2.855 75,0
Allein in eigen. Wohnung 4 0,2 432 27,6 436 11,5
Partnerschaft 1 <0,1 443 28,2 444 1,7
Heim u.a. 18 0,8 25 1,6 43 1,1
Ohne Angabe 6 0,3 22 1,4 28 0,7
Tabelle 4: Schule / Ausblidung / Beruf in 2004
Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und élter
— Y% n % n %
Schiler 1.471 65,9 140 8,9 1.611 42,3
Berufsausbildung 60 2T 409 26,0 469 12,3
Berufstatigkeit - - 600 38,0 600 15,8
Arbeitslos 1 <0,1 105 6,7 106 2,8
Rentner - - 248 15,8 248 6.5
Ohne Angabe* 700 314 72 4.6 772 20,3

*) darunter 560 Patienten unter 6 Jahre




2.4 Angaben zur Prozessqualitat
2.4.1 Fehlende Daten

Grundlage der Auswerlung 2004 sind 8.1 34 Basisbogen aus den Jahren 1995 bis 2004
einschlieBlich Doppel-, Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus verschie-
denen Einrichtungen. Werden die Verweigerer nicht bertcksichtigt, verbleiben 7.912 Basis-
bbgen, die fur die Tabelle 5 zugrunde gelegt wurden (das entspricht 6.347 verschiedenen
Patienten).

Tabelle 5: Verteilung ausgewdhiter fehlender Angaben auf den Basisbdgen

Alle Patienten
n %
Patientenidentifikation:

Geburtsrang 22 0,3

Geburtsdatum der Mutter 54 0,9

Dokumentationsdatum 91 1,4

Ethnische Zugehdrigkeit 69 1,1
Diagnosemonat / -jahr 1.522/351 | 240/55

Kriterien, die zur CF-Diagnose filhrten (siehe Kapitel 2.4.2} 393 6.2

Anzahl der Geschwister, 120 1,9

davon Geschwister mit CF 137 2,2

Fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben * 49 0.8

*) wurde In der Auswerfung Im Abschnitf 2.4.3 als "nicht identifizied" gewertet

Das Alter der Patienten bei Veraufsbeobachtung wird nicht aus dem Dokumentationsdatum,
sondern aus dem Datum der kinischen Messung berechnet. Diese Angabe fehit unter Um-
sténden bei einigen Veraufsbdgen. Das Langen-Soll-Gewicht und der Body Mass Index kén-
nen nicht berechnet werden, wenn das Kérpergewicht und / oder die KdrpergrdBe oder beide
Angaben fehlen.

Tabelle &: yer%lgzrl\g ausgewdhiter fehlender Angaben bei 3.806 Verlaufsbeobachtungen
in

Patienten Patienten Alie Patienten
unter 6 Jahre |6 Jahre und &lter

n % n % n %
Kérpergewicht 1 0,2 16 0,5 25 0,7
KérpergrélRe 6 1,1 17 0,5 31 08
Vitalkapazitst (388} | 69,3 99 3,0 495 13,0
Einsekundenkapazitét (393)n | 70,2 103 3.2 504 13.2
MEF 5 (390)n | 69,6 164 5.1 562 14,7
Ps. aeruginosa - - 3 0,1 4 0,1
B. cepacia 1 0,2 5 0,2 7 0,2
lgG 103 18,4 440 13,6 549 14,4
Komplikationen/Sonderprobleme - - 4 0,1 4 0,1
Antibiotika 7 1,3 48 1,5 oL 1.4
Weitere relevante Therapien 1 0,2 1 <0,1 2 0,1

1) altersbedingt fehlende Angaloe
2) bel acht Patienten war eine exckie Altersberechnung nicht méglich
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2.4.2 Diagnosestellung

Tabelle 7a: Alter bei Diagnosestellung (1995 bis 1999)

L 1995’ 1996’ 1997” 1998’ 1999
Patienten {n) 171 185 219 218 173
Mittelwert in Jahren 3,6 3,4 3.6 41 4.4
Standardabweichung 6.4 4.9 7.5 88 7.9
Median e 1.2 0,6 08 0,9
Kleinster Wert <01 < 0,1 <01 <01 <0,1
Grolter Wert 52,9 329 429 57,6 55,7
Im ersten Lebensjahr
diagnostiziert B0 (45,7 %) | 95(51,4 %) | 128 (55,9 %) | 117 (50,6 %) | 96 (50,8 %)
Mit 18 Jahren oder

_Spéter diapnostiziert _ 4123 %] 6 (3,2 %} 18{7,9%) | 20i8,7 %] 11 (5.8 %}

*] bis1999 werden die Ergebnisse aus den Viorjahren ohne Nachdokumentationen mit dem Stand von 2004 verwende?.

Tabelle 7b: Alter bei Diagnosestellung (2000 bis 2004)

: 2000 20014 2002 2003 2004
Patienten {n} 254 168 159 110 107
Mittelwert in Jahren 4.4 | T 4,2 4.1 35
Standardabweichung 8,1 I 7.0 8,2 7.0 8,5
Median 1,4 0,7 1,2 1,0 i)
Kleinster Wert < 0,1 < 0,1 < 0,1 <0,1 < 0,1
Grélter Wert 39,4 38,3 48,0 38,3 48,0
Im ersten Lebensjahr
diagnostiziert 88 (34,5 %) | 97 (57,7 %) | 73 (49,1 %) | 59 (53,6 %) | 70 (654 %)
Mit 18 Jahren oder |
spéter diagnostiziert 33(13%)1 | 84,8 %] 9{5,7%) | 5145%) | 5147 %)

Tabelle 8: Symptome, die 2004 zu den 107 CF-Diagnosen flhrten
(Mehrfachangaben moglich)

r Patienten {n} %
Unbekannt - -
Screeningtest 14 13.%
Gastrointestinale Probleme 14 13,1
Pulmonale Probleme 21 19,6
Gastrointestinale und pulmonale Probleme 20 18,7
Mekoniumileus 16 15,0
Analprolaps 2 149
Geschwisterkind 9 8.4
Andere Probleme 16 15,0

Im Verfahren "Qualitatssicherung Mukoviszidose” wird die Diagnosestellung durch den Natrium-
bzw. Chlorldgehait (in mmolfl} in der Pilocarpiniontophorese, eine positive nasale Potentialdif-
ferenz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kiiterien, die
zur CF-Diagnose geflhrt haben, dokumentiert.



Bel 393 (6.2 %) von 6.347 Patienten sind weder pathologische SchweiBtestwerte noch eine
positive nasale Potentialdifferenz angegeten, noch wurde der Genotyp bestimmi.

Bei 57 Patienten (0,9 %) wurde die Diagnose widerufen,

2.4.3 Gentypisierung

Von den Uber 700 bekannten, fur die Mukoviszidose verantwortlichen Mutationen auf dem lan-
gen Arm des Chromosoms 7 frefen die meisten nur sehr selten auf, Die haufigste Mutation ist
AF508. Sie wurde 7.000 mal, also in 67,2 % der Félle gefunden (Tab. 10).

49,3 % der Pdfienten sind AF508-homozygot, weitere 17,6 % sind AF508-heterozygot

(Tab. 12).

Tabelle 9: DNA-ANQlyse

Patienten (n] %
Genotyp nicht bestimmt 1.137 17,9
Genotyp bestimmt 5.210 82,1
Gesamt 6.347 =R ——
Tabelle 10: Mutationshé&ufigkeit
Mutationshéufigkeit {n} %
AF508 7.000 : 67,2
G551D 155 1,5
G542X 165 1,6
R553X 181 i 147
Ww1282X 42 0,4
R347P 109 11
N1303K 162 1,6
di507 i 0,1
1717-1G—-A 67 0,6
A455E 5 <0,1
S549N il <01
621+1G—>T 11 0,1
R117H 31 ua
R1162X 14 0,1
3849+10Kb C>T 58 0,6
2184dA 8 <{1
Andere 469 4.5
Nicht identifiziert 1.931 18,5
Gesamt 10.420 : 100,0
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Tabelle 11: Mutationen

Mutationen {n}

%

2 bekannte Mutationen 3.689 70,8
1 Mutation bekannt, 1 nicht identifiziert 1.111 21,3
Beide Mutationen nicht identifiziert 410 7,9
Gesamt (genotypisiert) 5.210 100,0
Tabelle 12: Kombinationen von Mutationen
B S Mutationen {n} %
AF508-Homozygot 2.569 49,3
AF508 / andere Mutation 915 17,6
AF508 / nicht identifiziert 247 18,2
Nicht AF508 / nicht identifiziert 164 31
Beide Allele nicht AF508, aber identifiziert 205 3.9
Beide Allele nicht identifiziert 410 7.9
Gesamt 5.210 100,0
Tabelle 13: Homozygote
Homozygote (n} %
AF508 2.569 95,6
G551D 4 0,1
G542X 9 0,3
R553X 5 0.2
W1282X 5 0.2
R347P 1 <0,1
N1303K 11 04
diso7 1 < 0,1
1717-1G=A 1 <01
621+1G->T 1 < 0,1
R117H 1 <0,1
3849+10Kb c-T 1 <0,1
Andere 78 2,9
Gesamt 2.687 100,0




2.4.4 Therapie

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

Keime Keine Keime .| Alle Patienten
nachgewiesen | nachgewiesen
n %o ‘n % n %
Patienten < 18 Jahre 793 36,0 | 1.411 | 64,0 |2.204"|100,0
Antibiotikatherapie 780 1412 1.892
Keine Antibiotikatherapie 13 299 a2
Patienten = 18 Jahre 1222 | 79,0 325 21,0 |1.547°'| 100,0
Antibiotikatherapie 1206 269 1.475
Keine Antibiotikatherapie 16 56 72

1] Bei 28 Patienten fehit die Angabe zur Antibiofikatherapie
2) Bel 27 Patienten fehlt die Angabe zur Antibiotikatherapie

2.4.5 Status der Behandlung

Takelle 15: Regelmaige Behandiung oder Konsulfation

Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und alter
n % n % n %
RegelméRige Behandlung | 2.156 96,6 1.494 94,9 3.650 95,9
Zur Konsultation vorgestellt 76 3.4 76 4.8 152 4,0
Ohne Angabe - - 4 0.3 4 0,1
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2.5 Ergebnisqualitat

2.5.1 GroBe, Gewicht

2.5.1.1 Patienten unter 18 Jahre

Wie schon in den Vorjahren werden einige Ergebnisse in Abhdngigkeit von der GréBe der CF-
Ambulanz (Zahl der 2004 in der Einichiung behandelten CF-Patienten) dargestellt.
Dabei bedeutet

- Typ A! In der Einrichtung werden weniger als 50 Patienten behandett
- Typ B: In der Einrichtung werden 50 und mehr Patienten behandeit

Tabelle 16 enthdlt die Vereilung der Patienten mit einem LSG von unter oder ab 90 % des
Normwertes nach Reinken [22] fur alle Patienten (Zeile Gesamt) und unterteift nach Alterskias-
sen fur Einichtungen beider GrdRen (bel Kinischer Messung).

Ab Tabelle 16 wird neben derm Mittelwert die Standardabweichung (SD - standard deviation) -3 0
aufgefdhrt.

Tabelle 16 LSG fir dlle Patienten von 6 bis < 18 Jahie

Alter Ohne LSG LSG <30 % LSG=90% | Mittel- SD n
in Jahren n % n % n % | wert
<2 4 3,0 39 29,3 a0 67.7 |' 96,81 14,68 133
2-<4 25 13,3 163 86,7 | 98,80 8,36 188
4-<8 2 0,8 39 16,3 198 82,8 | 98,84 10,00 239
6-<8 2 0,7 51 17.4 240 81,9 | 98,02 8,83 293
8-=10 2 0,8 37 15,2 204 84,0 | 99,62 11,15 243
10-<12 70 24 4 217 756 | 97,55 12,43 287
12-<14 79 29,6 188 704 | 97,34 14,03 267
14 -< 16 2 0,7 92 33,2 183 66,1 | 97,23 14,35 27F
16-< 18 101 33,1 204 66,9 | 97,03 14,07 305
Gesamt 12 05 533 239 | 1.887 | 75,6 | 97,90 12,22 2.232
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2.5.1.2 Erwachsene Patienten {18 Jahre und dlter)

Korpergewicht(kg) ] -

Der Body Mass Index (BMI) = —————— 5~ wird flUr erwachsene Patienten nach Miller
Kdrpergrofe(m)

[18] in die Kategorien

- normal (19 <BMI < 25),

- Unteremdhrung, Stufe | (17 <BMI < 19),

- Untereméahmung, Stufe Il (16 <BMI < 17) und

- Unteremdahrung, Stufe il (BMI < 16)

eingeteilt,

Tabelle 17; BMI flr alle Patienten ab 18 Jahre

" Alter OChne BMI BMi] < 19 BMI = 19 Mittel- SD n

in Jahren n % n % n o wert

18-<22 1 0,2 186 39,7 282 60,1 | 19,86 2,68 469

22-<26 2 0,5 133 37.5 221 62,0 | 19,82 2,72 356

26 - <30 5 2,1 83 35,3 147 62,6 | 20,22 2,69 235

30-<34 3 1.7 50 27,9 126 70,4 | 20,64 2,73 179
>34 S 0,9 76 22,7 256 76,4 | 21,14 3,18 335

Gesamt 14 0,9 528 33,5 | 1.032 | 65,6 | 20,27 2,85 1.574 |

Die mittleren BMI-Werte der Patienten in der Alfersklasse von 18 bis < 22 Jahre sind signifikant
niedriger (p < 0,05) dis bei dlteren Patienten (= 30 Jahre),

Die mittfleren BMi-Werte der Einrichtungen vom Typ A und B unferschelden sich nicht signifikant
(siehe Abb, 6 und 7 auf S, 33).
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2.5.2 Lungenfunktion

2.5.2.1 Patienten von 6 bis unter 18 Jahre

Lungenfunktionsdaten werden nur von Patienten, die mindestens sechs Jahre alt sind, ausge-
wertet. Von 427 Kindem zwischen zwei und sechs Jahren liegen 2004 darliber hinaus 170 Wer-
e fir die Vitalkapazitar (VC) vor. Zur Beurteilung der Lungenfunktion werden die Vitalkapazitét,
die Einsekundenkapazitdt (FEV,) und der maximale exspiratorische Fluss bet 25 % der Vitalka-
pazitét (MEF,) nach Zapletal et al.. [30] entsprechend Geschlecht und Kérpergréie normiert.
Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

VC 2 80%,
FEV, = 80% bzw.
MEFs = 60%

des Normwertes nach Zapletal [30].

Tobelle 18 VC (%) far alle Po’nen’ren im After von é bis < 18 Johre

- Alter | OhneVC | VC<80% VC280% - Mittel-  SD T |
" in Jahren n. % n % n % - - wert E
6-<8 30 10,2 65 222 | 198 | 67,6 | 89,60 17,16 293
8-<10 8 3,3 62 255 | 173 | 71,2 | 88,59 17,74 243
10-<12 6 2,1 74 258 | 207 | 721 | 87,20 15,31 287
12-<14 4 1,5 80 300 | 183 | 68,5 | 86,73 16,84 267
14-<18 [ 25 81 29,2 | 189 | 68,2 | 87,10 18,41 277
16-<18 - 1.3 94 308 | 207 | 67.9 | 89,22 21,97 305
|_Gesamt 59 | 35 466 | 27,3 | 1.157 | 69,2 | 88,08 18,11 1672

Die VC (in Prozent der Nomm) unterscheidet sich zwischen den einzeinen Altersklassen nicht sig-
nifikant (siehe Tab. 18).

Die mittleren VC-Werte der Einrichtungen vom Typ A unterscheiden sich signifikant (p < 0,05)
von denen der Einrichtungen vom Typ B.
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Tabelle 19: FEV, (%) fUr clle Patlenten im Alter von 6 bis 18 Jahre

Alter Chne FEV, FEV; < 80 % FEV,;=80% Mittel- sSD n

in Jahren n oy n % n o wert

6-<8 34 11,6 41 14,0 218 744 | 98,53 20,39 293

8§-<10 8 3.3 58 23,9 177 72,8 | 94,66 20,45 243
10 - < 12 i 2.4 78 27,2 202 70,4 | 90,26 18,91 287
12 - < 14 5 1.9 92 34,5 170 63,7 | 86,53 20,57 267
14 - < 16 7 2.5 103 37,2 167 60,3 | 84,56 22,79 277
186 -< 18 4 1.3 117 38,4 184 60,3 | 8590 2778 305
Gesamt 65 3,9 489 29,2 | 1118 | 66,9 | 89,85 22,72 1.672

Die miftlere FEV, (in Prozent der Nomn) unterscheldet sich in den Altersklassen bis 10 Jahre
signifikant von der In den hdheren Altersklassen bis 17 Jahre (p<0,01).

%-Rate FEV2 80 % pro Ambulanz

Abbildung 10; F.E\_/p_é bis < 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)



%-Rate FEVy = 80 % pro Ambulanz
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Abbildung 11: FEV,, 6 bis < 18 Jo-t'u_re, > 50 Patienten (Typ B)

Tabelle 20: MEF,5 ( in %) fir cile Patienten im Alter von & bis < 18 Jahre

Alter Ohne MEF2s | MEF;5 <60 % | MEF. 2 60 % | Mittel- [ SD n
in Jahren n % n A n 9% wert |

6-<8 37 12,6 94 321 162 | 55,3 | 75,87 37,14 293

8-<10| 10 4.1 98 40,3 135 | 55,6 | 68,80 34,60 243
10-<12 | 10 3,5 139 | 48,4 138 | 48,1 | 64,76 34,46 287
12-<14 7 26 148 | 554 112 | 41,9 | 58,61 34,82 267
14-<16| 15 54 156 | 56,3 106 | 38,3 | 54,28 32,38 277
16-<18| 10 3,3 174 | 57,0 121 | 39,7 | 55,07 35,21 305 |
Gesamt 89 53 809 | 484 | 774 | 46,3 | 62,60 35,59 1.672

Bei MEF,5 (in Prozent der Norm) bestehen signifikante Unterschiede zwischen der niedrigen
Altersklasse (< 10 Jahre) und allen héheren Altersklassen {p < 0,01).



Qualitatssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fir 2004

%-Rate MEFp5 2 60 % pro Ambulanz
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Abbildung 12: MEF,s, 6 bis < 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)
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Abblldung 13: MEF,5, 6 bls < 18 Jahre, = 50 Patienten (Typ B)



2.5,2.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und édlter)

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

VC 280%.

FEV, =280% und

MEF,5 260 % des Normwertes als Qualitétsindikatoren dienen.
Als Normwerte werden die infernational Ublichen EGKS-Werte nach Quanjer [20] verwendet.
Bezieht man die Vitalkapazitat auf die EGKS-Normen far dle forcierte Vitalkapazitat, dann sind

diese fur 649 der 1.574 erwachsenen Patienten (41 %) nomnal (vgl. Tab. 21).

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

| Alter Ohne VC VC <80 % VC =280 % Mittel- . SD n
in Jahren n 9% n % n % wert
18 -<22 8 1.7 247 B20 214 456 | 7512 21,95 469
22-<26 6 1,7 211 59,3 139 39,0 | 73,00 23,41 356
26 -<30 14 6,0 128 54,5 93 39,6 | 74,89 21,82 235
30-<34 8 4.5 93 52,0 78 436 | 76,35 22,23 179

>34 10 3.0 200 59,7 125 373 | 7AE3 21,08 335
| Gesamt 46 2,9 879 55,8 649 41,2 | 74,42 22,13 1.574 |
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%-Rate VC 2 80 % pro Ambulanz

Abbildung 14: VC, ab 18 Johre, < 50 Patienten (Typ A}
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Abbildung 15: VC, ab 18 Jahre, = 50 Patienten (Typ B)



Tabelle 22: FEV, (%) fir alle Patienten ab 18 Jahre

Alter Chne FEV; FEV, < 80 % FEV; >80 % | Mittei- sSD n
in Jahren n o n o n o wert
18 - < 22 8 1.7 338 714 126 26,9 | 62,24 25,01 489
22-<26 6 1.7 283 79,5 67 18,8 | 56,87 24,90 356
26-<30 13 5.5 178 7,7 44 18,7 | 56,07 24,35 235
30-<34 8 4.5 141 78,8 30 16,8 | 55,82 23,98 179

=34 9 2.7 279 83,3 47 14,0 | 52,42 23,76 335
Gesamt 44 2,8 L2984 T3 314 19,9 | 57,32 24,74 1.574

Die mittlere FEV, (in Prozent der Nomm) unterscheldet sich signifikant zwischen der jungsten
Altersgruppe (< 22 Jahre) und den diteren Patienten (p < 0.05).
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%-Rate FEV4 2 80 % o Ambutanz

Abbildung 16: FEV,, ab 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)
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%-Rata FEVy 2 80 % pro Ambulanz
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Abbildung 17: FEV,, ab 18 Jahre, = 50 Patienten (Typ B)

Tabelle 23: 'IVIEF9_5 [%) fUr alle Patienten ab 18 Jahre

Alter Ohne MEF,5 MEF2; <60 % | MEF > 60 % | Mittel- sD n
in Jahren n % n % n % wert
18 -< 22 18 3.8 368 78,5 83 17.7 | 34,71 27,61 469
22-<26 17 4.8 308 86,5 31 8,7 26,69 22,41 356
26 -<30 v W2 207 88,1 i 47 24,16 23,26 235
30-<34 14 7.8 154 86,0 1] 6.1 23,20 21,27 179

>34 25 7.5 292 87.2 18 54 21,97 21.23 i
Gesamt 91 58 | 1.329 | 84,4 154 9.8 27,38 24 40 1.574

Der mittlere MEF.¢ (in Prozent der Normyj In % unterscheldet sich signifikant zwischen der jUng-
sten Altersgruppe (< 22 Johre) und den diteren Patienten (p < 0.01) sowie zwischen den Ein-
richtungstypen A und B [p < 0.01).



%-Rate MEFo5 2 60 % pro Ambulanz
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Abbildung 18: MEF,s, ab 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)
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Albbildung 19: MEF,¢, ab 18 Jahre, = 50 Patienten (Typ B)
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2.5.3 Immunglobulin G (IgG)

Von Pilgrim et al.. [19] und Hartison [12] liegen modifizierte Nomnalwerte flr Immunglobuline im
Serumn fdr Kinder und Jugendliche bzw. fur Erwachsene vor. Es wird untersuchf, wie hoch der
Anteil der CF-Patienten mit einem Immunglobulin G im Normalbereich (= Mittelwert + 2 Stan-
dardabweichung (SD) ist).

Tabelle 24: 1gG fur dlle Patlenten bis < 18 Jahren
Alter Ohne IgG 1gG < 28D [-28D<IgG <23SD| IgG = 28D | Mittel | SD n
in Jahren wert
n % n % n % n %
<2 3k | 263 5 3,8 87 65,4 6 | 45| 515 [2.23 133
2-<4 27 | 144 ] 11 59 144 76,6 6 32| 694|582 188
4-<8 45 | 188 | 17 il 149 62,3 | 28 (11,7 8,86 | 7,19 239
6-<8 45 | 154 | 17 5.8 192 655 | 39 |13,3] 9,32 | 6,41 293
8-<10] 30 | 123 ]| 11 4.5 163 63,0 | 49 (20,2 962 | 2,85 243
10-<12| 23 8,0 9 3,1 164 57,1 91 | 31,7]10,69]| 3,74 287
12-<14| 35 | 131 ]| 12 4,5 126 47,2 94 |352[11,45| 4,06 267
14-<16| 33 | 119 ] 14 5,1 137 495 | 93 |336|12,95| 4,69 277
16-<18] 36 | 11,8 14 4.6 130 426 | 125 141,0113,68| 4,77 305
Gesamt | 309 | 138 | 110 | 49 | 1282 | 574 | 531 [23,8]10,40|543 | 2.232

Tabelle 25; 1gG fUr alle Patienten ab 18 Jahre

Alter Ohne IgG IgG < 28D |-28D <igG < 28D | IgG = 2SD | Mittel | SD n
in Jahren i, wert
n Y% n % n % n %
18-<22| 63 | 134 | 18 34 200 426 | 190 | 40,5 /15,77 6,84 469
22-<26| 61 | 171 8 2,2 139 39,0 | 148 | 41,6 | 15,67| 6,87 356
26-<30| 38 | 16,2 i 30 85 36,2 | 105 | 44,7 | 16,23| 8,70 235
30-<34| 22 | 12,3 5 28 76 425 | 76 |42,5]14,85| 4,37 179

>34 a1 0a §-18 3,9 148 442 | 115 | 34,3 |15,62| 9,93 335
Gesamt | 243 | 154 | 49 il 648 41,2 | 634 | 40,3 15,68| 7,66 | 1.574




2.5.4 Mikrobiologie

Tabelle 26: Pseudomonas ceniginosa (Ps. aeruginosa) flr alle Patienten bis < 18 Jahren

Alter Ohne Angabe Ps. aeruginosa ja | Ps. aeruginosa nein n
in Jahren n % n % n %
<2 24 18,0 109 82,0 133
2-<4 30 16,0 158 84,0 188
4-<6 3 13 43 18,0 193 80,8 238
6-<8 2 0,7 60 20,5 231 78,8 293
8-<10 83 34,2 160 65,8 243
10-<12 8 1,0 o7 33,8 187 65,2 287
12-<14 il 04 133 49.8 133 49,8 267
14-<16 4 1,4 141 50,9 132 47,7 277
16-< 18 1 0,3 169 55,4 138 44,3 305
Gesamt 14 0,6 780 349 1.438 64,4 2.232

Tabelle 27: Ps. aeruginosa fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter Ohne Angabe Ps. aeruginosa ja Ps. aeruginosa nein n
in Jahren n % n % n %
18-<22 2 0.4 330 70,4 137 29,2 469
22-<26 6 1.7 284 79,8 66 18,5 356
26-<30 8 2.1 191 81,3 39 16,6 235
30-<34 4 22 139 T 36 20,1 179

>34 1 0,3 269 80,3 65 19,4 335
Gesamt 18 101 1213 7 343 21,8 1.574

Tabelle 28: Burkholderia cepacia (B, cepacia) flr alle Patienten bis < 18 Jahren

Alter Ohne Angabe B. cepacia ja B. cepacia nein n
in Jahren n % n % n %
<2 1 0,8 132 99,2 133
2-<4 1 0,5 187 885 188
4-<6 6 25 1 0,4 232 97 .1 239
6-<8 3 1,0 2 0,7 288 98,3 293
8-<10 & 2,1 3 1,2 235 96,7 243
10-<12 4 1,4 4 1,4 279 97,2 287
12-<14 1 0.4 4 1,5 262 98,1 267
14 - <18 6 2,2 5 1,8 266 96,0 277
16-<18 4 1,3 9 3,0 292 857 305
Gesamt 30 1.3 29 1.3 2.173 97,4 2.232

Tabelle 29: B. cepacia fUr alle Patienten ab 18 Jahre

Alter Ohne Angabe B. cepacia ja B. cepacia nein n
in Jahren n % n__ % n %
18-<22 10 21 17 3,6 442 94,2 469
22-<26 13 g 10 2,8 333 955 356
26-<30 6 26 1" 4,7 218 92,8 235
30-<34 5 2,8 11 6,1 163 gil; 179

=34 B 1,5 13 3,9 317 94.6 335
Gesamt 39 25 62 3.9 1.473 93,6 1.574
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Abbildung 20: Patienten mit positivern mikrobiclogischen Befund in Prozent '



2.5.5 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 415 (18,6 %) der 2.232 Patienten unter 18 Jahren wurden keine Komplikationen oder
Sonderprobleme gemeldet. Von 1.574 Patienten, die 18 Jahre und diter sind, wurden 135 mali
(8.6 %) keine Probleme gemeldet. Die aufgetretenen wesentlichen Probleme sind in den Ta-

bellen 30 bis 33 erfait,

Tabelle 30: Pumonale Komplikationen

Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und alter

n % n % n %

ABPA 87 39 131 8,3 218 or
Pneumothorax 8 4 31 2,0 39 1,0
Massive Hamoptoe 5 0,2 51 3,2 56 1.5
Tuberkulose 3 0,1 5 0,3 8 0,2

Tabelle 31: Gastrointestinale Komplikationen
Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und &lter

n % n % n %
Exockrine Pankreasinsuffizienz 1731 77.6 1.307 83,0 3.038 79,8
Hepatobilidre Komplikationen 492 22,0 380 24,1 872 22,9
Diabetes mellitus 75 34 400 254 475 12.5
DIOS 58 2,6 87 5.5 145 3.8

Tabelle 32: Nasenpolypen-OP und sonsfige begleitende Erkrankungen

Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und alter
n | % R " n | %
Nasenpolypen-OP 72 3.2 71 45 143 | 3,8
Begleitende Erkrankungen 197 8,8 298 18,9 485 13,0

Tabelle 33: Mehrfachkomplikationen (gleichzeitiges Auffreten von Pneumothorax und / oder

ABPA und / oder hepatohilidre Komplikationen und / oder Diabetes melitus)

Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und alter
n Yo n Y% n %
2 Komplikationen 46 2.1 173 11,0 219 58
3 Komglikationen 1 <0,1 16 1,0 17 04

Bei 14 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft,
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3 Zusammenfassung
Standardstatistik Stufe I

Seit 1995 wurden Im Verfahren “Qualltatssicherung Mukoviszidose” bis zum 31,12.2004 die
Daten von 6.519 Patienten erfasst. Davon gaben 6.347 Patienten eine Einwiligung zur weite-
ren Auswertung ihrer Daten.

Das mittlere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen stiegen von 1995 bis 2004
kontinuletlich an (siehe Abb. 2, Kap. 2).
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Entspricht Abbildung 2, Kapitel 2

1) Mitfleres Alter {Jahre]
2) Patienten 2 18 Jahre In %

Flr das Jahr 2004 sind 39 verstorbene Patienten gemeldet worden, Die (kumuiative] Uberle-
benswahrscheinlichkeit, mindestens 40 Jahre alt zu werden, betragt In 2004 63 % (berechnet
mit Hilfe von alterspezifischen MortalitGisraten, Einzelheiten siehe Kap, 4 "Sonderauswerung
Mortalitét”).

Mit 95 %iger Sicherheit lliegt der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit in 2004 bel min-
destens 36,8 Jahren (Einzelheiten siehe Kap. 4 “Sonderauswerung Mortalitat”).



Tabelle 34: Ergebnisqualitdt fur den Beobachtungszeitraurm 01.01.2004 bis 31.12.2004

Parameter Patienten Patienten Patienten
< § Jahre 6 his < 18 Jahre - 218 Jahre
{n=560) (n=1.672) ~ [n=1.574)
|LSG 290 % 80,5 % 739 % -
| ohne Angaben 1,1% 0.4 % -
'BMI =19 = - 65,6 %
ohne Angaben - - 0,9 %
l
Ive =280% = 69,2% 41,2 %
I ohne Angaben = 3.5% 28 %
[FEV;, >80% - 66,9 % 19,9 %
; ohne Angaben - 3,9% 2,8 %
MEF,; =60% = 46,3 % 9.8 %
ohne Angaben - 5,3 % 58 %
IgG -28D<IgG<28D 67.9% 539% 41,2 %
ohne Angaben 19,1 % 12,1 % 15,4 %
Ps. aeruginosa negativ 821% 58,5 % 21,8%
unbekannt 0,6 % 0,7 % 1.1'%
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Tabelle 35: "Highlights' der Ergebnisse 1995 bis 1999 in Deutschland

- Deutschland Deutschland Deutschiand Deutschland Deutschland -
Parameter 1.9.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12.
1995 * 1996 | 1997 *i 1998 *} 1999 *
—— 165 | 185 217 199 114
- a_a I
Sg:zL?:: diagnostizierter 72% 53 % 48% iO% o 22%
Mittleres Alter bei Diﬂnose 3.6 Jahre 3.4 Jahre 3,4 Jahre 3,9 Jahre 4,8 Jahre
Median des Alters bei 1,2 Jahre 1,1 Jahre 0,5 Jahre 0,6 Jahre 1,2 Jahre
Diagnose
Sterbefélle 32 44 52 58 41
Mortalitatsrate 18 13 1,4 1,5 1,2
bezogen auf in dem Jahr
| E)eol:';lgchtete Falle} pro 100 pro 100 pro 100 pro 100 pro 100
i Median des Uberlebens - - 29,3 29,6 31,6
Mittleres Alter **i 13,8 Jahre 14,8 Jahre 15,5 Jahre 15,8 Jahre 16,3 Jahre
Median des Alters **| 12,6 Jahre 13,4 Jahre 14,2 Jahre 14,5 Jahre 15,0 Jahre
| B 5
Anteil Patienten s a -
IZ 18 Jahre **) 296 % 33.8% 37.0% 39,0 % 40,8%
| .
Zahl der Patienten
> 18 Jahre | 660 1.151 1.609 i .1._86_1 2.028
Geschlecht {ménnlich| 52,4 % 52,7 % 53.1% 52,5 % 52,3%
Mittleres LSG fur Patienten
< 1B Jahre 96,9 a7 g 87.4 27,9
Mittlerer BMI fiir Patienten
= 14 Jubirs 19,6 19,8 19,9 20,0 20,1
Mittleres VC in % der Norm 78 79,1 80,0 80,1 80,3
Mittleres FEV, in % der Norm 73,4 736 73.3 73,4 75.4
Mittleres MEF 25 in % der
| o 51,3 48,7 50,5 494 | 545
Mikrobiologie
Ps. aeruginosa positiv 56,9 % 56,0 % 54,0 % 538 % 52,1%
B. cepacia positiv 2,4 % 2,7 % 20% 2,3 % 18%
| Genolyp bestimmt 76,1 % 71,2 % T46% 752% |  80,2%
| Pankreasenzyrme 90,5 % 90.8 % 91,3 % 75,5 % | 60,3%
| Teilnehmende Einrichtungen 62 90 97 87 | 85

*] Eventuelle Abweichungen zu den jahrdichen Berichten von 1995, 1996, 1997 und 1998 resulfieren aus dem unterschiedil-
chen Datenstand. Die Daten dieser Jahrgénge und 1999 In obiger Tabelle enfsprechen dem Datenstand vom 31.08.2000.

**1am 31.12. des jeweiligen Jahres dis nicht verstorben gemeldet

5(



Tabelle 36: "Highlights" der Ergebnisse 2000 bis 2004 in Deutschland

=

Deutschland Deutschland Deutschland Deutschiand Deutschland
Parameter 1.1.-31.12. 1.1.-31.12. S11.-3112. 1.1.-31.12. 18412,
2000 2001 2002 2003 2004
Patientenzahl 5.495 5.638 5.997 6.308 6.519
Neu diagnostiziert 198 95 81 79 107
Anteil neu diagnostizierter
eskae pilria 37 % 1.8 % 1.4 % 1.3 % 1,6 %
Mittleres Alter bei 3,4 Jahre 3,4 Jahre 4,1 Jahre 4,6 Jahre 3,5 Jahre
Diagnose
Median des Alters bei 1,0 Jahre 0,8 Jahre 1,0 Jahre 1,0 Jahre 0,5 Jahre
 Diagnose
Sterbefalle 33 30 36 38 39
i Mortalitatsrate 0.9 0.8 1.4 0.6 09
{bezogen auf in dem Jahr ; g
beobachtete Falle} pro 100 pro 100 pro 100 pro 100 pro 100
Median des Uberlebens 31,2 - 30,2 36.4 36,8
Mittleres Alter *j 16,8 Jahre 17,5 Jahre 17,2 Jahre 18,7 Jahre 19,2 Jahre
Median des Alters *} 15,5 Jahre 16,4 Jahre 16,1 Jahre 17,6 Jahre 18,0 Jahre
Anteil Patienten S E = B
> 18 Jahre *] 43,6 % 479 % 48,6 % 50,1 % 52,0 %
Zahl der Patienten
> 18 Jghre * “3'2_71 2.467 2.759 2.981 3.162
Gaschlecht {mannlich | 52,7 % 52,3 % 52,1 % 52,3 % 52,3 %
Mittleres L.SG fir
Patienten < 18 Jahre 9.8 na i or.r 97.9
Mittlerer BMi filr Patienten 20,1 20,1 20.2 20.3 203 -
> 18 Jahre
Mittleres VC in % der
i, 80,1 84,3 79,6 80,2 84 4
Mittleres FEV, in % der
Pw— 74,9 79,8 Fa 74,3 78,9
Mittleres MEF ;s in % der
s 51,3 57,2 47.8 453 48,7
Mikrobiologie
Ps. aeruginosa positiv 50,8 % 50,7 % 50,4 % 51,5% 52,4 %
B. cepracia positiv 2,2 % 21% 2,4 % 22% 24 %
Genotyp bestimmt 84,6 % 81,5 % 80,4 % 82,7 % 82,1 %
Pankreasenzyme 92,3 % 91,5 % 92,8 % - 92i6._:/o 92,3 %
Teilnehmende 91 87 a9 89 87

Einrichtungen

*1am 31.12. des jeweili-g:en :Jah'res als nicht verstorben gemeldet
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Tabelle 37: "Highlights' der Ergebnisse 2004 in Deutschland im Vergleich mit friiheren der

jahrlichen Dofenrepor‘rs aus den USA [8] und Frankreich [21]

Deutschiand USA Frankreich
Parameter 1.1.-31.12. 1.1.-31.12, 1.1.-31.12.
2004 | 2003 2003
Patientenzahl 6.518 21.742 4.104
Neu diagnostiziert 107 958 228
Anteil neu diagnostizierter Patienten 1,6 % 4,4 % 5,6 %
Mittleres Alter bei Diagnose 3,6 - 4.5 Jahre
Median des Alters bei Diagnose 0,5 0,5 Jahre 0,5 Jahre
Sterbefalle 39 364 56
Mortalitétsrate (bezogen auf in dem 0.9 % - E _
Jahr beobachtete Falle) et
Median des Uberlebens 36,8 32,9 36,5
Mittleres Alter 19,2 Jahre - 15,8 Jahre
Median des Alters 18,0 Jahre - 14,0 Jahre
Anteil Patienten > 18 Jahre 52,0 % 40,0 % 37.9%
Zahl der Patienten > 18 Jahre 3.162 8.697 1.567
Geschlecht (m&nnlich) 52,3% 51,9 % 52,2 %
Mittleres LSG fiir e 16,5
Patienten < 18 Jahre 97.9 % 3 (mittlerer BMI)
Mittlerer BMI flr
Patienten > 18 Jahre 0.3 = 108 .
Mittleres VC in % der Norm 84,4 - 88,7 /729"
Mittleres FEV, in % der Norm 78,9 60,8 81,7 /578"
Mittleres MEF .5 in % der Norm 48,7 - -
Mikrobiologie
Ps.aeruginosa positiv 52.4 % 57,2 % 48,6 %
B. cepacia positiv 2,4 % 3,1% 24 %
Genotyp bestimmt 82,1 % 82,7 % 84,8 %
| Pankreasenzyme 92,3 % 90,2 % 87,0 %
LTeilnehmende Einrichtungen 87 - 82

* <18 Jahre /2 18 Jahre

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und
ihren Patientinnen und Patienten fiir die Uberlas-
sung ihrer Daten.



4 Sonderauswertung Mortalitat

4.1 Allgemeines

Far die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2004 wurden 438 CF-Patienten als verstorben ge-
meldet. Tabelle 38 enthdlt Angaben zu Alter und Geschlecht der Verstorbenen sowie zu den
Todesursachen.

Tabelle 38; Ubersicht Uber die von 1995 bis 2004 verstorbenen Patlenten

1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2064

Zah| der Verstorbenen 32 47 49 60 48 38 43 43 38 39

davon ménnlich in % 50,0 44,7 59,2 60,0 50,0 39,5 53,5 46 5 47 4 33,3
Verstorbene < 18 Jahre 40,6 17,0 286 250 229 34,2 30,5 11,6 31,6 17.9
in %
Mittleres Alter aller 20,2 220 223 239 238 21,8 24,7 25,6 24,2 26,5-
Verstorbenen i
15D} (6.8) (6.9) (7,5) (9,7] (9,0) (8,2) £12,7] (10,23 | 10,21 9,3k
| Median Sterbealter 18,2 225 226 248 Z8.9 213 23,4 25.1 218 25,1
Mittleres Alter der 19,3 21,6 23,5 24,7 227 23,7 287 241 270 254
verstorbenen ménnlichen
Patienten
j+SD} {8) (8,3) (7.2) {10.2) | (8.7) (9.8) (18.5) | (12.4) {11] (10,0)
Mittleres Aiter der 21,1 224 206 227 24,9 19,4 20,1 289 21,86 26,8
verstorbenen weiblichen
Patienten
(5D} | (56) |5.6) .71 (8,9) 19.4) (6.6) 15,8¢ (7.8} i8,9] {914

Todeigrsachen cMehrfachnennunien mgligh] in %

Nicht CF-relevant | 10,6 6,1 50 42 53 2.3 163 10,5 2.6
CF-kardiopulmonal | 90,6 830 83.7 85,0 79,2 86,8 953 78,7 2 76,9
CF-hegato-intestinal 43 8,2 10,0 10,4 4] 4.7 7.0 2.6 7.7
CF-relevant - andere 15,6 4.3 10,2 L 83 79 4.7 8.3 211 20,5
Ursache '
Letalitat (pro 100 1.2 1.5 1.4 1,6 1.2 0.9 1,0 1 0.8 0.9
gemeidete Patienten und
Jahrh

Fur die Jahre 2003 und 2004 wurden weniger Todesfdlle dls in den vorangegangenen Jahren
gemeldet. In diesen Jahren starb im Mittel ein CF-Patient von 100.

Von den Insgesamt 438 in den Jahren 1995 bis 2004 verstorbenen Patienten sind elf Patienten
junger als sechs Jahre, 22 Patienten zwischen sechs und elf Jahre und 79 Patienten zwischen
12 und 17 Jahre alt (Abb. 21 und Tab. 39). Das bedeutet, dass 25,6 % aller verstorbenen Pati-
enten das 18, Lebensjahr nicht vollendeten (Abb. 21). Im Verglelch dazu glit fir das Jahr 2004,
dass von den 39 verstorbenen Patienten kein Patient im Alter von unter elf Jahren, ein Patient
mit elf Jahren, ein Patienten mit 13 Jahren, ein Patlenten mit 15 Johren, zwei Patienten mit 16
Jahren und zwel Patienten mit 17 Jahren verstartben, 32 Patienten verstarben im Alter von 18
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bis 48 Jahren. Das bedeutet, dass 17,9 % dller in 2004 verstorbenen Patienten das 18. Le-
bensjahr nicht vollendetenl|
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Abbifdung 21 Atersvereilung der von 1995 bis 2004 verstorbenen Patienten (Alter gerundet)
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Abbildung 22: Kumulative Altersverteilungen der verstorbenen CF-Patienten in Deutschiand
(D) 1995 bis 2004, in den USA 2000 [8] und aller Verstorbenen in
Deutschland [23].



CF-Patienten sterben wesentlich friher als die (brige Bevdlkerung in Deutschland. In den lefz-
ten Jahren waren 26 % aller verstorbenen CF-Patfienten jUnger als 18 Jahre. Dagegen waren
2002 weniger als 1 % der in der deutschen Bevolkerung Verstorbenen junger ais 18 Jahre. An-
dererseits waren 23 % der in den letzten Jahren verstorbenen CF-Patienfen in Deutschiand 30
Jahre und dlter. In den USA waren 25 % aller im Jahr 2000 verstorbenen CF-Patienten junger als
18 Jahre, mehr als 30 % waren 30 Jahre und diter.

Die Tabellen 38 und 39 zeigen, dass im Jahr 2004 kardiopulmonale Probleme bei CF-Patien-
ten dller Altersgruppen die dominierende Todesursache waren,

Tabelle 39: Alfersverieilung und Todesursachen von 1995 bis 2004

<6 6-11 | 12-17 | 18-23 | 24-29 | >30
Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre
Anzahl der
verstorbenen Patienten 11 22 79 121 105 100
Todesursachen {Mehrfachnennungen méglich} in %
Nicht CF-relevant 18,2 0,0 51 7.5 g7 80
Kardiopulmonal 54,5 90,9 86,1 85,6 83,8 78,0
Hepato-intestinal 18,2 4,5 2,5 34 6.7 10,0
CF-relevant - '
andere Ursache 9.1 9,1 8,9 7,6 12,4 11,0

Insgesamt wurden in 23 Fallen (5,3 %) Mehrfachnennungen vorgenommen.
Das Sterbealter bei mannlichen und weiblichen CF-Patienten ist etwa gleich verteilt (Chi-Qua-
drat-Unabhdangigkeitstest, p=0,8) (siehe Tab, 3¢ und Abb. 23).
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FUr das Jahr 2004 wurden insgesamt 39 verstorbene CF-Patienten gemeldet. Der Anteil an
jung verstorbenen Patienten war mit 17,9 % wesentlich niedriger als in den Jahren zuvor (vgl.
Tab. 37). Zwolf Patienten waren zum Todeszeitpunkt dlter als 30 Jahre. Man kann mit 95 %iger
Sicherhelt sagen, dass der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit mindestens 36,8 Jahre
betragt. Aus der Abbildung wirde man eine 63 %ige kumulative Ubetlebenswahrscheinlichkeit
von 42 Jahren ablesen. Auf Grund der geringen Fallzahlen wird das Konfidenzintervall, d. h. der
Bereich, in dem der geschatzte Wert mit 95 % Sicherhelt tatsachlich in der Population liegt, ab
elnem Alter von 30 Jahren sehr breft, So betrGigh die Waohrscheinlichkeit, das 40. Lebensjahr zu
ameichen, 63 % mit einem 95 % Konfidenzintervall von 47 % bis 80 %.
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Abbildt:lr_ig 24: Kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit mit 95 % Konfidenzintervall im Jahr
2004



4.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir
das weitere Uberleben bei CF

Die Lungenfunkfion und der Emahrungszustand von CF-Patfienten sind von groBer Bedeutung
fur den Krankheitsveriauf und geften als wesentliche Prognoseindikatoren fir das weitere Uber-
leben. Dazu sind in den letzten Jahren eine Reihe von Arbeiten erschienen. Mit dem Vorliegen
von Veraufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Behandlungszentren Gber
die Jahre 1995 bis 2004 ist die Méglichkeit gegeben, diesen Zusarnmenhang fUr die deutsche
CF-Population zu untefsuchen.

Zu Beginn des Projektes "Qualitétssicherung Mukoviszidose" wurde als Ziel formuliert, dass die
CF-Patienten das Erwachsenenalter in einem medizinisch akzeptablemn Zustand ereichen sol-
len. Dabei wurde dls medizinisch akzeptabler Zustand definiert, dass

100 % der Patienten nomaigewlichilg sind,
70 % der Patienten elne nomale Lungenfunktion aufweisen,
30 % der Patienten ohne Pseudomonas-infektion sind und dass

kelne Massivkermplikatiocnen bis zum Erwachsenenalter auftraten.

Als normaler Eméhrungszustand wird ein Body Mass Index (BMI) von mindestens 19 angesehen.
Als normale Lungenfunktion gelten eine Vitalkapazitat (VC) und eine Einsekundenkapazitét
{(FEV,} von mindestens 80 % der Normm sowle ein maximaler exspiratorischer Fluss bel 25 % der
Vitalkapaozitdt (MEF,5) von mindestens 60 % der Norm.

Ziel der Untersuchung ist, zu kidren, ob es einen Unferschied fir die weitere Uberiebenswahr-
scheinlichkeit ausmacht, wenn ein CF-Patient das Erwachsenenalter in elnem akzeptablen
medizinischen Zustand enelcht, und zu schdtfzen, wie grol dieser Unterschied ist.

In die Untersuchung werden alle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre alf
waren und flr die 1995 Daten zum Emdhrungszustand, zur Lungenfunktion und zur Mikro-
biclogie vorlagen. Mit Hiife von Kaplan-Meier-Schatzungen wird die weitere Uberlebenswaht-
scheinlichkelt dieser Patienten in Abhdngigkelt von der medizinischen Ausgangssituation im
Johre 1995 geschdtzt. Mittels Log-Rank und anderer Tests wird geprtift, ob die Gruppen-
unterschlede statistisch signifikant sind.
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4.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI (n=219); BMI < 19: 51,6 % der Patienten
BMI =19 48,4 % der Patienten

VC (n=212): VC < 80 %: 58,0 % dex Patienten
VC = 80 %: 42,0 % der Patienten

FEV, (n=212): FEV, < 80 %: 69.3 % der Patienten
FEV, = 80 %: 30,7 % der Patienten

MEF 55 (N=195): MEF,5 < 60 %: 79.0 % der Patienten
MEF,5 = 60 %: 21,0 % der Patienten

Ps. aeruginosa (n=217): Ps. aeruginosa positiv: 71,4 % der Patienten
Ps. aefuginosa negativ: 28,6 % der Patienten

Gesamt (n=220): BMI<19 oder VC <80 % oder FEV, <80 % oder MEF,5 <60 % oder
Ps. aeruginosa positiv: 91,4 % der Patienten
BMI = 19 und VC =80 % und FEV, = 80 % und MEF,5 = 60 % und
Ps. aeruginosa negativ: 8,6 % der Patienten

(Die Differenzen der Zahlen im Kap. 4.2.1. zu den Berichtsbénden der Vorjahre, ergeben sich durch Dafenbe-
reinigungen, Nachmeldungen und Korrekturen, insbbesondere von Datumsangaben, und durch zusdifzliche um-

fangreiche Plausibilitétsprafungen.)

4.2.2 Mortalitdt bis 2004 in Abhangigkeit von der
medizinischen Situation im Jahr 1995

Von allen 219 CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 17, 18 oder 19 Jahren waren und fur
die in 1995 Daten flr die Emdhrungssituction, die Lungenfunktion bzw. flr Pseudomonas aeru-
ginosa (Ps. aeruginosa) vorlagen, sind bis 2004 50 (22,8 %) als verstorben gemeldet, Das er-
reichte Lebensalter betragt im Mittel 22,0 Jahre (SD=2,9 Jahre). Die 5-Jahres-Uberlebenszeit
kann zuverldssig geschdtzt werden, da fur diesen Beobachtungszeitraum von jedem Patienten
bekannt ist, ob er verstorben ist oder noch lebt.



4.2.2.1 Mortalitat bis 2004 in Abhédngigkeit vom Body Mass Index
im Jahr 1995

Von den 113 Patienten, die 1995 einen BMI unter 19 haben, sind 42 Patienten (37,2 %) bis En-

de 2004 verstoroen. Von den 106 Patienten, die 1995 einen BMI von 19 und héher haben, sind
bis zum Ende des Jahres 2004 acht Patienten verstorben (7,5 %, p < 0,01).
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Abblldung 25: Kumulatives Uberleben in Abhangigkeit vomn BMI 1995

Flr 17- bis 19-jahrige Patienten mit einem BMI von 19 und héher betréigt die Wahrscheinlichkeit
die nachsten finf Jahre zu Uberleben 96 %. Fur 17- bis 19-jahrige Patlenten mit einem BMI von
weniger als 19 betdgt die Wahrscheinlichkeit die néchsten flinf Jahre zu Gberleben 70 %. Der
Unterschied in der Uberebenswahrscheinlichkelt zwischen den beiden Gruppen ist statistisch
signifikant (o < 0,01).
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4.2.2.2 Mortalitit bis 2004 in Abhdngigkeit von der Vitalkapazitit
im Jahr 1995

Von den 123 Patienten, die 1995 eine VC unter 80 % haben, versterben bis Ende 2004 39 Pa-
tienten (31,7 %). Von den 89 Patienten, die 1995 eine VC von 80 % und besser haben, ver-
sterben bis Ende 2004 acht Patienten (9,0 %. p < 0.01).
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Abbildung 26: Kumulatives Uberleben in Abhdngigkeit von der VC 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jéhrigen CF-Patienten mit einer VC
ab 80 % der Norm betrégt 94 %. Die 5-Jahres-Uberebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit
einer VC unter 80 % der Nom betraigt dagegen nur 76 % (p < 0,01).



4.2.2.3 Mortalitat bis 2004 in Abhangigkeit von der Einsekunden-
kapazitiat im Jahr 1995

Vion den 147 Pafienten, die 1995 eine FEV,; unter 80 % haben, versterben bis Ende 2004 43 Pa-
tienten (29,3 %). Von den 65 Patienten, die 1995 eine FEV, von 80 % und besser haben, ver-
sterben bis Ende 2004 vier Patienten (6.2 %. p < 0,01).
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Abbildung 27: Kumulatives Uberleben in Abhangigkeit von der FEV, 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jdhrigen CF-Patienten mit einer FEV;
ab 80 % der Nomm betragt 96 %. Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkelt der Patienten mit
einer FEV; unter 80 % der Norm betragt dagegen nur etwa 78 % (p < 0,01).
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4.2.2.4 Mortalitdt bis 2004 in Abhdngigkeit vom MEF,5; im Jahr 1995

Von den 154 Patienten, die 1995 ein MEF,; unter 60 % haben, versterben bis Ende 2004 37 Pa-
tienten (24,0 %). Von den 41 Patienten, die 1995 ein MEF,, von 60 % und besser haben, ver-
sterben bis Ende 2004 vier Patienten (2.8 %, nicht signifikant, d. h. p > 0,05).
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Abbildung 28: Kumulatives Ubereben in Abhéngigkeit vom MEF,5 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einem
MEFo5 ab 60 % der Nomm betrgt 94 %. Die 5-Jahres-Uberiebenswahischeinlichkeit der Pati-

enten mit einem MEF 5 unter 60 % der Norm betragt dagegen nuretwa 81 % (nicht signifikant,
d. h. p > 0,05),



4.2.2.5 Mortalitdt bis 2004 in Abhidngigkeit von Pseudomonas
aeruginosa im Jahr 1995

Von den 155 Patienten, die 1995 Ps. aeruginosa positiv waren, verstarben 39 Patienten (25,2
%] bis Ende 2004. Von den 62 Patienten, die 1995 Ps. aeruginosa negativ waren, versterben
bis Ende 2004 elf Patienten (17,7 %, nicht signifikant, p > 0,05).
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Abbildung 29: Kumulatives Ubereben in Abhdngigkelt von Ps. aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-Ubsrlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jéhrigen CF-Patienten ohne Ps. aeru-
ginosa im Jahr 1995 betiagt 86 %. Die 5-Jahres-Uberebenswahischeinlichkeit der Patienten
mit Ps. aeruginosa betragt 82 % (nicht signifikant, p > 0,05).

4.2.2.6 Mortalitat bis 2004 in Abhdngigkeit von allen Parametern im
Jahr 1995

Von den 70 Patienten (32,0 %), die 1995 in allen funf betrachteten Parametem unter den an-
gestrebten Grenzwerten lagen (d. h. BMI < 19, VC < 80 %, FEV, < 80 %, MEF,5< 60 %, Ps. ae-
ruginosa positiv) versterben 23 (32,8 %) bls zum Ende des Jahres 2004. Von den 129 Patienten
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(58.% %). die 1995 in mindestens einem Parameter unter den angestrebten Grenzwerten
lagen [d. h. BMI < 19 oder VC < 80 % oder FEV, < 80 % oder MEF,5 < 60 % oder Ps. aerugi-
nosa positiv), verstertben bis Ende 2004 27 Patienten (20,9 %).

Von den 20 Patienten (9,1 %), die 1995 in allen betrachteten Parametern gut waren (d. h,

BMI =2 19, VC = 80 %, FEV, = 80 %, MEF,5 2 60 %, Ps. aeruginosa negativ), verstirot bls Ende
2004 kein Patient (0 %, p < 0,01).
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Abbildung 30: Kumulatives Uberleben in Abhéngigkeit vorm medizinischen Zustand 1995

Alle 17- bis 19-jahrigen Patienten, die 1995 einen BMI von mindestens 19 aufwiesen, eine
VC von mindestens 80 % der Norm, elne FEV; von mindestens 80 % der Nomm, einen MEF 55
von mindestens 60 % der Norm und ohne Ps. aeruginosa-Besiedelung waren, Uberlebten die
folgenden 5 Jahre. 89 % der 17- bis 19-jchrigen Patienten, die 1995 in mindestens ainem der
obigen Parameter Werte aufwiesen, Uberiebten die folgenden 5 Jahre. Nur 74 % der Patien-
ten, die 1995 in allen Parametern schlechte Werte aufwiesen, Gberlelsten die folgenden 5 Jah-
re. Der Unterschied in der Uberlebenswahrscheiniichkelt zwischen den drel Gruppen ist stati-
stisch signifikant (p < 0,01).



5 Entwicklung klinischer Parameter
von 1995 bis 2004

Zu Beginn des Projekies "Qualitdtssicherung Mukoviszidose® Im Jahr 1995 wurden flr das Jahr
2005 Ziele fur Ergebnisparameter bel 18-Jahrigen CF-Patienten festgelegt. Mit dem neuen
Beobachtungsjahr 2004, nach Nachmeldungen auch fUr frlhere Jahre und Datenkorrekturen,
soll der derzeitige Stand beschrieben werden (Tab. 40).

Tabelle 40: Stand der Zielerreichung bei 18-jdhrigen CF-Patienten 1995 und 2004 im Vergleich

| Parameter Ziel Stand 1995 Stand 1999 Stand 2004
(n=71) (n=136) (n=120)

i BMI = 19 100 % 45,8 % 551% 58,3 %

| FEV; 280 % 70 % 222 % 30,1 % 325%

| Ohne Ps. aeruginosa 30 % 236% | 324% 36,7 %

Im Jahr 2004 weisen 58,3 % der 18-jdhrigen CF-Patienten einen Body Mass Index (BMI) von
mindestens 19 auf, und 32,5 % haben eine Einsekundenkapazitat (FEV, jven mindestens 80 %
der Nom. 28,3 % der Patienten haben im Jahr 2004 elnen BMI von mindestens 19 und gleich-
zeitig eine FEVy von mindestens 80 % der Norm. Im Jahr 2004 wurde bei 36,7 % der 18-Jahri-
gen kein Pseudomonas aeruginosa (Ps. aeruginosa) gefunden. Nur 15 % aller 18-Jahiigen
erfullen im Jahr 2004 alle drel geforderten Kriterien.

Ausgehend von den Zielvorsteliungen fur erwachsene CF-Patienten wurden auch fir 6- und
12-jahrige CF-Patienten Zielvorstellungen enfwickelt, die in den Tabellen 41 und 42 mit dem
Stand des Jahres 2004 verglichen werden soll.

Tabeile 41: Stand der Zislerreichung bel 12-jéhrigen CF-Patfienten 1995, 1999 und 2004

Parameter Ziel Stand 1995 Stand 1999 Stand 2004
o (n=111) {n=137) (n=125)
LSG > 95 % 100 % 46,4 % a74% | 520%
FEV, 280 % 80 % 54,1 % 58,4 % 59,2 %
_Ohne Ps. aeruginosa 60 % 35.1% 441 % 49,2 %

Von 1995 bis zum Ende des Jahres 2004 ist der Anteil der 12-Jahrigen mit guterm Ermdhrungs-
zustand bzw. guter Lungenfunktion geringfliglg gestiegen. Der Anteil von 12-jéhrigen CF-Patl-
enten, die sowohl ein Langen-Soll-Gewlcht {LSG) von mindestens 95 % dls auch eine FEV, von
mindestens 80 % der Nomn haben, steigt von 27 % im Jahr 1995 auf 34 % im Jahr 2004. 49,2
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% det 12-Jahrigen sind im Jahr 2004 frei von Ps. geruginosaq, Der Anteil von 12-Jahrigen, die al-
le drei Kriterien erflllen, steigt von 11 % im Jahr 1995 auf 22 % im Jahr 2004,

Tabelle 42: Stand der Zielerreichung bei é-jGhrigen CF-Po’ri_e_n‘repl‘?_‘?_& 1999 und 2004

- Parameter Ziel Stand 1995 Stand 1982 | - Stand 2004
(n=114) (n=155) (n=152)
LSG 295 % 100 % 61,1 % 60,6 % 67.8 %
 FEV, 280 % 100 % 75.0 % 70,2 % 86,2 %
Ohne Ps. aeruginosa| 80 % 57,0 % 69,9 % 86,8 %

Von 1995 bis zum Jahr 2004 steigt der Anteil der 6-Jéhrigen CF-Patienten mit einem LSG von
mindestens 95 % der Norm von 61,1 % auf 67,8 %. Der Anteil der Patienten mit einer FEV, von
mindestens 80 % der Norm steigt von 75 % auf 86,2 %. Auch der Anteil von 6-Jéhrigen, die so-
wohl eln gutes LSG als auch eine gute FEV, erreichen, steigh in diesem Zeitraurn von 35 % auf
57 % an. Im Jahr 2004 sind 86,8 % der 6-Jahrigen frei von Ps. aeruginosa, Der Anteil von 6-
Jahrigen, die alle drei Kriterien erflillen, steigt von 22 % im Jahr 1995 auf 51 % Im Jahr 2004.




6 Sonderauswertung Stufe 11

B. Wiedemann, Dresden
6.1 Struktur- und Prozessqualitat

6.1.1 Haufigkeit der Kontakte

in der Stufe It des Projektes "Qualitdtssicherung Mukoviszidose" werden alle ambulanten
Patientenvorstellungen (regulére Besuche, Konsile, Notfdlle und Kontakte aus anderen
Anlassen) dokumentiert. Seit dem CFAS-2.0-Update werden auch stationére Aufenthal-
te berlcksichtigt. Die Tabellen 43 bis 45 geben eine Ubersicht Uber das vorhandene
Datenmaterial.

Tabelle 43: Verteilung aller dokumentierten Patienten in den Einrichtungen

Nr. der
Einrichtung" | s it
1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 | 2003 | 2004  Insgesamt?

1 9 30 | 27 | aFr | ar | 39 | 4 | 5 | 47

2 87 | 149 | 158 | 165 | 161 | 174 | 181 | 170 | 171 320

3 | - [ 130 | 144 | 148 | 130 | 143 | 159 | 166 | 194 249

4 T O O T 91

5 | 58 | 99 | 103 | 193 | 111 | 119 | 120 | 123 | 129 167

6 L 5| B s 4 : 5 g z c 96

7 24 | 10 = 58 | 66 | 62 | 58 | 16 | - 85
8 L Tat s T ol e L e 88

9 49 | 93 [ 87 [104 [ 1 [ 129 | 130 | 154 | 143 249

10 - - 1 8B 5 9] %] 8s]n 46

11 (=2 3 = 73 | 126 | 116 | 109 | 148 | 156 174

12 s - | 4 B 140 % ) 36 1 W} 24

13 = T ] 4 | 20 | 25 | 24 | 27 | 29 30

14 i - 3 - 15 | 15 | 14 | 15 18
ik bl 1 15 | 42 | 44 & 1 51 - 45

16 - - - - ] 5] W L%l 7 30

Summe | 335 | 708 | 757 | 908 | 894 |1.055| 976 |1.005| 994 | 1.759 7

1) von 15 weiteren Einrichtungen wurden 415 weitere Patienten dokumentiert
2) verschiedene Patfienten insgesamt pro Einrichiung
3) verschiedene Patienten insgesarnt
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Insgesarmt wurden von 1996 bis 2004 von 1.75%9 CF-Patienten aus 16 Einrichtungen Daten do-
kumentiert. Drei Einrichtungen haben ihre Teiinahme 1999, 2001 bzw. 2004 beendet (Tab. 43).
Folgende Einrichtungen haben von 1996 bzw. 97 bis 2004 Patientendaten zu Komplikationen
und Sonderpreblemen, zu klinischen Messungen, zur Therapie, zu Laborbefunden und sonsti-
gen Untersuchungen innethalb der Stufe [l ethoben:

Berlin, HELIOS Kiinikurn Emil von Behring, Bereich Lungenklinik Heckeshom,
Frechen, Kinderarztpraxis,

Hannover, Medizinlsche Hochschule Hannover, CF-Ambulanz - OE 6870
Hannover, Kinderklinik der MHH, Abteilung Padiatrische Pneumoiogie - OE 6710
Csnabrick, Kinderhospital Osnalorick,

Tubingen, Universitatskiinik fur Kinder- und Jugendmedizin,

Neben diesen Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch weitere Einrichtungen an
Stufe Il (s. Tab. 43 bis 45). Von den Einrichtungen

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderklinik Lindenhof, Allergologie/Puimologie,
Hamburg, Kinder&rztliche Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona,

Homburg, Medlzinische Universitéisklinik Homburg, Innere Medizin

Kirchzarten, Kinderarztpraxis,

Libeck, Medizinische Universitat Libeck, Kinik far Padiatrie,

Worms, Stadtkrankenhaus, Kinderambulanz,

die mindestens 4 Jahre lang ihre Daten for die Stufe Il dokumentlert haben, wurden dle Da-
ten flr das Jahr 2004 ebenfalls in die Auswertung einbezogen. Um die Anonymitét der Ein-
richtungen zu wahren, wird ihnen in der folgenden Auswertung eine zufdlige Nummer von |
bis 16 zugeordnet. Von 1996 bis 2004 liegen von 24.611 Patientenkontakten aus 16 Einrich-
tungen Verlaufsbeobachtungen vor. Im Mittel wurden In allen betelligten Einfichtungen drel
ambulante Kontakte pro Patient und Jahr dokumentiert (Tab. 44).



Tabelle 44: Vertellung aller dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen
Nr.der e
Einrichtung”’

1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 | 2003 | 2004 | Summe

9 59 52 51 57 58 68 88 94 536
94 467 | 453 | 433 | 416 | 424 | 469 | 449 | 443 3.648 |

- 528 | 626 | 684 | 496 | 734 | 1016 | 963 [ 1220| 6.276 |
25 217 | 323 | 450 | 406 | 403 | 337 | 298 | 236 2695 |
67 352 | 369 | 389 | 405 | 426 | 433 | 466 | 446 3.353

64 394 | 387 22 - - - - - 867
103 30 - 77 o1 120 94 16 | - 546
26 77 206 | 206 | 186 | 167 868

67 | 224 | 169 | 228 1 697 | 250 | 631 | 519 | 2.786
2 142 | 195 | 199 | 172 | 186 | 176 | 1.072
. = 123 | 190 | 118 | 113 | 165 | 157 | 866

| R o 18 24 19 | 24 | 15 115

- 4 33 64 | 112 | 179 | 279 671

| - - = - - 27 3 |25 1 5 109

* 1 18 45 49 | 9 L 127

16 | - - - - 10 15 19 | 25 T 76

Summe | 455 [2.357 | 2.593 | 2.837 | 2.555 | 3.525 | 3.147 |3.520]3.622| 24.611

*} von 15 weiteren Einfichtungen wurden weitere 1,158 Kontakte dokurmentier

oElolnlS | ale|m| oo |w|r| =
1]
1]

Tabelle 45: Anzahl der 2004 dokumentierten Patienten, bezogen auf das Alter und die
Einrichtung (Die Angaben in den Klammem entsprechen dem Prozentsatz)

?25:8'2 Nr. der Einrichtung *
1 g | » 4 5 9 10-16 | Summe |
0-5 5 | 51 29 2 24 % ) |
{(13,9) | (29,8) | 115,1) | 2.7} | {18,6) i14,4) i14,8)
T R B 27 7 37 64 217 |
(36,1) | (404) | (14,1} | (9.6) | {28,7) (25,7} (21,9}
P I 29 17 29 68 203
{27,8) | (29,2} | (15,1} | (23,3} | {22,5! (27,3} {20,4)
= I 8 1 107 47 39 143 81 426
= (22,2 | {0,6) | 56,7} | {64.4) | {30,2) = {100} i32,5) 42,9}
Summe| 36 | 171 192 | 73 =8 | " 249 993

*) Die 223 fur 2004 von 15 weiteren Einrichfungen dokumentierten CF-Pafienten waren zu 20, 27, 20 bzw. 33 % aus den Afters-
gruppen 0-5, 6-11, 12-17 baw. 2 18 Jahre,
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6.1.2 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen

Im CF-Manual [1] wird als diagnostische MaBnahme bei den ambulanten Vorstellungen emp-
fohlen, die Korpergréle, das Gewicht und die Mikrobiologie immer, aber mindestens alle drei
Menate zu bestimmen. Fir Patienten ab einem Alter von 6 Jahren gitt dies auch fiir die Be-
stimmung der Lungenfunktionswerte Vitalkapaozitét (VC), Einsekundenkapazitat (FEV,) und des
maximalen expiratorischen Flusses bel 25 % der Vitalkapazitat (MEF,s).

Abbildung 31 zeigt die prozentuale Haufigkeit der Bestimmung dieser Parameter gemessen an
allen reguldren Kontakten pro Dokumentationsjahr. GroBe und Gewicht werden bei fast allen
regul@ren Kontakten bestimmt; in einigen — auch grofen - Einrichtungen sogar bei allen Kon-
takten. Von den 12 Einrichtungen, fur die Daten fur 2004 in die Auswertung einbezogen wurden
(vgl. Tab. 43 und 44), fallen drei Einrichtungen durch weniger als 10 % Lungenfunktions- und Mi-
krobiologiebestimmungen, gemessen an allen regularen Kontakten auf ({tabelarisch/gra-
phisch im vorliegenden Zusammenhang nicht erfait),

Die Abbildung 32 zeigt den Antell von Patienten mit wenigstens drei Bestimmungen von Groke/
Gewicht, Lungenfunkiion bzw. Mikroblologie. Es Uberrascht nicht, dass Patienten mit eher gut-
em Verauf nicht so haufig untersucht werden. Aber die starken Unterschlede sowohl zwischen
den Einrfichtungen, aber auch innerhalb bestimmiter Einrichtungen Uber die Beobachtungszeit
(ebenfalls nicht erfasst) deuten auf strukturelle Unferschiede. Sie missen hinterfragt werden,
denn sie bieten Ansatzpunkte flr das Qualitdtsmanagement,
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Abbildung 31: Haufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen reguldren Kontakten
(Lungenfunktion ab 6 Jahre)
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Abblldung 32: Antell der Patienten (ab 6 Jahre) mit mindestens drei Bestimmungen pro Jahr

6.1.3 Diabetes mellitus und oraler Glucosetoleranztest

Das Vorliegen eines Diabetes mellitus wird angenommen, wenn auf den Erfassungsbégen der
Stufe | bzw. |l Diabetes mellitus, orale Anfidiabetika oder Insulin angegeben ist. Betrachtet wur-
den dlle Patienten der Im Kapitel 6.1 aufgeflhrten 16 Einrichtungen.

In den Beobachtungsjiahren 1994 bis 2004 hatten im Mittel 1,4 % der Patienten unter 10 Jah-
ren einen Diabetes mellitus (einzelne Beobachitungsiahre siehe Abb. 33). Bei den 10- bis 17-
jGhrigen Patienten stieg der Anteil im Mittel auf 10,6 % und ereichte im Mittel 28 % bei den Er-
wachsenen mit CF.
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Abbildung 33 Anteil der Patlenten mit Dicbetes mellitus

Es gibt dle Empfehiung, dass bei CF-Patlenten ohne Diabetes mellitus ab elnem Alter von zehn
Jahren jGhrlich ein oraler Glucosetoleronziest (0GTT) durchgeflUhnt werden soll. Anhand der Stu-
fe-ll-Daten wurde ermittelf, ol und mit welchem Ergebnis bei Patienten dieser Altersgruppe der

oGTT durchgefihrt wurde.

Tabelle 46: oGIT bei CF-Patienten ab 10 Jahren ohne Diabetes mellitus fir die Jahre 2003

und 2004

G - ooon 2004 |
10-17 Jahre | =z 18 Jahre | 10-17 Jahre | > 18 Jahre |

Zah! der Patienten in der 283 | 429 269 430 |

Altersgruppe

Mit / ohne Diabetes meliitus 31/ 252 139/ 290 31/238 1197311 |

Angabe in % 11/89 324/676 | 11,5/885 | 27,7/723 |

Ohne Diabetes mellitus, 56/196 32/ 258 56 / 182 44/ 267

mit / ohne oGTT

Angabe in % 2221778 11/89 235/76,5 | 141/859 |

Ohne Diabetes mellitus, mit 4719 2517 51/5 3717 |

oGTT: oGTT normal ja / nein

Angabe in % 83,9/161 | 781/219 | 911/89 | 84,1/159




Die Ergebnisse zeigen (Tab. 44}, dass 2003 bei 22,2 % und 2004 bel 23,5 % der 10- bis 17-
Jahrigen ohne Diabetes mellitus ein oGTT durchgefihrt wurde. Bel den Erwachsenen war die-
ser Anfell mit 11 % flr 2003 und 14,1 % fUr 2004 noch geringer. Von diesen oGTT's der Erwach-
senen waren 2003 21,9 % und 2004 15,9 % auffdllig. Bei den Jungeren waren 16,1 bzw. 8,9 %
oGTT's auffallig. Auch wenn mit der neuen CFAS-Version die Option besteht, stationdr durch-
gefuhrte oGTT's zu dokumentieren, und diese Moglichkeit vielleicht nicht konsequent genutzt
wurde, deuten die Ergebnisse darauf hin, dass die Diagnostik zu Diabetes mellitus bei CF-Pati-
enten diskutiert werden muss.

6.2 Ergebnisqualitat

6.2.1 Pravalenz und Inzidenz verschiedener Keime

Auf der Europdischen CF-Tagung 2002 in Belfast wurde gezeigt, dass die Prévalenz von Keimen
sehr statk davon abhdngt, wie diese Prévalenz definiert wird. Im Aligemeinen ist die Prévalenz
einer Erkrankung definiert als Quotient aus der Zahl der Erkrankten, dividiert durch die Zahl der
insgesamt mit diesem Risiko lebenden Individuen. Die Punktprévalenz betrachtet einen be-
stimmten Zeitpunkt. Die Periodenprévalenz betrachtet einen bestimmten Zeitraum: im vorlie-
genden Zusammenhang das Jahr 2004, Es ist es ein zahlenmdaBiger Unterschied, ob man
Prévalenz von Keimen definiert als

- mindestens einmal im Jahr bel dem Patienten aufgetreten (s, Tab. 47a und 47b),
- in allen mikrobiologischen Befunde des Patienten im Jahr aufgeireten oder
- in der Mehrzahl der mikrobiologischen Befunde des Patienten im Jahr aufgetreten.,

Diesen Unterschied muss man insbesondere beil Landervergleichen von Pravalenzangaben fr
Keime berlcksichtigen.

Die Tabellen 47a und 47b zeigen eine Ubersicht Uber nachgewiesene Keime bei den im Jahr
2004 durchgeflhtten mikrobiologischen Untersuchungen. Nicht bei jedem Patienten wurde im
Jahr 2004 ein mikrobioclogischer Befund dokurmentiert. Flr die Auswertung wurde pro Patient
gezdhlit, ob der entsprechende Keim 2004 mindestens einmal oder nie nachgewiesen wurde.
Von den 451 (54,1 % der Patienten mit Mikroblologie, Tab. 47q), bei denen mindestens einmal
Pseudornonas aeruginosa (Ps. aeruginosa) nachgewiesen wurde, gab es bei 168 (37,3 %) Pa-
fienten keine Aussagen, ob der Sfarmm mucoid war. Bei 70 (15,5 %) Patienten war der Stamm
nicht mucoid, bei 213 (47,2 %) war er mucoid. Von den 450 (57,3 % der Patienten mit Mikro-
biclogie, Tab. 47a). bei denen mindestens einmal Staphylococcus aureus (Staph. aureus)
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nachgewiesen wurde, gab es bei 246 (54,7 %) Patienten keine Aussagen zu MRSA/ORSA. Bel
16 Patienten (3.6 %) frat MRSA/ORSA auf, bei 188 (41,8 %) nicht,

Tabelle 47a; Prévalenz verschiedener Keime im Jahr 2004

_ fdter in JahrerL Ps. aeruginosa :’nvfé]; Ja?:, Staph. aureus MRVSVAG%]FJ\;E; A7
0-5 19.2 % 0 48,8 % 17 %
6-11 271 % 17,6 % 60,9 % 0,9 %
12-17 539% | 25% Bma% 1 81%: |
>18 81% 641% | 604 % 6,2 %
Gesamt 54,1 % 472% | 673% | 36% |

Tabelle 47b: Pravalenz verschiedener Keime Im Jahr 2004

Alter in Jahren | B. cepacia Stennc:gict;gll;rc:ir[?aonas ;gum;ngi;' " Andere Keime
0-5 4_ 0 6,6 % 254 % 366% |
611 |  18% MN7% | 275% 405% |

27 | 1% 127% | 114% 30,1 %
18 |  63% 171% | 83% 445% |

Gesamt |  29% 12,9 % 172% 39 %

Die Abbildungen 34a und 34b zeigen schematisch flr mannliche und weibliche CF-Patienten
die Prévalenz verschiedener Keime Gber Altersgruppen von 1996 bis 2004, Wahrend die Préva-
lenz von Ps. aeruginosa mit dem Alter stieg, sank die von Staph. aureus und Hamophilus Infiu-
enzae mit dem Alter. Bis auf die Prévalenz von Staphylococcus maltophilia bei den Uber 25-
Janhrigen gibt es keine weiteren grundlegenden Unterschiede in der Prévalenz der Kelme zwi-
schen méannlichen und weiblichen CF-Patienten.



100

P. aeruginosa

90 |-
80 |
70

60

Prozent
s
1

H. influenzae
40 | - S :

30 LS e
20 | - ——"——_§. maltophilia ___

10 e

B.cegagia______--"'""

0 i
0-1 2-5 6-10 11-17 18-24 25-34 >35
Alter in Jahren

Abbildung 34a: Prévalenz von Keimen bei mdannlichen CF-Patienten in der Stufe I (1996
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Abbildung 34b: Pravalenz von Keimen bel welblichen CF-Patienten in der Stufe Il (1996
bis 2004)
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Bei der Schétzung der prozentualen Erstnachwelse von Keimen im Berichtsband 2003 (Kap.
6.2.3, Tab. 9) wurden nur die Patienfen elnbezogen, die bei ihrer ersten Veraufsbeobachtung
in Stufe Il den entsprechenden Keim nicht hatten. Da Uber die Keimbesiedelung der Patienten
in den Lebensiahren davor nichts bekannt ist, stellen die so ermittelten Inzidenzen eine grobe
N&herung dar. Exakte Aussagen zur Inzidenz von Keimen sind eigentlich nur bei fest definier-
fern Ausgangspunkt und gleicher Becobachtungsdauer, zum Beispiel fUr Geburiskohorten
maéglich. In Stufe Il wurden insgesamt 362 Patienten dokumentiert, die 1996 oder spater ge-
boren wurden. Bei 130 (35.9 %) dieser 362 Patienten wurde seit der Geburt erstmalig ein Ps.
aeruginosa nachgewiesen. Die Beobachtungsdauer flr den einzelnen Patienten richtet sich
nach dem Geburtsdaturm und betrtigt einen Monat bis maximal neun Jahre. Aus diesen An-
gaben kann man mit Hilfe der Methodik der Ereigniszeitanalyse flr Patienten bis neun Jahre
den kumulativen Anteil von Patfienten bei denen erstmalig ein Ps. cemnuginosa nachgewiesen
wurde schétzen [Abb. 35). Bis zum Alfer von etwa sieben Jahren war bei der Hdlfte der Patien-
ten mindestens einmal Ps. aeruginosa nachgewiesen worden (Abb. 35; Median 7,1 Jahre; 25
% CI: 6,2 ... 8). Es gibt keinen Unterschied zwischen ménnlichen und weiblichen Patienten im
ersten Nachweis von Ps. aeruginosa.
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Abbildung 35: Kumulativer Anteil von Patienten mit Erstnachweis von Ps, aeruginosa



Bei 253 (68,4 %) der 362 Patienten wurde seit der Geburt erstmalig ein Staph.aureus nachge-
wiesen. Bis zurm Alter von 5 Jahren war der Anteil von Madchen mit Erstnachweis von Staph. Au-
reus um bls zu 10 % niedriger als der von Jungen (Abb. 36). Der Median fir den kurnulativen
Erstnachweis von Staph. aureus betrdgt bel den Jungen 3,2 Jahre (95 % CI: 2.4 ... 4,1) und bei
den Madchen 4,3 Jahre (95 % CI: 3.8 ... 4.8).

Madchen

+ Madchen-zensiert

Jungen

kum. Anteil von Patienten mit Erst-SA-Nachweis

* Jungen-zensiert

Alter in Jahren

Abbildung 36: Kumulativer Anteil von Patienten mit Erstnachweis von Staph. aureus

6.2.2 Ermittiung von ,,Bestergebnissen™

6.2.2.1 Vergleich von Ergebnissen zwischen Einrichtungen mit
unterschiedlicher Altersstruktur

Ziel der Ermittlung von Bestergebnissen ist es, die Einrichtungen mit den besten Ergebnissen zu
identifizieren, urm von diesen Einrichtungen zu lemen. Das in den letzten Jahren mit den Daten
der Stufe |l vorgestellte risikoadjustierte Ranking (s. Berichtsbdnde 2001 und 2002) ist eine Mbg-
llchkeit, Einrichtungen mittels einer einzelnen Mazahl in eine Rangfolge zu bringen, wobei die-
se MaBzahl entsprechend des unterschiedlichen Risikoprofils der Einrichtung (z. B. Alter der Pa-
fienten, Schweregrad der Erkrankung, Genotyp, Geschlecht ...) korigiert wurde. in der Auswer-
tung der Daten der Stufe | (siehe. Kap. 2) und bei ersten Auswertungen des Benchmark-Projek-
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tes werden die Ergebnisse der Einrichtungen ohne Berlcksichtigung der Attersstruktur ihrer Pati-
enten in eine Rangfolge gebracht. Diese At der Herangehensweise ,benachfeiligt” bei die-
sem progredienten Krankheitsbild Einfichtungen mit einem hdheren Anteil an dlteren Patien-
fen.

Eine andere Méglichkeit, die Ergebnisse zu bewerten, sall in diesern Jahr anhand der Daten
der Stufe |l vorgestelit werden. Dazu wurden die Daten fir 2004 fir Patienten In den Alterskias-
sen 6 bis 11 Jahre und 12 bls 17 Jahre ausgewdhit (s. Tab. 3). Die Daten der Einrichtungen 10
bis 16 wurden zusammengetasst. Zur Anonymisierung erhielten die Einrichtungen 1, 2, 3, 4, 5
bzw. 10 bis 16 zusammen entsprechend ihrer Rangfolge in Abbildung 37 die Bezeichnungen
A bis F, Die Einrichtungen wurden entsprechend dem LSG (Abb. 37 und 38), der FEV, (Abb. 39
und 40) und der Ps. aeruginosa-Nachwelse [Abb. 41 und 42) in Rangfolgen gebracht. Dabei
gingen in die Abbildungen 37, 39 und 41 die rohen Werte ohne Berlcksichfigung der Alters-
struktur eln, und in den Abbildungen 38, 40 und 42 wurde die Altersstruktur in den Einrichtungen
berlcksichtigt.

c D E F

MLsG 290 LSG < 90

L
Abblldung 37: Rangfolge der Einrichtungen 2004 f0r Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend inrem Anteil an Patienten mit einem LSG von mindestens 20
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Abbildung 38: Rangfolge der Einrichtungen 2004 fiir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend inrem mittleren Perzentil flr das LSG
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Apbbildung 39: Rangfolge der Einrichtungen 2004 fUr Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend inrem Anfell an Pafienten mit einer FEV, von mindestens 80 %
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Abbildung 40: Rangfolge der Einfichtungen 2004 fir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrem mittleren Perzentil flr FEV,
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Abbildung 41: Rangfolge der Einrichtungen flr Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrem Anfeil an Patienten ohne Nachweis von Ps.
aeruginosa 2004
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Abbildung 42: Rangfolge der Einrichiungen flr Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrer altersstandardisierten Prévalenzrate far Ps. aeruginosa 2004

Es Ist bekannt, dass das Alter der starkste Einflussfaktor fur die Verschlechterung der Lungen-
funkfion und die Haufigkeit von Ps. aeruginosa-Nachweisen ist. Daher wurde fUr die Rangfolgen
in Abbildungen 38, 40 und 42 die Altersstruktur der Patienten bericksichtigt. FUr die Abbildun-
gen 38 und 40 wurden die Miltelwerte der alters- und geschlechtsspezifischen Perzentile flr
das LSG bzw. der Perzentile fur dle FEV, (in % nach Knudson) berechnet. Die Berechnung der
Perzentile erfolgte entsprechend den in Kapitel dargestellfen Ergebnissen.

Far die Abbildung 42 wurde eine altersstandardisierte Pravalenziate fir kein Ps. aeruginosa®
berechnet. Die Methode der Altersstandardisierung von Raten (zum Beispiel der MortalitGtsrate)
ist bei Vergleichen von Peopulationen mit unterschiedlicher Altersstruktur in der Epidemiclogie
Ublich und soll hier nicht weiter erddutert werden.

Die Eintichtung F verbessert sich belm Vergleich der mittieren alters- und geschlechtsspezifi-
schen Perzentile flr das LSG (Abb, 38) um 4 Pidtze gegeniiber der Rangfolge flr den Anteil der
Patienten mit einem LSG von mindestens 90 % {Abb. 37). Wahrend sich bei altersspezifischer
Betrachtungsweise flr das LSG die Einrichtungen C und F verbessemn (Abb. 38 gegeniiber Abb.
37). verbessern sich fUr die FEV, die Einrichtungen D und E (Abb. 40 gegenuber Abb. 39). Bei
der unterschiedlichen Bewertung der Haufigkeit von kein Ps. aeruginosa” verbessert sich die
Einrichtung B (Abb. 42 gegenuber Abb, 41).
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Aus Grinden der Anonymitét soll hier auf die einzelnen Ergebnisse und die Altersstruktur der Ein-
richtungen nicht eingegangen werden. Normalerweise verbessert sich, wenn man  die Alters-
struktur der Einrichtungen berlcksichtigt, vor allem bei Einrichtungen mit einem héheren Anteil
an dlteren Patienten die Bewertung ihrer Ergebnisse. Diese mdgliche Verbesserung in der
Rangfolge wird aber nur erreicht, wenn die diteren Patienten dieser Einrichtungen auch min-
destens so gute oder bessere Werte im LSG, in der FEVI bzw. fUr Ps. ceruginosa aufweisen wig
die Giteren Patienten in den anderen Einrichtungen.

6.2.2.2 Ambhulanzprofile

Im vorangegangenen Kapitel wurden die Einrichtungen A bis F entsprechend folgender Para-
meter fur das Jahr 2004 in Rangfolgen gebracht:

- Anteii an Patienten mit einemn LSG von mindestens 20

- mittleres alters- und geschiechisspezifisches Perzentil flr das LSG

- Anfeil an Patienten mit einer FEV; von mindestens 80 %

- miffieres alters- und geschiechtsspezifisches Perzentil fur die FEV, nach Knudson
- Anteil an Patienten ohne Nachweis von Ps. aeruginosa

- atersstandardisierte Prévaienzrate an Ps. aeruginosa.

Die zugehdrgen Abbiidungen 37 bis 42 kann man zum Beispiel in sternformige Risikoprofile
umsetzen, um Einrichtungen hinsichilich dieser sechs Parameter besser multivariat vergieichen
2u kénnen (Abb. 43a bis 43f). In den Abbildungen 43a bis 43f flr die Einrichtungen A bis F stellt
jeder Vergleichsparameter eine Achse day, die von 0 bis 100 reicht. Flr die Anfeile an Patien-
ten mit einem LSG von mindestens 90, Patienten mit einer FEV, von mindestens 80 % bzw. Pa-
fienten ohne Nachweis von Ps. aeruginosa (PSA) bedeuten die Achsen O bis 100 Prozent. Die
rmittieren Perzentile reichen sowieso von 0 bis 100. Die altersstandardisierte Pravalenzrate an
Jein Ps, aeruginosa” reicht nomaierweise von 0 bis 1. Wenn man diese Rate mit 100 mutiipli-
ziert, kann man sie vergieichbar in diesen Abbildungen darsteilen. In den Abbildungen 37 bis
42 kann eine Einfichiung als héchsten Wert 100 [Prozent oder Perzentil) oder 1 (Pravalenziate)
erreichen. Je hdher der jeweilige Anteil an Patfienten, das mittlere Perzentii oder die Rate* 100
in der Einrichtung sind, desto mehr Fidche nimmt das Netz" der Einrichtung ein.



L8G =90

kein PSA (standardisiert) = -~ - - LSG: mittl. Perzentit

kein PSA FEV1 >= 80

FEV4: mittl. Perzentil

Abbildung 43a: Ambulanzprofil fir Einfchtung A, 2004

Angaben fir LSG = 90", ,FEV; = 80" und ,kein PSA" In Prozent Patienten,
Angaben fir kein PSA (standardisiert)” in altersstandardisierte
Pravalenzrate* 100

LSG 290
100
a0 -

kein PSA (standardisiert) - ~.. LSG: mittl. Perzentil

kein PSA

* FEV1 >=80

FEV,: mittl. Perzentil

Abbildung 43b: Ambulanzprofil fir Einfchiung B, 2004

Angaben fur LSG = 90", ,FEV, z 80" und .keln PSA' in Prozent Patlenten,
Angaben flr kein PSA (standardisiert)" in altersstandardisierte
Prévalenzrate* 100
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LSG 290

kein PSA (standardisiert) LSG: mittl. Perzentil

kein PSA FEV1 >= 80

FEV: mittl. Perzentil

Abblldung 43¢ Ambulanzprofil far Einichtung C, 2004
Angaben flr LSG = 90", ,FEV, = 80" und .kein PSA in Prozent Patienten,
Angaben fur kein PSA (standardisient)” in altersstandardisierte
Pr&valenzrate* 100

LSG =80

kein PSA (standardisiert) .=~ ' -~ L. LSG: mittl. Perzentil

kein PSA - *FEV1>=80

FEV,: mittl. Perzentil

Abbildung 43d: Ambulanzprofil far Einrichtung D, 2004
Angaben flr LSG z 90°, ,FEV, = 80" und .kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben fur .kein PSA (standardisien)” in altersstandardisierte
Prévalenzicte* 100



LSG =90
100 -

kein PSA (standardisiert) . s LSG: mit. Perzentil

kein PSA FEV1=>=80

FEV;: mittl. Perzentil

Abbildung 43e:  Ambulanzprofil fur Einrichtung E, 2004
Angaben flr LSG = 90%, ,FEV, = 80" und kein PSA" In Prozent Patienten,
Angaben fur kein PSA (standardisier)" in attersstandardisierte
Prévalenzrate* 100

LSG =90

LSG >= 90
100.-..

kein PSA (standardisiert) T . LSG: mittl. Perzenti

kein PSA FEV1 >= 80
FEV,: mittl. Perzentil

FEV1. mittl. Perzentil

Abbildung 43f:  Ambulanzprofil flr Einrichtung F, 2004
Angatben fur ,LSG = 90°, ,FEV,; 2 80" und ,kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben flr kein PSA {standardisiert)” in altersstandardisierte
Prévalenzrate* 100
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Bei dleser Art der Darstellung sieht man, dass die Ambulanzprofile fir die Einflchtungen A bis E
dahnlich sind. Die Einrichtung F spannt ein deutlich Kieineres Netz auf. Die vorgestelite grafische
Methode, eine multivariate Bewertung von Einrichtungen vorzunehmen, kann in verschiede-
ner Hinsicht erweltert werden. Die Zahl der Vergleichsparameter Ist nicht auf sechs beschrénkd,
Es kdnnen weltere Achsen - zum Beispiel fir den Antell von Patienten mit mindestens drei Be-
stimmungen von Grolke, Gewichf, Lungenfunktion bzw. Mikrobiclogie pro Jahr (Kap, 6.1.2,
Abb, 32) - hinzugeflgt werden.




7 Perzentile fur LSG, BMI und FEV,
fur Kinder und Jugendliche mit CF

B. Wiedemann, Dresden

Den bisher im Projekt "Qualitétssicherung Mukoviszidose" glltigen Richiwerten fiir die Beurtel-
lung der Qualittit der Behandlung - u. a. eine FEV, von mindestens 80 %. ein Langen-Soll-Ge-
wicht von mindestens 80 % - liegen Daten von Gesunden zugrunde. Die spezifischen Beson-
derheiten von Patienten mit Mukoviszidose insbesondere auch in ihrer Altersalohéngigkeit wur-
den bisher nur unzureichend berlcksichtigt. Um eine differenziertere Beurtellung der Behand-
lungsqualitét zu emnéglichen, erscheint es sinnvoll, alters- und geschlechisspezifische
Perzentile flr das Langen-Soll-Gewicht in %, den Body Mass Index in kg/m?2 sowie flr die FEV,
in % der Norm als Referenzdaten speziell fir CF-Patienten zu erstellen.

Methode

Zur Berechnung der alters- und geschiechtsspezifischen Perzentile flir das LSG in %, den BMI in
kg/mZ sowie FEV, in % der Norm wurden alle Daten aus dem Projekt "Qualitétssicherung Stufe
I, die fdr Kinder und Jugendliche im Aiter von sechs bis 18 Jahre in den Johren 1995 bis 2004
erhoben wurden, herangezogen. Es wurden 24 Altersgruppen gebildet (6 bis 6,5 Jahre, 6,5 bis
7 Jahre usw.). Es wurde geprlUft, ob sich die drei betfrachteten Parameter LSG, BMI bzw. FEV, im
Mittel in den Altersgruppen von 1995 bis 2004 verbessert halbben. Es gibt Unterschiede zwischen
den einzelnen Jahren, aber der Trend ist nicht statistisch signifikant, so dass nicht nur die Daten
der lefzten Jahre, sondemn alle Daten flr die Perzentiberechnungen herangezogen wurden,
Die Tabelle 48 zeigt die Alfers- und Geschlechisverteilung aller verwendsten Datenséize.

Tabelle 48: Alters- und Geschlechfsvertellung der herangezogenen Datensaize

Alter (Jahre) Jungen Médchen Alter (Jahre) Jungen Madchen
6,0-6,4 I 452 425 112,0-124 472 441
6,5-69 283 259 12,56 -12,9 308 251
7.0-74 445 451 1130-134 | 475 472
76-79 | 278 264 13,6 -13,9 335 264
80-84 474 427 140144 | 463 474
85-89 | 298 268 14,5 - 14,9 321 283
90-94 | 452 440 15,0-154 484 429
85-09 316 255 15,5-159 302 277 il
10,0-104 458 449 16,0 - 16,4 492 433
10,5-10,9 | 297 279 16,5 — 16,9 264 253
11,0-114 | 461 453 17,0-174 481 435
11,5-119 | 318 290 17,5-179 271 241
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Die Parameter LSG, BMI und FEV, sind schief und damit nicht normal verteilt (Kolmogorov-Smir-
nov-Anpassungstest, p < 0,0001). Um standardnormalverteitte Z-Scorewerte und parametri-
sche Perzentile nach der LMS-Methode von Cole [3] berechnen zu kénnen, wurden die Vertei-
lungen von LSG, BMI und FEV, an die Nomalverteilung angepasst. Die Schétzung geeigneter
Parameter L fUr die optimalen Box-Cox-Power-Transformationen erfolgte Uber schrittweise Itera-
tionen mit optionaler zweiseitiger 5 %iger Winsorisierung. Bei der Winscrisierung wurden ggf. Ex-
fremwerte und AusreiBer weggelassen. Als Kriterium fUr die GuUte der Anpassung galt ein
p > 0,05 im Shapiro-Wilk-Test. Diese Vorgehensweise knupft u. a. an die Arbeiten von Kromey-
er-Hauschild [15] an. Eine Berechnung von Perzentilen, zum Beispiel Uber nichtlineare Regressi-
onsgleichungen fdr nichtparametiische Perzentile [18] oder andere geeignete Transformatio-
nen der Rohdaten fur die Geschlechts- und Altersgruppen waren auch maéglich.

Ergebnisse

Die Takellen 49 bis 54 zeigen die geschatzten Parameter L fur die optimalen Box-Cox-Power-
Transformationen und die 3., 10., 25,, 50. (= Median), 75., 90. und 97. Perzentile fur Madchen
und Jungen in den Alfersgruppen. In den Abbildungen 44 bis 49 sind die geschatzten 3., 10.,
25., 50., 75., 90. und 97. Perzentile fur Madchen und Jungen Uber das Alter aufgetragen. Mit
Hilfe kubischer Regressionsgleichungen wurden diese Perzentile Gber das Alter geglattet.

Die Abbildungen 44 bis 49 zeigen, dass alle Perzentile alters- und geschlechfsabhdngig sind.
Damit wird deutlich, dass feste Werte flr das LSG bzw. die FEV, in % der Nom Uber alie Alters-
stufen als Ziel- oder Vergleichskriterium flr die Glte der Behandlung ungeeignet sind. Die zu-
satzliche Geschlechtsabhangigkeit der Perzentile fir das LSG wird vor allem in den Abbildun-
gen 50 und 51 deutlich. Die Abbildung 50 zeigt die alters- und geschlechtsspezifischen Per-
zentile fur ein LSG von 20 %. Die Abbildung 51 zeigt die alters- und geschlechtsspezifischen
Perzentile flr eine FEV, von 80 % der Norm nach Knudson [14].



Zusammenfassung und Ausblick

Mit den hier gezeigten alters- und geschlechisabhdngigen Perzentilen flr das L3G, den BMI
und die FEV; nach Knudson kann der Gesundheitszustand von Patienten mit CF im Alter zwi-
schen 6 und 18 Jahren besser beurellt werden, Die Abbildungen 44 bis 4% ermoglichen die
Beurteilung des Gesundheitszusiandes des Individuellen Patienten bzw. des Verlaufs seiner Er-
krankung. Die Urnrechnung einzelner Patientenwerte flr LSG, BMI bzw. FEV; In die entsprechen-
den Perzentiwerte (Methodik im vorliegenden Zusammenhang nicht gezeigt) ermdglicht eine
bessere Vergleichbarkeit von verschiedenen Patientengruppen.

Mit den Perzentilwerten fiir den BMI steht jetzt neben dem LSG fUr Kinder und Jugendliche zwi-
schen 6 und 18 Jahren ein weiteres Kriterium fir die Beurteilung der kdmperlichen Entwicklung
zur Verfagung.

Als ndchste Schritte sind geplant:

Alters- und geschlechtsspezifische Perzentile fir KérpergréBe und Kérpergewicht fur
Patienten mit CF zwischen 6 und 18 Jaohre,

Berechnung aller Perzentile fir Kinder unter 6 Jahre (auBer Lungenfunktion),
Berechnung aller Perzentile fur Erwachsene mit CF zwischen 18 und 30 Jahre,
Vergleich der Perzentile flr KorpergréBe, Kompergewicht und BM

zwischen gesunden Kindem und Jugendlichen und Kindern und Jugendlichen mit
CF bis 18 Jahre,

Festlegung bestimmter Perzentile dls algemeine Referenz,

Darstellung der individuellen Patientenwerte im Vergleich zu den Referenzperzentilen
mit Hilfe der neu zu schaffenden Web-basierten Arztarbeltsplatzsoftware flr die
Erfassung von CF-Daten,

Schaffung eines Web-basierten Programms  zur Berechnung von Perzentilen fUr
Individuelle Patientenwerte.
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Tabelle 49: Perzentile fir das LSG (%) von Jungen im Alfer von 6 bis < 18 Jahren

CAter(d) | L | P3 | P10 | P25 | PO | P75 | Po0 | Po7
60-64 | -075| 86,35

-0,75| 86,35| 90,38 94,82| 100,22| 106,17 112,08| 118,51
6,5 6,9 -0,98| 86,14| 90,20] 94,70 100,27 | 106,52 112,84 119,85
70-7A -1,30| 86,26 90,19| 94,61 100,16| 106,51| 113,09 120,58
75-7.9 -1,59| 87,88] 91,31| 9515| 99,95| 105.42| 111,07 | 117.49
8,0 - 8,4 -157| 85,13| 89,12| 93,69| 99.55| 106,46| 113,84 122,57
8,5-8,9 -1,14| 85,73| 89,58| 93,88| 99,20| 10522| 111,34 | 118,19
9.0-94 -1,38| 8569 89,42 9361, 98,86| 104,87| 111,09 118,16
95-99 -1,49| 84,26 88,04| 92,33 97,76| 104,07| 110,69 118,36
10,0 - 10,4 | -0,45| 83,49| 87,73 92,35| 97,91 103,97| 109,89| 116,23
10,5— 10,9 | -1,05| 83,45| 87,39 91,80 97,27| 103,45 109,74 | 116,78
11,0-11,4 | -1,45| 80,97| 8528 00,28 96,76| 104,51 112,94 123,11
11,5-11,9 | -1,38| 81,52| 8562, 90,30 96,29 103,31| 110,78| 119,55
120-124 | -1,54| 80,66 84,65 89,23| ©0514| 102,16| 109,72 118,77
125-12,9 | -1,30] 77,47 82,13 87,57 94,60| 103,29| 112,75 124,31
13,0— 134 | -1,55| 79,00] 83,01, 87,52| 9335 100,28| 107,77 116,74
135-139 | 0,13 7566/ 80,72 86,14 9253| 9933| 10582| 112,58
14,0-14,4 | -0,95| 76,27 80,50] 8527 91,27| 98,15| 105,26| 113,34
145-14,9 | 0,29| 72,82 78,24 8401| 90,77 97,91 104,66 111,65
150-154 | -1,21| 72,99 77,36! 8242 88,99 96,84 10535 11557
155-15,9 | -0,54 7223 76,84 81,99 88736 9553 102,77 110,79
16,0 — 16,4 | -0,07| 71,10 75,82] 81,28] 88,32 96,69 105,67, 116,30
16,5— 16,9 | -052| 69,06, 74,93 8052 87,562| 9548 103,63, 112,76
17,0—17,4 | -0,57| 6923 74,67 80,89 88,82 98,03 107,67 118,74
175-17,9 | -0,32| 69,67 7520 81,40 89,11, 97,81 106,63 116,39
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;\bbildung 44: Perzentile fir das LSG (%) von Jungen im Alter von 6 bis < 18 Jahren (lber das
Alter gegldttet mit kubischer Regression}



Tabelle 50: Perzentile flr das LSG (%) von Madchen im Alter von 6 bis < 18 Jahren
Alter (Jahre)| L P3 P10 P25 P50 P75 P90 Pa7

60-64 | 1,04 81,04| 8510 8965 9534 101,81 108,45| 11594
65-69 | -1,71, 81,88| 8546 89,56 94,81 100,98| 107,56 115,35
70-74 | -1,55| 79,86] 8397 88,74 94,93 102,36 110,48 120,32
75-79 | -055| 81,72 8557 89,76] 94,81 100,31 105,69 111,46
80-84 | -096 81,69 8568 90,13 9565 101,86 108,17 115,20
85-89 | -068] 80,48| 84,64 89,24 94,87 101,12| 107,36 114,18
90-94 | -1,28] 7923 8368 8882 9544 103,32 111,81 121,94
95-99 | -112] 7838 82,96] 8822 94,97 102,91 111,37 121,32
10,0~ 10,4 | -1,67. 81,30 8507 89,40| 94,97 101,58 108,70] 117,21
10,5-10,8 | -1,12] 77,46| 82,06 87,35 94,15 102,18| 110,76 120,88
11,0-11,4 | -1,48] 78,02| 8248 87,70 94,59| 102,98| 112,33 123,95
11,5-11,9 | -1,22] 79,47 8365 8841| 94,47 101,53 108,98 117,64
12,0-12,4 | -1,43] 78,82 83,38 88,70| 9569] 104,20 113,63 12527
125-12,9 | 043, 77,87 8251 87,63, 93,86 100,74| 107,57 114,98
13,0-13,4 | -1,49] 7841 8307 8855| 9583] 104,82 114,96 127,77
13,5-13,8 | -0,31, 74,13 80,61| 87,96 97,20] 107,74| 118,55 130,66
14,0144 | 046 7658 8255 89,31 97,82 107,57| 117,61] 128,92
14,5-14,9 | -0,67| 78,80 84,78 91,65  100,44] 110,74 121,62 134,23
15,0-154 | 0,16 78,83] 8549 92,71 101,33] 110,61 119,56 128,99
155-159 | 025 78,80 86,00 93,78 103,04| 112,96 122,49] 132,47
16,0- 16,4 | -0,32| 81,27 87,32 94,07 102,39] 111,72 121,09 131,40
165-16,9 | 0,33, 78,69, 8591, 93,66, 102,81, 112,53| 121,80 131,44
17,0-174 | 047| 8149 87,52| 94,32 102,83 112,52 122,43 133,53
17,5-17,9 | 064 82,78 8949 9648 104,46] 112,66] 120,24 127,89
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Abbildung 45: Perzentile flr das LSG (%) von Madchen im Alter von & bis < 18 Jahren
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Tabelle 51:Perzentile flir den BMI (kg/m2) von Jungen im Alter von 6 bis <18 Jahren
Alter (Jahre), L P3 P10 P25 P50 P75 P90 P97

6,0-6,4 087 13,02] 1363 14,29| 1511 16,02 16,93| 17,93
6,5-6,9 -1,31] 1306| 1365] 1432] 1517 16,13] 17,13] 18,27
7,0-74 -1,62] 13,11| 13,70 1437| 1523| 18,23] 17.30| 18,56
75-79 -1,76| 13,47| 14,00 14,59] 1533| 16,19] 17,09] 18,13
8,0 -84 -1,86| 13,15| 13,76] 14,47| 1540 16,52| 17,75] 19,28
8,5-8,9 -1,56] 13,09] 13,77| 14,55| 1556| 16,78 18,11| 19,72
9,0-94 -1,94| 1324| 13,88 14,63| 1562 16,84| 18,21 19,95
9,5-99 -1,59| 13,46, 14,08 14,78 1568, 16,74 17,86, 19,19
10,0-104 | -1,71] 1338[ 1407 1487 1592| 17,20] 18,63 20,40
10,5—-10,9 | -2,06] 1380] 1439 1508| 1598] 17,06] 1826 19,73
11,0-11,4 | -2,09] 13,53] 1422 1505| 16,16] 17,59| 19,26| 21,53
11,5-119 ] -1,86] 1354] 1428] 1516] 16,34] 17,83] 19,57| 21,86
12,0-124 | -2,35] 1391 1456] 1535] 1642] 17,79] 1941 21,64
1256-129 ] -1,56] 13,73| 1455] 1551| 16,81] 1842| 20,26| 2263
130-134 | -1,52] 1381| 14,65 1564, 16,96 1861 2049 2290
13,5-13,9 | -0,70] 1341 1446 1567 17,24 19,09| 21,07 23,39
14,0-14,4 | -0,77| 1375 14,79] 1599| 17,54 19,38 21,35 23,67
145-149 | 0,38| 1370| 14,97] 16,32] 17,91] 1959 21,18] 22,83
150-154 | -0,57| 14,02 1510, 16,34| 17,91 19,74, 21,64 2381
155-159 ] -001| 1435] 1552] 16,80] 1835] 2005] 2171| 2349
160-164 | -054 14,36, 1549 16,78 1843 20,33, 2232 24,59
16,5-16,9 | -0,07| 14,62| 1580, 17,10| 1868, 2042| 22,14, 23,98
170-174 | -0,03] 14,92| 16,08, 17,35 18,89 2056, 2220 2395
175-179| 024 1523] 1643] 17.71] 19.22] 20,83] 22,37] 2396/
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Abbildung 44: Perzentile flr den BMI (kg/m?2) von Jungen im Alter von 6 bis < 18 Jahren



Tabelle 62: Perzentile fir den BMI (kg/mZ2) von Madchen im Alfer von 6 bis 18 Jahren

Alter (Jahre) | L P3 P10 P25 P50 P75 P90 Pa7

60-64 | -1,07] 1260 1324 1396 14,85 1588 1693 18,13
65-69 | -006] 1293] 1353] 14,16] 14,90] 1568] 1642] 17,19

70-74 |-159] 1254] 1319] 13,95] 14,94] 16,14 17,46] 19,09

75-79 | -015] 1290| 13,55] 14,26] 15,09] 1598] 16,83] 17,72

80-84 | -131] 1303] 1365] 14,36] 1525] 16,29] 17,37| 18,61|
85-89 -0,76] 12,97 13,64 14,39 1530/ 16,33 17,36 18,49
90-94 |-129] 1281] 1355| 1441] 1552] 16,86] 18,31] 20,07|
95-99 | -122] 1283] 1359] 1448] 1563] 17,00] 1848] 20,27]
100-104 | -207| 1348 14,09 1480 1573 16,88] 18,16, 19,78
105-109 | -087| 12,88] 1371 1466 1588 17,29 18,79 20,51

110-114 | -1,29] 13,11] 13,02] 1487] 16,11 17.63] 19,31| 21,37
11,5-119 | -1,09] 1306, 13,93 14,97] 1634 17,99] 19,80, 22,02
12,0-124 | -095] 1347] 14,38 1543| 16,79] 1840] 20,13 22,18
125-129 | -0,20] 13,56] 14.48| 1550| 16,73] 18,08] 19.41] 20,84
13,0-13,4 | 0,88 13,62| 14,62 1577, 17,27| 19,06] 20,99 23,30
135—-139| 001 1325 14,55| 1599| 17,77 19,73| 21,69] 2381

140-144 | 0,72| 1396, 1525| 16,58 18,10] 1966] 21,09] 22,53
145-149 | -042] 14,33| 1554| 16,92| 18,67| 2069 22,78] 2515
150-154 | 1,00] 14,94 16,22 17,5%1| 18,95| 20,38| 21,68| 22,95
155-159 | 040| 1447| 1591 1746 19,29| 21,22| 23,05 24,95
16,0—-16,4 | 0,14| 1580| 16,85| 17,97| 19,29 20,70| 22,03| 23,43
165-169 . 045 1482 16,22| 17,70 19,43| 2125] 2297| 2473
17,0-174 | 0,05| 1577| 16,87| 18,06| 19,47| 2099| 2245/ 2398
1756-179 1 064| 1574 1697 1825| 19,72 2122 22,61 24,01
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Abbildung 47: Perzentile fr den BMI (kg/m2) von Méadchen im Alter von 6 bis < 18 Jahren
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Tabelle 53: Perzentile flr FEV, In % der Norm nach Knudson von Jungen im Alter von 6 bis 18
Jahren

Alter (Jahre) | L P3 P10 P25 P50 PT5 P80 P97

6,064 0,98 51,71 63,66, 7580 89,35| 102,93 11519 127,31
6,5-6,9 1,63| 4865 6361 76,78 8991] 101,92] 112,01 121,44
70-74 166| 51,53 6526] 76,87 88,11 98,16, 106,46 114,11
75-79 1,83| 5042 6517 77,71 89,90 100,86 109,93| 118,31
8,0-84 1,57| 4954 63,22 7553 87,98] 99,50| 109,25| 118,42
85-89 | 160] 40,38 5740| 71,96/ 86,30, 99,33 110,23| 120,39
9,0-9,4 1,54| 4649 6062 7331 86,13] 98,00/ 108,04| 117,49
95-9,9 1,50] 46,11] 59,82 7226] 84,93| 96,71 106,73| 116,18
10,0-104 | 176] 41,29 5874 72,05 84,29 94,88 103,44 11121
105—10,9 | 181 4049| 57,63 71,51 84,73 96,46 106,10, 114,97
11,0-114 | 179] 4091] 5749 71,08] 84,08] 9568 10523 114,02
11,5-11,9 | 131 40,23 54,24 67,36, 81,06] 94,07 105,32 116,07
120-124 | 163] 4504| 5957 72,29 84,93] 9648 106,18 11523
125-129 | 162 42,18 56,68 69,31 81,84| 93,28 102,88 111,84
13,0~-134 | 182| 34,14] 5236 6590 7826 88,93] 97,56, 10539
135-139 | 179] 31,58] 50,63] 64,54| 77,17| 88,06] 96,84| 104,82
140-144 | 158 33,77 5024 64,18 77,84] 90,23| 100,58 110,23
145-149 | 151] 2799| 46,85 62,55| 77,91] 91,85] 103,52 114,43
150-154 | 1,04| 2599 44,12 59,06, 73,58 86,72 97,69, 107,92
155—-159 | 157 17,52] 46,05 62,34 76,22 87,79 96,95 105,16
16,0—164 | 109] 2397 4058 5566 71,20] 8588 98,52 110,58
16,5-16,9 | 122| 19,22 40,51 56,92 7251 86,42 97,97 108,67
17.0—-174 | 109] 2182] 3865 54,08 70,11] 8532] 9850 111,12
175-179 | 1,02] 2168 39,30/ 54,99 7101 86,04 9894] 111,21
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Abbildung 48: Perzentile fir FEV, in % der Norrm nach Knudson von Jungen im Alter von
6 bis < 18 Jahren



Tabelle 54: Perzentile fur FEV, in % der Norm nach Knudson von Madchen im Aiter von
6 bis < 18 Jahren

Alter (Jahre)| L 22 P10 P25 P50 P73 P90 e

6,0-6,4 136| 53,53, 67,66, 80,95/ 94,85 108,06, 119,46 130,34
6,5-6,9 1,13] 4744 62,38 77,05 9294 108,48| 122,23| 135,60
70-74 1,39] 49,70| 63,71| 76,77 90,32] 103,12| 114,14| 124,61
75-179 1,77, 4425 5957 72,47 84,98 96,21 10551 114,11
8,0-84 139] 47,39] 6127] 74,17] 87,54 100,16] 111,00] 121,31]
85~-89 | 153 4109 5650 70,09, 83,71 96,24| 106,82 116,74
9,0-94 122| 4155 5582| 6949, 84,02 98,01, 110,23| 122,01
95-99 1,74] 40,58 57,16| 7091 84,16, 96,02| 105,84 114,90
10,0-104 | 151] 40,01 54,83 6798 8122 93,43| 103,76 113,46
10,5-10,9 | 117| 39.82| 5347 66,71| 8091 94,70 106,82 118,56
11,0-114 | 203| 3530, 56,13 71,14 84,68 96,29 105,62 114,07
11,5-11,9 | 1,17 38,24 5259 6648 81,35 9577| 108,43 120,69
12,0-124 | 138] 36,77| 51,88] 6563 79,71 92,90| 104,19 114,89
125-129 | 153] 3300 4949 6361 77,56/ 90,28 100,97 110,95
130-134 | 141] 30,66 47,57 6246 77,44 9131] 103,08] 114,19]
135-139 | 168/ 30,62 50,16 6563 80,32 93,37 104,12 114,05
14,0-144 | 1,13] 29,80, 44,82 59,39] 7505/ 90,29 103,72 116,76
145-149 | 144] 2769 4748 64,29 8093 96,17 109,02] 121,09
150-154 | 1,14| 31,31 4647, 61,14 76,87 92,16] 105,63 118,69
155-159 | 129] 2557| 4465 61,75 79,26 95,70| 109,82 123,26
160-164 | 098] 2832 4233 5662 7258 8861| 103,09, 117,43]
16,5-16,9 | 145/ 20,38 41,33 58,38 74,98 90,06/ 102,72 114,56/
17,0-174 | 1,08] 24,79 39,68 54,30] 70,19 85,79 99,64 113,16]
175-179 | 118] 2001 3666 5220 68,53 84,18 97,83| 110,97
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Abblldung 49: Perzentile flr FEVy in % der Norm nach Knudson von Madchen im Alter von
6 bis < 18 Jahren
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Abblidung 50: Alters- und geschlechtsabhdngige Perzentile fur ein LSG von 90 %
(s. Tab. 49 und 50)
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Abbildung 51: Alters- und geschlechtsabhéngige Perzentile fir eine FEV, von 80 % der Norm
nach Knudson (s. Tab. 53 und 54)



8 Ambulanzforderung
"Pro~-AmbulanzPLUS"

T.0.F. Wagner, Frankfurt

Welche CF-Ambulanz erhdlt wie viel Fordergelder, von wem und wieso? Solche Fragen hért
man immer wieder, und wenn man weil, dass im Durchschnitt etwas weniger cls dle Hdlfte
der Autwendungen in den CF-Ambulanzen Deutschlands durch Einnahmen von den gesetzli-
chen Krankenkassen gedeckt sind (Umfrage 2002), wundert es nicht, dass erhebliche Drittmilt-
fel in Form von Spenden und anderen Zuwendungen in unsere Ambulanzen flieBen, um den
hohen Qudlitatsansprichen gerecht werden zu kénnen. Aber fihren dle Zuwendungen auch
wirklich zur notwendigen Qualitat, oder versickem die Gelder dann schiiellich doch im Sand
der Klinikorganisation? Kommen die Mittel den Patienten und der Verbesserung der Versorgung
Zu gute? Neben den Regionalorganisationen, die "ihrer' CF-Ambulanz etwas Gutes tun, sind
Christione Herzog Stiftung und der Mukoviszidose e. V. die wichtigsten Subventionlerer des Sy-
stemns. Es kann kein Zweifel daran bestehen, dass Ambulanzuntersiliizung zum "Stopfen der
grbten Locher' in der Versorgungsdecke nur die zweitbeste Losung nach einer gesefzlich ab-
gesicherten Finanzierung der notwendigen Leistungen sein kann, In der derzeitigen Situation ist
aber fUr eine Aufrechterhaltung bzw, Verbesserung der Versorgung eine Ambulanzunterst(t-
zung unverzichtbar.

Um daber nicht wie mit der GleBkanne Uberall tropfchenweise einzugreifen, sondern mit der
Forderung auch nachhaltige positive Effekte zu erzielen, haben Christiane Herzog Stifftung und
Mukoviszidose e. V. beschlossen, gemeinsam mit einem umfangreichen zusdtzlichen Forder-
programm nicht nur die Ambulanzen zu unterstitzen, sondem damit gleichzeitig auf die Ver-
sorgungsstruktur Einfluss zu nehmen. Auch gute Stukturen wie die in Deutschland lassen sich
noch verbessem - nicht zuletzt der europdische Rahmen dréngt zu elner Anpassung. So hat
die Consensus-Konferenz der ECFS [13] empfohlen, CF-Zentren nur noch mit mindestens 50
Kindern und Jugendlichen (P&diatrisches CF-Zentrum) oder mindestens 50 erwachsenen CF-
Patienten anzuerkennen. Die Strukturkommission der CF-Ambulanzen in Deutschland hat den
Auftrag erhalten, ein Regel- und Anfragsverfahren zu entwickeln, damit die Mittelvergabe
fransparent und auf ihre Effekte dberprifbar gestaltet werden kann.,

Grundsatzlich sollen die Uberzeugendsten strukturverbessernden MaBnahmen am ehesten
gefordert werden. Eine Jury aus Mitgliedermn des Vorstandes der Christiane Herzog Stifftung und
des Mukoviszidose e. V. entscheldet Uber die Anfrége. Die Regeln sollen in den kemmenden
Jahren unter Einbeziehung der Ergebnisse und Erfahrungen dem Bedarf angepasst werden
konnen. Antragsunteriagen kénnen in der Geschdftsstelle des Mukoviszidose e. V. angefordert
werden.,
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Die Grundgedanken des Férderprogramms lassen sich in zwei zentrale Elemente zusammen
fassen:

= Ambulanzférderung muss Strukiurférderung sein
» Strukturziele sind Kompetenzblndelung und Wohnorndhe

Wer eine Forderung aus dem neuen Forder-Topf beantragen will, muss die Strukturempfehlun-
gen der Strukturkommission (jetzt in der dritten Veersion seit 1998) umsetzen.

Zu diesen gehdren unter anderem’:

a Zertifizierte Zentren2 missen inre Patfienten lickenlos in der QualitGtssicherung [QS) melden.
Nicht gemeldete Daten sollen begrindet werden. Erfolgt keine Meldung der Patientendaten in
zwei auf einander folgenden Jahren, so erfoigh nach frustranem Versuch der Konektur der Ver-
lust der Zerifizierung.

a Die Zentrumsleiter verpflichten sich zu einer an Leitlinien orientierten Riagnosfik und Therapie
ihrer Patienten. Als Grundiage kann derzeit das Manual von Ballmann und Smaczny dienen. In
Zukunft sollen allgemein akzeptierte Leitlinien nach Begutachtung und ggf. Revision durch die
zustdindige Kommission des Mukoviszidose e.V - gemeinsam mit anderen relevanten Fachge-
sellschaften - impiementiert werden.

» Die zedifizieten Zentren mussen sich - soweit noch nicht erfalgt - zu regionalen Qualitdtszir-
keln zusammenschlieBen, Die Qualitaiszirkel freffen sich mindestens 2 x pro Jahr. Die teilneh-
menden Zentren sind verpflichtet, jGhrlich die Daten ihrer Patienten aus dem QS-Projekt im Ver-
gleich mit den Daten der anderen Teilnehmer zu diskutieren und so eine mégiliche Optimie-
rung der Versorgung ihrer Patienten efreichen. Der Leiter des jeweiligen Qualitatszirkels berichtet
der Strukturkommission jahrlich Gber die Aktivitaten des Zikels und bestdtigt die regelmdaiiige
Teilnahme.

» Zuklnftig werden CF-Zentren zerifiziert, die mindestens 50 padiatrische oder mindestens 50
erwachsene Patienten versorgen. Eine Zerfifizierung einer CF-Einrchiung mit geringerer Patien-
tenzahl erfolgt dann nur noch als CF-Ambulanz {mindestens 20 padiatrische oder mindestens
20 erwachsene Patienten) im Verbund mit anderen regional existierenden zertifizierten Zentren
(Ubergangregelungen).

1] Die Stuklurempfehlungen sind als pdf-Datel zum downlead verfligbar unter
hiti:/fpreumo-frankfurt.deffileadmin/Datelen/Dokumente/Stukiurernofehiungen_Vers. 3.2005.pdf
{DocCheck geschitz)

2) Die derzeitige Zertifizierung der Ambulanzdrzte/Ambulanzdrztinnen durch die Strukturkermmission soll
ersetzi/erginzt werden durch eine Zertifizierung der Einrichtung durch die Landesérztiekammem




Innerhatb dieses Gefliges von Vorbedingungen ist die Ausschreibung relativ offen, und die Jury
wird unvoreingenommen jeden Lésungsansalz prifen, der hoffen Iasst, durch plausible Kon-
zepte und Ideen zur Bundelung von Kompetenz beizutragen, ohne dem Patlenten einen Zu-
gang zu einer wohnortnahen Versorgung abzuschnalden. Es missen also die Keineren CF-Ein-
richtungen so mit den gro3en CF-Zentren struldurell verknUpft werden, dass alle jeweiligen Vor-
teile optimal genutzt werden kdnnen. Auch dort, wo eine Verbindung mit einem Zentrum nicht
prakiikabet ist, sind regionale und den Gegebenheiten angepasste Losungen gefragt. Alle
ldeen bedUrfen einer Erprobungsphase, damit Sondersituationen, wie sle typisch flr die deut-
sche CF-Landschaft sind, nicht zu Verzenungen flhren.

Die Strukturkommission hat als Sprachregelung folgenden Vorschlag unterbreitet:

= Definition Zentrum: "hat alles, kann alles’, betreut mindestens 50 Patienten der jeweiligen
Gruppe (padiatrisches Zentrurm: min. 50 Kinder und Jugendliche; Erwachsenenzentrum: min,
50 Erwachsene; dies entspricht der Definition von CF-Einrichtungen nach dem Eurcpdischen
Consensus).

= Definition Ambulanz: "hat alles, kann alles, wenn nicht vor Ort, dann im Verbund, in dem sie
Mitglied seln muss (pddiatische Ambulanz: min. 20 Kinder und Jugendliche; Erwachsenen-
ambulanz: min. 20 Erwachsene)'; Ohne Mitgliedschaft im Verbund ist eine Zertifizierung und
damit Férderung nicht moglich,

a Definition Verbund: Ein Verbund besteht aus mindestens zwel Ambulanzen (Definition Ambu-
lanz vgl. oben) oder einer Ambulanz und einem Zentrum und versorgt mehr als 50 padiatri-
sche oder mehr als 50 erwachsene Patienten, Einrichtungen In einem Verbund missen so
eng zusammen arbeiten, dass ein verlustfreier Dafen- oder Informationsaustausch [Harmoni-
slerung der Dokumentations- und Behandlungsleitlinien) bei Mitbetreuung der Patienten
moglich ist,

Mit einem Fordernvolumen von mehr als acht Vollzeit-Arztstellen {auch Teilzeil- und andere Mit-
arbeiterstellen sind prinzipiell zu férdem) schon im Geschdftsiahr 2005/2006 und mehr als
zehn Stellen im Folgejahy, ist mit dem Projekt die Chance verbunden, wirklich wirksam zur Vers-
besserung der Verscrgungsstrukturen belzutragen. Die Strukturkommission wird das Projekt be-
gleiten, die Regeln dynamisch anpassen und insbesondere die Effekte im Hinblick auf die
Verbesserung der Strukiur analysieren.
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9 Mukoviszidose-Versorgung in
Deutschland - Strukturempfehlungen

Strukturempfehlungen vom 23. September 1998
Erganzte Fassung vom 12. Juni 2002
Aktuelle Fassung vom 13.04.2005

Strukturkommission der Mukoviszidoseambulanzen
Deutschland in Kooperation mit dem Mukoviszidose e. V.
QUALITATSGESICHERTE VERSORGUNG IN MUKOVISZIDOSEZENTREN
Mukoviszidose-Behandlung durch Mukoviszidosezentren, -ambulanzen oder -verbinde erfolgt
» fléchendeckend und wohnortnah ([Entfernung zur néchsten

Mukoviszidoseambulanz, -zenfrum, -verbund max. 100 km)

» qudlifizlert (Nachwels der Qualifikation der Betreuer')
» enfsprechend (aligemein akzeptierter) Leitlinien2

Zentren definiert durch

» GroBe (mindestens 20 konfinuierlich betreute Patienten?)

a Ausstattung?

» Kompetenz der Befreuer

» Teiinahme an der bundesweiten Qualititssicherung (AK Niedersachsen)

Ambulanzen definiert durch

s GréBe (mindestens 20 kontinuierlich betreute Patientens)

s Ausstaftung?

a Kompetenz der Betreuer

» Telnahme an der bundesweiten Qualitétssicherung [AK Niedersachsen)

Verbund definiert durch

» GIoBe (mindestens 50 kontinuierich betfreute Patientent)

= Ausstattung?

a Kompetenz der Betreuer’

» Telinahme an der bundeswelten Qualitétssicherung (AK Niedersachsen)

1) Leftung muss zerfifiziert sein, Voraussetzung: “Therapie-Effahrung® von 100 Patientenjahren
(Produkt aus Zahl der selbst batreuten Patienten und der Dauer der Betreuung in Jahren)

2) Neben der Verpflichtung der Einhaltung der Leitlinien, die im CFManual (Balimann und Smaczny) zusarmmen gefasst sind,
kann auch die Vorlage eines Quaiitdtshandbuches zur ErffUilung dieser Kriterien genlgen

3) Bel padiatischem Zentrum mindestens 50 Kinder oder Jungendiiche, bei Erwachsenenzentrum mindestens 50 Erwachsene

4] vgl. Anhang

5) Bel padlafrischer Ambulanz mindestens 20 Kinder oder Jungendiiche, bel Brwachsenenambuianz mindestens 20
Erwachsene

6) Bel padictischemn Verbund mindestens 50 Kinder oder Jungendiiche, bei Erwachsenenverbund mindestens 50 Erwachsene



AUFGABEN UND PFLICHTEN DER CF-ZENTREN, -AMBULANZEN
UND -VERBUNDE

= Sicherstellung einer qualifiziertren ambulanten (und stationéren} Versorgung der CF-Patienten
im multidisziplindren Teamn. Die Leiter von Ambulanzen / Zentren / Verblnden verpflichten sich
zu einer an Leiflinien orientierten Diagnostik und Therapie ihrer Patienten, Als Grundlage kann
derzeit das Manual von Balimann und Smaczny dienen. In Zukunft sollen allgemein akzeptier-
te Leitlinien nach Begutachitung und ggf. Revision durch die zustindigen Gremien des Muko-
viszidose e.V maglichst gemeinsam mit anderen relevanten Fachgesellschaften - implemen-
tiert werden. Innerhalb eines Verbundes mussen einheifiiche Leltlinien verbindlich verabredet
sein.

= Teiinahme an der Qualitétssicherung der CF-Versorgung (AK Niedersachsen). Zertifizierte Am-
bulanzen / Zentren [ Verbdnde mussen IGckenios ihre Patlenten im QS-Verfahren Mukoviszidose
melden. Nicht gemeldete Daten missen begrindet werden. Die zedifiziedten Ambulanzen /
Zentren / VerblUnde sind verpflichtet, die fehlenden Daten aus friheren Jahrgangen Ilickenlos
nach zu melden. Erfolgt keine Meldung der Patientendaten in zwei auf einander folgenden
Jahren, so erfolgt nach frustranem Versuch der Korrektur der Verlust der Zertifizierung, Verlust ei-
ner Zerifizierung eines Mitgliedes des Verbundes fihrt zur Uberprifung der Zertifizierungsvoraus-
setzungen des gesamten Verbundes.

s Die zertifizieten Ambulanzen / Zentren / Verblnde verpflichten sich - soweit noch nicht erfolgt
- zur Teilnahme an regionalen Qualitdiszirkeln. Die Qualitatszirke! freffen sich mindestens 2 x pro
Jahr, Die teiinehmenden Ambulanzen / Zentren / Verblnde sind verpflichiet, jahiich die Daten
Ihrer Patienten aus dem QS-Projekt im Vergleich mit den Daten der anderen Teilnehmer zu dis-
kutieren und so eine mogliche Optimlerung der Versorgung ihrer Patienten zu enreichen. Der
Leiter des jeweiligen Quadiitéitszirkels berichtet der Strukturkommission jdhirlich Uber die Aktivita-
ten des Zirkels und bestdtigt die regelmdBige Teilnahme.

a Ein Verbund besteht aus mindestens zwei Ambulanzen (Ambulanz: > 20 péadiatrische oder >
20 erwachsene Pafienten) und versorgt mehr als 50 padiatrische oder mehr als 50 erwachse-
ne Patlenten. Alle Ambulanzen eines Verbundes benutzen die gleiche, gemeinsame CFAS-
Ambulanz-Nummes. Ein Verbund nimmit entweder einheitlich an der Stufe H-Dokumentation teil
oder nufzt ein anders einheitiches Dokumentationssytem. Der Verbund gibt sich eine Ge-
schaftsordnung und regelt die wichtigen Fragen (Ressourcenverteilung efc.) in einem verbind-
lichen Verrag (Mustergeschdaftsordnung der Strukturkommission dient zur Orientierung). In der
Geschdftsordnung sind At und Umfang der Kooperation, der Datenaustausch, die Vorstel-
lungsmodalittten usw. verbindlich zu regeln. Ein Verbund dokumentiert alle Patientendaten un-
fer einer einheitichen CFAS-Ambulanznummer, In der Geschdafisordnung ist auch zu regeln,
wie der Entscheidungsprozess ablaufen soll, der zu einem Anfrag auf Ambulanzférderung
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durch Mukoviszidose e. V. oder Christiane Herzog Stiftung fUhren kann. Hierin ist auch die Hand-
habung der Mittelverwaltung aus Férdermitteln zu regeln.

» Kooperation mit Haus- und Gebietsarzien sowle anderen Fachdisziplinen.

a Sicherstellung der eigenen Fortbildung undfoder Angebot der regionalen und
Ubemregionalen Fortbildung sowie Tellnahme an der regionalen Offentlichkeitsarbeit.

» Wissenschaftliche Tatigkeiten eigenstandig und/oder im Rahmen mulfizentrischer Studien.

= Zusammenaibeit mit Selbsthilfeverbanden und Regionalgruppen.

ANHANG
Personelle Ausstattung

Mukoviszidose-Einrichtungen (Ambulanz, Zentrum, Verbund) mdssen mit einem multidiszi-
plinéran Team die Patientenversorgung sicherstellen . Diese umfalt folgende Bereiche:

a Medizinischer Dienst mit einem/einer Facharzt/Fachérztin (Kinterarzt/Kinderéirzting bel Versor-
gung von Kindem und Jugendlichen bzw. Intemist/infemistin mit Teilgebiet Pneumologie bei
Versorgung von Erwachsenen) - in langfristiger personeller Kontinuitéat (Qualifikation s, u.)

a Psychosozialer Dienst: z, B. Sozialarbelter, Psychologe und/oder Sozialpédagoge
a Physiotherapeut/Physiotherapeutin

a Didtassistent/Didtassistentin oder Oecotrophologe/Oecotrophologin

a Spezialisierter Pflegedienst

a EDV-Mitarbeiter/EDV-Mitarbeiterin

10
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Medizinisch-technische Ausstattung

Die Mukoviszidosezentren, -ambulanzen und -verblnde mussen folgende diagnostische und
therapeutische Ausstattung vorhalten oder jederzeit zu diesen Bereichen Zugang haben:

» Spirometrie

= Bodyplethysmographie und Fahrradergometrie
a Pulsoxymetrie

= Bronchoskopie

= Blutgasanalyse

= Sonographie

= Radiclogie

= H&matologisches und bicchemisches Labor

= Mikrobloiogie

= SchweiBtest-Diagnostik

a Physiotherapie

= Dictetik

a Psychosoziale Betreuung

= Gastroenterologische Diagnostik

= Kardiologische Diagnostik

» Infensivmedizinische und thoraxchirurgische Versorgung

Aus - und Weiterbildungsverpflichtung
Medizinischer Dienst

Die arztiiche Leitung eines Zentrums, einer Ambulanz oder aller Einrichtungen innerhalb eines
Verbundes muss Gebiefsarzt/Gebietsaiztin fur PGdiatie (padiatrische Einrichtung) oder Innere
Medizin mit Teilgebiet Pneumologie (Erwachseneneinrichtung) sein und - je nach Groke der
Einrichtung - ganztégig oder zeitlich begrenzt - fur die CF-Einrichtung langfristig zur Verflgung
stehen, Seinefihre Quaiifikation erwirbt der Leiter bzw. die Leiterin durch eine mindestens 3-mo-
natige Hospitation in einem Grozentrum ("Ausblldungszentrum®) und/oder durch langeizeitige
Mitbetreuung von CF-Patienten im eigenen Behandlungszentrum. Ausbildungszentren sind
Erwachsenenzentren mit > 80 oder pddiatische Zentren mit > 150 Patienten. Eine "Therapie-
Erfahrung" von 100 Patientenjahren (Produkt aus Zahl der selbst betreuten Patienten und der
Dauer der Betreuung in Jahren) ist Grundvoraussetzung fUr den Status eines Zentrumsleiters/el-
ner Zentrumsleiterin, worllber ein Nachwels voriegen muss (Ubergangsregelungen sind vorge-
sehen).
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Kooperierende Dienstgruppen

Die Mitarbeiter des psychosozialen Dienstes, die Physiotherapeuten sowie die Digtassistenten
bzw. Oecotrophologen erwerben ihre Qudiifikation durch Hospitation an elnem gréBeren CF-
Behandlungszentrum. Die aktive Mitarbeit in den fachspezifischen Arbeitskreisen des Mukoviszi-
dose e. V. ist winschenswert. Die Physiotherapeuten sollten zusdiziich den Qualifikationsnach-
weis durch Teilnahme an der Forbildung des "Arbeitskieises Physiotherapie bei CF' oder
gleichwertige Nachweise erbringen. Die Teilnahme an Waiterbildungsveranstaitungen flr alle
beteiligten Berufsgruppen ist eine selbsiverstandliche Pflicht.

Ambulantes Versorgungsangebot der Mukoviszidose-Zentren

Sicherstellung der regelmdaBigen Patientenversorgung entsprechend dligemein akzeptierter
Leitlinien, wozu eine regelmdBige Patientenvorstellung mindestens alle 3 Monate gehor.

Winschenswert sind:

= Ambulanzangebot vorrmittags und nachmittags

a Notffalitermine zu jeder Zeit

a Sichersteliung einer telefonischen Beratung durch Arzte aus Mukoviszidosezentrum,
-ambulanz oder -vertbund.

u Komplettes Diagnostik-Profil (inkl. Pneumologie, Radiologie, Sonographie und Labor) taglich
verfugbar,

» Separate Ambulanzréiume der Mukoviszidoseeinrchtung mit Sonderausstattung: Ruheraum,
Sauerstoffversorgung, besonderer Hygienestandard; Trennung Pseudomonas-positiver und
Pseudomonas-negativer Palienten, Segregationsméglichkeit bei Nachweis von
Problemkeimen.

s Spezidiisiertes Pllegeteam flr ambulante i, v.-Therapie und Versorgung von PEG (perkutane
endoskopische Gastrostomie] und Portsystemen etc.

s Terminangebot bei jeder Konfrolle durch alie Spezidlisten innerhalb des Behandlungsteams:
Arzte, psychosozialer Dienst, Diétetik und Pliegedienst



Qualitatssicherung
Strukturqualitdt

Definiert in demn hier vorliegenden Papier,

Verfahrensqualitdt

Solange es allgemein anerkannfe und Evidenz basierte Leitlinien (AWMF) nicht glbt, kann ent-
weder die Zusicherung der Befolgung der Leiflinien des padiafischen Zentrums und des Er-
wachsenenzentrum der Medizinlschen Hochschule Hannover (CF-Manual, Ballmann, M. und
Smaczny, C., Solvay-Verlag, Hannover, jeweils aktuelle Auflage) oder ein anderes vom Zen-
frum, der Ambulanz oder dem Verbund vorgelegtes Qualitdfshandbuch zum Nachweis stan-
dardisierter diagnostischer und therapeutischer Verfahren herangezogen werden.

Ergebnisqualitdt

Vorgaben Uber die notwendigen Ergebnisse sind noch nicht méglich. Die Teiinahme an der re-
gelmdBigen Dokumentation im Rahmen der Qualitétssicherung bei der LAK Niedersachsen ist
verpflichtend erforderlich. Aus den Ergebnissen sind die notwendigen Schritte der Analyse und
ggf. Anderung der Vorgehensweise abzuleiten. Bei Vorgabe von Quaiitatszielen sind die Erel-
chung und Einhalfung dieser Ziele sicher zu stellen.

Frankfurt, den 13. April 2005

Dr. H.-G. Posselt (Sprecher) Prof. Dr. H. Skopnik (Stellvertretender Sprecher)

Dr. P Tinschmann Prof. Dr. T.O.F. Wagner

Dr. E. Rletschel Dr. J. Mainz
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10 Kommentar und Perspektiven

M. Stern, Tiibingen
10.1 Ziele

Dieser Kommentar dient als roter Faden durch den ausflhrlichen Berichtsband 2004, Der Be-
richt bleibt gestrafft, Das vollstandige Zahlen- und Tabellenwerk ist auf Anfrage beim Z& Han-
nover erhdltlich. Eine zusaizliche Kurzversion ,Von den Besten lemnen - 10 Jahre QualitGissiche-
rung” mit den Daten des Jahres 2003 ist im Intemnet abrufoar ( HYPERLINK “hitp:/fwww.muko.in-
fo” www.muko.info oder HYPERLINK “hitp://www.zg-aekn.de” www.zg-cekn.de).

Das Projekt Qualitafssicherung Mukoviszidose™ besteht seit 1995, Damit ist die 10-Jahres-
Marke erreicht; es stehen aussagekraftige Longitudinalvergleiche zur Verflgung. Folgende Zie-
le wurden zum Tell bereits erreicht:

1. Reprasentative Erfassung der demographischen und Versorgungsdaten;
2. Transparenz und Verbesseiung der Versorgungsaualitét;

3. Vemetzung der Mukoviszidose-Einrichtungen regional, national, international.

Das Projekt ersetzt keine wissenschaftlichen Studien; es liefert aber viele Anséitze zur Qualitats-
verbesserung. Der Soll-lst-Vergleich ergibt erheblichen Handlungsbedarf. Auf verschiedenen
Ebenen haben die Werkzeuge des Qualitttsmanagements in Deutschland bereits gegriffen
(Zentrum-Zertifizierung, reglonale Qualitatszirkel, Benchmarking).



10.2 "Qualitatssicherung Mukoviszidose” 2004,
Stufe I

10.2.1 Basisdaten

Im Jahr 2004 wurden mit Stichtag 01.06.2005 insgesamt 6.519 Patienten mit Mukoviszidose er-
fasst, Diese Zahl ist weiter angestiegen. Der Anteil der Patienten, die ihr Einversténdnis zur Aus-
wertung nicht erkdrt haben, betragt 2,7 %. 87 Einrichtungen haben ihre Patienten gemeldet;
73 davon sind zeffifiziert. Es ergibt sich fur das Jahr 2004 eine vorldufige Rucklaufrate von 63 %.
Diese Zahl ist gegenlber dem Vorjahr nicht gestiegen. Sie muss durch Nachmeldungen ver-
bessert werden, wie im Vorjahr erfolgreich geschehen, Die Liste der beteiligten Amibbulanzen
2004 ist spezifiziert worden und zeigt die Notwendigkeit der Nachmeldung auf, damit der Am-
bulanz-Status [Zerifizierung und Nennung in der Liste] nicht eingelbUit wird.

Durch Nacherhebung der fransplantierten Patienten ist die Zahl von 161 Patienten, die zur
Transplantation karmen, deutlich hdher geworden. Alle transplantierten Patienten werden jefzt
auch in der urspringlichen Eintichtung weitergefihrt, sofem sie dort noch betreut werden,

Die Ambulanzstruktur hat sikch im Jahr 2004 weiter in Richtung gréBerer Einrichtungen verscho-
ben, 5o sank die Zahl der ganz Keinen Einfichtungen von 41 auf 33. Wenn man allerdings die
neue anzustrebende Pafientenzahl von 50 als MaBstab flr ein Zentrum Typ B anlegt, bleibt
noch vieles an Strukturarbeit zu leisten (z. B. Kooperation nach den VorschiGgen der Struktur-
kommission]. Immerhin werden bereits jetzt 3/4 der Patienten in groBen Zentren (Typ B) betreut.
Nach wie vor gibt es Handlungsbedarf hinsichtiich der Schaffung und Erwelterung von Er-
wachsenen-Zentren. Die besondere, fragende Rolle der Universitaiskliniken in der ambulanten
und stationdren CF-Versorgung ist offenbar.

Die Globaldatan der Aftersstruktur zelgen jetzt ein mittleres Lebensalter von 19,2 Jahren. Der
Anteil der Patienten im Alter von 18 Jahren und mehr betragt 52 %. Im Vergleich mit den Vor-
jahren ist der Median der kumulativen Uberiebenswahrscheinlichkeit auf 34,8 Jahre angestie-
gen. 2,8 % der gemeldeten Patienten sind arbeitslos, 6,5 % sind berentet. Der Antell der selbst-
andig oder In Partnerschaft lebenden erwachsenen Patienten und der berufstétigen Patienten
nimmt langsam weiter zu.

Die List lenden Daten umfasst besonders: Diagnosezeitpunkt, Lungenfunktionsdaten
von Patienten ab sechs Jahren sowie Immunglobulin G, Hier mlssen Licken geschlossen wer-
den. Wie dies praktisch erfoigen kann, zelgen die Erfahrungen aus dem Projekt .Benchmar-

"

king".
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Der ausfuhriiche Tell des Berichts 2004 zur Ergebnisoaalitdt (Emdahrungsdaten, Lungenfunktions-
daten, Mikrobiologie und Immunglobulin G) zeigt die Ansatzpunkte fir das Qualitétsmanage-
ment auf: knapp 20 % der Patienten bis 18 Jahre zeigen ein Ladngen-Soll-Gewicht unter 90 %
und 1/3 der erwachsenen Patlenten einen Body Mass Index (BMI) unter 12 und sind somit un-
terermnanrt. Knapp 30 % der Patienten von 6 bis 18 Jahre und mehr als 3/4 der Pafienten ab 18
Jahren zeigen eine verbesserungswlrdige Einsekundenkapazitat (FEV;) unter 80 % (vgl. Tab.
34).

Die gmbulanzbezogene Darstellung der Einzelparameter {Benchmarking-Diagramme”, z. B,
Abb. 4 und 5) dient zur Positionsbestimmung der Ambulanzen und zur Besten-Ermittiung. Hier
setzt das Projekt ,Benchmarking”, gestartet am 01.07.2004, ein. Es wird ab dem Jahre 2006 fr
weitere frelwilige Teilnehmer gedffnet werden, Im Vergleich der Highlights® 1995 bis 2004 (zen-
trale Tab.34-36) zeigt sich ein langsamer Anstieg der Emdhrungsparameter Langen-Soll-Ge-
wicht {LSG) und BMI und auch der Lungenfunktionsparameter Vitalkapazitat (VC) und FEV,.
Uber die Jahre findet sich ein langsam riickiéufiger Trend flr die Pseudomonas-aeruginosa-Po-
sitivitat,

10.2.2 Individueller Einzelambulanz-Bericht

Der Ambulanzeinzelbericht liegt fir die zentralen Parameter jedem Ambulanzieiter gesondert
im gewohnten Format vor. Es wird jetzt nur noch nach Ambulanzen Typ A (untfer 50 Patienten)
und Typ B (abb 50 Patienten) unterschieden. Dieser Einzelberlcht dlent der Ermittiung von Patien-
fen mit besonderen Risiken und der Standortbestimmung der Einzelambulanz, zusaizlich zu
den oben erwdhnten ,Benchmarking-Diagrammen'. Uberwertung oder Abqualifikation einzel-
ner Zentren aufgrund der vorliegenden Daten sind nicht gerechifertigt.

10.2.3 Mortalitatsstatistik

Die Mortalittsstatistik weist fur die Jahre 1995 bis 2004 eine auf knapp unter 1 % absinkende
Letaftat auf. im Jahre 2004 Ist der Anteil der Verstorbenen unfer 18 Jahren mit 17,9 % niedriger
als zuvor. Die Ermittiung der kumulativen Uberebenswahrscheinlichkeit zeigt eine Verbreiterung
der Konfidenzintervalle vor allem fir die etwas diteren Patienten, Der Median der kumulativen
Uberiebenswahrscheinlichkelt betragt jetzt 36,8 Jahre. Die zenfralen Qualitétsindikatoren als
Prognosefaktoren fur die Mortalitét blelben wie zuvor BMI, VC und FEV,.
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10.2.4 Entwicklung klinischer Parameter 1995 bis 2004

Hier findet sich wieder der Zielerreichungsgrad fur die Stufen 6, 12 und 18 Jahre. Die Darstel-
lungen wurde gestrafft, Einige Verlaufspararmeter werden ab sofort nur noch in gréBeren Ab-
stnden im Berichtsband erscheinen (z. B. die Kohorte der 1995 geborenen Patienten).

10.3 "Qualitdtssicherung Mukoviszidose”
Pilotprojekt, Stufe 11

Zu den sechs von neun aus dem urspringlichen Pilotprojekt, Stufe I, verbleibenden Einrichtun-
gen sind insgesamt sechs freiwilig feiinehmende Einrichtungen hinzugekommen, die schon
mindestens vier Jahre lang kontinuierich Daten eingeben. CFAS 2.4 hat sich zur ambulanten
und stationéren Patientendokumentation in diesen Einrichfungen bewdhrt, Insgesamit finden
sich zwischen 1996 und 2004 Daten von 1.759 CF-Patienten aus 16 Einrichtungen. Fir das Jahr
2004 liegen die Daten von 994 Patienten aus den 12 genannten Einrichtungen vor. Im Mittel
werden drel ambulante Patientenkontakie pro Jahr dokumentiert. Es gibt deutliche Unterschie-
de zwischen den Einrichtungen in der Haufigkeit der Grunduntersuchungen, zum Beispiel auch
in der DurchfUhrung des oraken Glukose-Toleranztestes (0GTI). Diese Untersuchungsunterschie-
de weisen auf Strukturunterschiede hin, deren Analyse Hinweise auf ein wirksames Qualitttsm-
anagement lisfemn dirfte (vgl. .Benchmarking™-Projekt).

Die Ermitflung von Bestergebnissen wurde durch risikcadjustiertes Ranking und durch Ambu-
lanzprofile geleistet. Die berfichteten Zwischenergebnisse werden helfen, die erfolgreichsten
Strategien, aber auch Schwachstellen aufzuzeigen. Auch diese Ergebnisse werden unmittel-
bar im Benchmarking”-Projekt weiter bearbeitet,

10.4 CF-Perzentilen fiir Langen-Soll-Gewicht,
Body Mass Index und Einsekundenkapazitit

Zur CF-spezifischen Perzentilenermittlung liegt eine statistische Spezialstudie vor, die erstmals ei-
ne fur die CF relativierte Befrachtungsweise ermdglicht. Damit kdnnten die an den Nomalwer-
ten Gesunder orentierten Vergleiche erganzt werden, um eine differenzierfe Beurteilung zu lei-
sten, Hier besteht sicherlich noch Diskussionsbedarf mit den Auxologen. Interessant ist die ge-
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schlechtssperifische, unterschiedliche Entwicklung des LSG (Abb. 44 und 45). Auch hier muss
die Diskussion in Gang kommen.

10.5 Empfehlungen der Strukturkommission

Erstrals wurde die akiuelle Fassung der Empfehlungen der Strukturkommission (13.04.2005) in
den Berichtsband aufgenommen, um die Voraussetzungen fir die Zerifizierung hinsichilich
CF-Zentren, CF-Ambulanzen und CF-Verbunden fransparent zu machen. Die erforderliche per-
sonelle und technische Ausstattung, die Aus- und Weiterbildung, die Kooperafion mif dem
nicht-Grztlichen Dienst, das leistungsbezogene Versorgungsangebof, die leitinlencrientierte
Versorgung und die Tellnohme an der Qualitatssicherung sind aufgeflhrt, Das Forderpro-
gramm Pro Ambulanz plus™ sefzt sich zum Ziel sowchl Kompetenzbindelung als auch Wohn-
ortnéhe. Antrdge auf Férderung im Rahmen dieses neuen Programms konnen schon fur das
Geschdftsiahr 2006/2006 gestellt werden.

10.6 Perspektiven (Aufgabenkatalog 2005/2006)

10.6.1 Stufe I (alle teilnehmenden Mukoviszidose-Einrich-
tungen)

- Dateneingabe 100 % via CFAS;
- Nachmeldung 2004: Anhebung der Rickmeldeguote auf 80 %;
- SchiieBung der Datenilicken;
- Kooperation Osterreich (erster Bericht fr die im Jahre 2005 erhobenen Daten);
- Verbesserung Ehebungsstruktur und Auswertungskonzept
{Web-basierte Arbeitsgruppe).



10.6.2 Stufe II (Pilotprojekt 6 + 9 Einrichtungen)
- Nutzung CFAS 2.4 Stufe Il als aligemeine elekironische Patienten-
dokumentation;
- Benchmarking-Diagramme, Einrichtungsprofile, risikoadjustiertes Ranking,
Ziel intem offener Vergleich;
- Zusatzprojekt .Benchmarking™ 1. und 2. Zykius, gestartet ab 01.07.2004,

10.6.3 Qualitatsmanagement

- Teilnahme QualitGtssicherung und llckeniose Meldung als Voraussefzung zur
Zertifizierung (forflaufender Prozess) nach den Vorschlagen der Strukturkom-
mission, Ziel: Ubemahme der Zerifizierung durch Landesarziekammern;

- Fordenung regionaler Qualitatszirkel fikichendeckend;

- Forderung der Erwachsenen-Ambuianzen;

- Kocperationsangebot flr kieinere Einrichtungen nach den Vorschlagen der
Strukturkormrmission;

- Endguliige Auswertung des Effekts des Meldebonus;

- Verabschiedung Leitlinien, Entwickiung Verfahrensleitlinien und Ambulanz-
leitfdden;

- Kooperation und Ingangsetzen des neuen European CF Registry (ECFS),
Patienteninformation und Einholung des Einversténdnisses.
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Executive Summary

10 vears CF guality assurance: data from the German proiect 2004

M. Stemn, B. Sens, B. Wiedemann, G. Damm, O. Busse,
P Wenzlaff

The German CF quality assurance project exists since 1995, In addition fo provide a basic
registry, it has generated demographic data, it has established a national CF network and It
gives structure fo quality management. The overall aim Is to improve quality of life and survival
in CF patients. For this punpose a close cooperation has been set up between CF Institutions,
the Scientific and Executive board, the Centre for Quality Assurance Hannover and the Ger-
man patients’ organisation Mukoviszidose e. V.. Work is based on informed consent and full da-
ta protection. Data collection is achieved electronically (CFAS 2.4). In step |, lung function,
nutrition, microbiology dafa and therapy groups are evaluated (all pafients), in step |l a smal-
ler group of patients is evaluated more completely Including therapy detdails,

In 2004 6,519 patlents have been freated by 87 CF centres. Annual return rate was between
60 and 70 % and needs to be improved. Age development shows a continuous positive
move: In 2004, 52 % of patients have reached an age of 18 years and older. Median survival
is currently 34.8 years in Germany. 82.1 % of CF patients have been genotyped. Nutritional da-
ta (WH, BMI} are given and specified for CF institutions {less than 50 patients) and for CF cent-
res (50 and more patients). The same is given for the central lung function data FYC, FEV1 and
MEF25 (see table). Mortality analysis and longitudinal data are included in the report. A centre
report is distributed individually and gives clues for improvement to CF institution/centre direc-
fars. It could be shown that young school children with malnutition and diminished lung func-
fion data are a specific group o be addressed by infensive quality management, Several
tools for quality management have been generated by the current project (CF centre certifi-
cation, regional guality groups, guidelines and consensus papers, learing from the best by
benchmarking). The Geman guality assurance project will be a strong partner in the newly
established European CF Registry. It is based on the firm and long-term cooperation of experi-
enced institufions, We are grateful to all of them, and to Christiane Herzog Foundafion and to
Mukoviszidose e. V. for their continuous support.



Parameter”’ Patients Patients Patients
<6 yrs 6-<18yrs =18 yrs
{n) () (n}
WH =90 % 80,5% 73,9 % -
no data 1,1% _0,4 % -
BMI >219% - - 65,6 %
no data - - 0,8 %
VC =280 % - 69,2 % 41,2 %
no data - 35% 29%
FEV:, =80% - 66,9 % 19,9 %
no data - 3.9% 28%
MEF2 =260 % - 46,3 % 9.8 %
= o,
no data 53 % 4 5.8 %
G -28D <1gG < 28D 67,9 % 53,9 % 41,2 %
no data 19,1 % 12,1 % 15,4 %
PA negative 82,1 % 58,5 % - 21.8%
no data 0,6 % | 0.7% 1.1 %
Table Results 2(54 (mean values)
*) WH - body weight for height
BMI - body mass Index
vC - vital capacity
FEV, - forced expiratory volume in one second
MEF,s - maximal expiratory flow 25 %
IgG - immunoglobulin G

PA - pseudomondas aeruginosa
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Abkiirzungsverzeichnis

B. cepacia
BMI

Cl

FEV,

lgG

LSG

MEF25

Ps. aeruginosa
SD

Staph. aureus

VC

- Burkholderia cepacia

- Body Mass Index

- Konfidenzintervall (confidence interval)

- Einsekundenkapazitt

- Immunglobulin G

- Langen-Soli-Gewicht

- Maximaler exspiratorischer Fiul bei 25 % der Vitalkapazitét
- Pseudornonas aeruginosa

- Standardabweichung (standard deviation)

- Staphylococcus aureus

- Vitalkapazitét (vital capacity)
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Beispiel fur Einzelauswertung der
Ambulanz XYZ

Datenstand: 01.06.2005

Beobachtungszeitraum: 01.01.2003 - 31.12.2003 bzw.
01.01.2004 - 31.12.2004
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 % flr Patienten < 18 Jahre, 2004
BMI = 19 kg/m? fiir Patienten = 18 Jahre, 2004
FEV, = 80 % fir Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2004
FEV, =80 % fiir Patienten =18 Jahre, 2004
Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fiir Patienten < 18 Jahre, 2004
Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fir Patienten = 18 Jahre, 2004
Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2*Standardabw. fir Patienten < 18 Jahre, 2004
Anteil 1IgG im Bereich Mittelwert > 2*Standardabw. fur Patienten > 18 Jahre, 2004

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
vVC
FEV,
MEF 55
Pseudomonas aeruginosa
1gG

Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzelwerten aller an-
deren Einrichtungen

Aus der Legende dieser Abbildungen kann die anonymen Nummer der jeweiligen Einrichtung ent-
nommen 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. A4: Verteilung der Einsekundenkapazitét, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. A5: Verteilung ven MEF,5, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. A6: Verteilung der Vitalkapazitat, ab 18 Jahre

Abb. A7: Verteilung der Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre

Abb. A8: Verteilung von MEF,5, 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
(JJ MM, TT)
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 N&he des Geburtstages.
Von einigen Patienten liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr
vor., Bei diesen Patienten geht die bessere, vollistindigere
Beobachtung in die Auswertung ein.)
GR Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung von Zwillingen)
Geschl Geschlecht
1 mannlich
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 Léngen-Soll-Gewicht nach Reinken [22] in % der altersabhéngigen
Werte der Normalpopulation fiir Patienten < 18 Jahre
BMI Body Mass Index in kg/m? fiir Patienten = 18 Jahre
vC Vitalkapazitdt in % der Norm, flir Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [30], fUr Patienten = 18 Jahre nach Quanjer [20]
FEV, Einsekundenkapazitat in % der Norm
MEF 55 MEF25 in % der Norm
lgG IgG in g/l
P. aer. Pseudomonas aeruginosa
1 ja
2 nein

0 unbekannt



CF-Ambulanz XYZ
Beobachtungszeitraum 01.01.2004- 31.12.2004

CF-Ambulanz XYZ

Beobachtungszeitraum 01.01.2004- 31.12.2004

LSGrormal =18 J.

BMinormal ab 18 J.

FEV1 normal <18 J.

FEY4normal ab 18 J.

4 ‘1 9 ohne Psaud. <18 1.

ohne Pseud.ab 18 J.

IgGnormal < 18 J.
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Datenstand: 01. 06. 2005
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2003 2004
Ambulanz XYZ Ale anderen Ambulanz XYZ Ale anderen
Anzahl Spaten% Arzahi Spalen% Anzahl Spdten% Anzahl Spalten%
e Urtergewicht 29 23.4% |7 24,0% 29 25,0% 33 23,9%
Gawicht norenal 85 76,6% 1890 76,0% B7 75 0% 1695 76,1%
o ETES Untergew icht 48 35,6 491 34,6% 50 32 7% 480 34,5%
Gewicht normal a7 64,4% L7 65.4% 103 67, % 874 65,5%
2003 2004
Ambulanz XYZ Ale anderen Ambulanz XYZ Ale arderen
Anzahl Spaten% Arzahl Spalen% Anzahl Spdten% Anzahl Spatten%
< T VC <80 % 25 28, 7% 638 32,5% 20 22, 7% 585 33,0%
VT >= 80% 62 71.% 1323 67.5% 68 77, %% 190 67.0%
e — VC<8% 66 49.6% 1 56.8% 77 50, 7% BT 58,5%
VC > 80% 67 50,4% 03 43,2% 75 49, % 837 41,5%
2003 2004
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Ale arderen
Anzahl Spaten% Anzahl Spalen% Anzahl Spaten¥ Anzahl Spaken%
o FEV1 <80 % 32 36.8% |2 30,3% 27 30, 7% 29 29,8%
FEV1 >= B0% 151 83, 2% 1360 69,7% 61 68, 3% 1244 70,2%
S FEV1 < 80 % 111 83.5% 1060 77.1% 130 85, 0% 1002 77.4%
FEV1 >= 80% 22 16,5% 5 22.9% 23 15 (P 22 22,6%
2003 2004
Ambulanz XYZ Ale andersn Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahi Spdten% Arzzhl Spalien¥% Anzahl Spdten Anzahl Spaten%
P~ MEF25<60 % 45 51,1% 93 50,4% 44 50, 0% 85 49,9%
MEF252>=60% 43 48,%% @8 49,6% 44 50 (% &8 50,1%
E—— MEF25< 60 % 113 87 8% 1123 B7,1% 139 91, 4% 1097 87 6%
MEF25>= 60% 16 i2.4% 167 i2.9% 13 B.6% 155 12,4%
2003 2004
Ambukanz XYZ Ale anderen Ambuianz XYZ Ale anderen
Anzahi Spdten% Areahl Spalen¥ Anzahl Spdten% Anzahl Spaten%
mit
T Psaslugitioss 59 47 6% €5 37.3% 51 44, % 09 36.8%
:;‘39':"“ &5 52.4% wig | e27% 65 56,0% 1388 | 632%
e i 108 B0 7% war | 754% 121 78 1% 006 | 76.2%
::‘:g?u‘sa 26 19,%% 31 24.6% a2 20,%% 34 23.8%
2003 2004
Ambulanz XYZ Ale arderen Ambulanz XYZ Alle arderen
Anzahl Spdten% Arzahl Spalen% Anzahl Spdten% Anzahi Spaken%
GG<2s 2 1.7% 139 6,9% 4 3.4% 120 6,2%
<18 Jatre 25<=IgG<2s 89 76,1% 1323 65,8% 86 74, 1% 1268 65,6%
bG>=25 26 22,2% 560 27,3% 26 22, 8% 545 28,2%
GG<2s 3 2,4% 81 B.8% 1 7 % 51 4,4%
ab 16 Jahre 2s<=1gG<2s 54 42, %% 482 39,0% 48 35 8% 452 39,1%
gG>=2 69 54,8% 642 54,2% 85 63 4% 654 56,5%
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Abb. A1 : Verteilung des Langen-Soll-Gewichts (%); < 18 Jahre
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Referenzlinien: Unterern@hrungsstufe 3 (<16); 2 (< 17); 1 (< 19)
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MEF 55 in % des Normwertes nach Gréie
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Abb. A6 : Verteilung der Vitalkapazitat (%); >= 18 Jahre
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<Codex»
<Geb. -Datum{tt nm.44)

= Geburtsrang Beh.- Beh.-

- Mutter-Geb.-Datum> ende- ende- vC FEV1 MEF25 IgG
<Beob. -Jahr> Geschl Einw Grund Jahr LSG BMI (%) (%) (%) (g/1)
XYz

19.01.55-1-28. 7.30
2001 1 1 g 17,42 43,063 28,06 7,09 18,00
2002 1 1 & = 17,87 45,42 28,42 8,94 18,70
2003 1 1 3 2003 17,67 41,83 25,77 7,32 17,5¢
6. 7.57-1-12. 3.37 :
1995 1 1 . 18,73 34;30 31,36 25,87 20,90
1996 1 1 5 3 20,54 66,94 47,10 16,29 8,70
1897 1 b1 . s 20,51 &8,57 41,64 8,75 11,90
1998 b 1 . 20,35 68,79 44,43 15,77 10,80
2002 1 1 19,16 79,35 40,80 14,54 14,70
2003 1 1 21,14 €7.3% 30,39 9,36 16,00
2004 1 1 21,25 68,14 31,22 10,45 15,00
18.09.58-1-29. 8.37
1995~ 1 1 . 21,48 56,31 44,85 23,24 18,50
1896 1 1 . . 21,27 57,56 44,42 19,29
1997 1 1 . . 21,91 63,24 50,76 24,33 14,50
1993 51 1 g . 22,04 67,44 50,56 17,82 i
1999 1 b1 5 3 22,01 70,31 53,44 22,96 14,10
2000 1 1 5 . P 22,22 80,94 49,52 . 16,00
2001 1 1 22,78 80,53 47,29 17,60 15,00
2002 1 1 E 22,22 77,96 43,34 13,90 14,80
2003 3 i 5 22,96 74,52 40,92 15,90 16,40
2004 a2 1 P 21,85 75,32 41,82 19,90 17,35
15.10.58-2-25. 5.22 . g
2000 2 i . 5 20,B6 27,69 32,03 . 22,00
2001 2 1 5 21,31 47,44 41,03 21,67 19,70
2002 2 1 . 2 E 21,03 44,88 39,27 29,33 20,90..
2003 2 1 . = £ 21,58 42,62 35,93 20,17 22,00
2004 2 1 . . 5 20,87 44,32 40,81 22,93 :
23.12.58-1- 5. 9.24
1995 1 1 5 20,69 40,72 34,36 29,79 16,60
199s 1 1 5 F 21,03 41,14 35,11 25,47 14,90
1997 1 il B E 21,75 41,65 29,85 13,17 .
1998 1 1 5 5 20,76 42,29 31,10 14,71 14,20
1999 1 1 . . z 20,52 48,57 29,73 9,13 15,30
2000 1 1 5 - p 21,55 77,08 32,04 13,25 13,80
2001 1 1 . : : 20,86 68,64 29,11 8,88 12,00
2002 1 1 5 = 5 21,85 72,06 28,11 10,08 13,40 -
2003 1 1 3 2003 F 20,52 76,19 28,91 22,99 14,60
7. 4.59-2-19. 1.35
1997 1 1 g z 25,06 91,59 89,79 61,97 11,50
1998 ol 1 = 5 23,85 . 3 a | 12,20
1899 1 1 s . 25,06 84,73 87,75 79,47 12,30
2000 2l b - . 24,51 88,95 B4,09 . :
2001 1 1 = . 26,87 92,76 .85,37 65,73 13,00
2002 1 1 : . 24,60 89,79 86,34 65,73 13,09
2003 1 1 . ) 3 25,36 96,25 90,42 46,15 11,60
2004 1 1 . . y 24,70 i i 4 13,01

50,67

Pa.
aer

N RN
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