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Wissenschaftlicher Beirat
"Qualitätssicherung Mukoviszidose"
Tätigkeitsbericht 2004
M. Stern, Tübingen

Zehn Jahre "Qualitatssicherung Mukoviszi-

dose" - das bedeutet zehn Jahre kontinuier-

liehe gemeinsame Arbeit in der Patienten-

betreuung, in der Datenerhebung, im Qua-

litätsmanagement, in der Gesundheitspoli-

tik und auch in der Wissenschaff mit dem

Ziel, die Versorgungsqualität für die Patien-

ten mit Mukoviszidose messbar zu verbes-

sern. Das Projekt dient als nationale und

internationale Verknupfungsstelle und hat in

den letzten zehn Jahren wesentlich zur

Transparenz der Versorgungsstrukturen und

-prozesse in Deutschland beigetragen. Der

Berichtsband 2004 liefert wieder vielfältige

Daten zur Struktur-, Prozess- und Ergebnis-

qualität. Seit Projektbeginn hat sich der

Anteil der in kleinen Ambulanzen betreuten

Patienten deutlich vermindert. Überleben

und Altersstruktur der Patienten haben sich

stetig gebessert. Das Projekt wurde zielstre-

big weiterentwickelt (Zertifizierung, Leitlinien,

Sonderauswertungen, Benchmarking, Erhe-

bung Lebensqualitat, internationale Koope-

ration).

Die zum Berichtsband 2004 vorliegenden

Daten (Stichtag 01.06.2005) umfassen 87

Einrichtungen (davon 73 zertifiziert), die

6.519 Patienten (inklusive 438 bis

31.12.2004als verstorben gemeldeter Pati-

enten) mit Mukoviszidose betreuen. Diese

Gesamtzahl ist seit 1995 kontinuierlich ge-

stiegen. Für die vorliegende Auswertung

des Jahrgangs 2004 konnten 4.134 Einzel-

verlaufsbögen von 3.806 Patienten heran-

gezogen werden. Es ergibt sich eine vor-

läufige Rücklaufrate von 63 %. Diese Zahl ist

gegenüber dem Vorjahr (nach Einfuhrung

der Pramie von 20 Euro pro komplett ge-

meldetem Fall in den Jahren 2003 und

2004 an die meidenden Einrichtungen) na-

hezu gleich geblieben. Die Reprasentati-

vität für den Jahrgang 2003 ist durch Nach-

dokumentation auf nunmehr 75 % gestie-

gen. Sehr erfreulich ist der zahlenmäßige

Zuwachs und die kontinuierliche, solide Mel-

dementalitat im Rahmen der

Stufe II (derzeit 1.759 Patienten aus 16 Ein-

richtungen).

Der vorliegende Bericht bleibt gestrafft. Das

vollständige Zahlenwerk inklusive aller Tabel-

len ist auf Anfrage beim ZQ Hannover

erhältlich. Der Kurzbericht 'Von den Besten

lernen - 10 Jahre Qualitätssicherung" (J.

Bend, G. Damm, A. Trögner, M. Stern) ist fer-

tiggestellt und kann beim Mukoviszidose

e. V. abgerufen werden. Fur den vorliegen-

den Bericht ist — wie gewohnt — der Kom-

mentar (Kap. 10, S. 106 als roter Faden zu

benutzen.

Der neue Geschäffsführende Beirat hat sich

im Jahr 2004 viermal, der Wissenschaftliche

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 für Lungenfunktion und

Ernährungsdaten bei CF"; C. Smaczny:

"Analyse von CF-Patienten im Alter von über

50 Jahren"; M. Ballmann/ R. Holk "CF - Dia-

betes mellitus - Querschnitts- und Längs-

schnittsuntersuchung im Vergleich zu Kon-

trollen". Besonderes Interesse besteht am

Abschluss der Sonderauswertungen

"Schwangere mit CF", 'Vergleich Sozialstatus

versus Ernährung / Lungenfunktionsdaten",

"Diagnosestellung nach dem 16. Lebens-

jahr". Eine komplette Liste der Sonderaus-

wertungen im Rahmen der "Qualitatssiche-

rung Mukoviszidose" seit 1997 wurde erstellt

(M. Stern); sie ist auf Anfrage erhältlich (Kon-

takt G. Damm, ZQ Hannover).

Auf der Basis einer Vereinbarung über die

Forderung der Qualitatssicherung für Patien-

ten mit Mukoviszidose wurde die Prämienre-

gelung für vollständige Meldungen in den

Jahren 2003 und 2004 eingeführt und

Anfang 2005 auch umgesetzt. Das Ergebnis

dieser Maßnahme (angestrebt war eine

Steigerung der Repräsentativität) wird der-

zeit gepruff. Gegebenenfalls muss der

materielle Anreiz modifiziert werden.

Auf der Basis einer Kundenzufriedenheits-

analyse, die in das Jahr 2003 zurückreicht,

und auf der Basis einer erneuten Aufforde-

rung, Verbesserungsvorschlage einzurei-

chen, haben sich 23 Teilnehmer des Pro-

jekts gemeldet. Ihre Vorschläge und Akti-

vitäten gingen in eine moderierte Fokus-

gruppensitzung ein (vgl. Newsletter 01/2004

und 01/2005). Ein Maßnahmenplan wurde

durch die Fokusgruppe konsentiert (CFAS-

Modifikation, Datenfelder, Plausibilitatsrichtli-

nien, Schulungen, Verbesserung der Daten-

qualität und Schaffung von Leitlinien). Die

Vorschläge wurden vom Beirat, insbesonde-

re auch von der neugegründeten Arbeits-

gruppe 'Webbasierte CF-Datenerfassung"

(s. u.) aufgegriffen und in das Projekt einge-

arbeitet. Spezielle Verbesserungsvorschlä-

ge lagen auch seitens des Arbeitskreises

"Ernährung" (K. Schlüter, Hannover) vor. Sie

wurden ebenfalls eingearbeitet.

Die Arbeitsgruppe 'Webbasierte CF-Daten-

erfassung" (Federführung: C. von Mal-

linckrodt, Mitglieder: I. Bergmann, H. Heuer,

N. Schöfer, C. Smaczny, P. Wenzlaff, B. Wie-

demann, R. Ziebach) hat die Arbeitsaufga-

ben der früheren CFAS-Arbeitsgruppe über-

nommen und erweitert. In Abstimmung mit

dem im Aufbau befindlichen europäischen

CF-Register wurde eine ausführliche Item-

liste erstellt. Diese ist auf Anfrage verfügbar.

Sie wird als Basis für eine neue Soflware-

lösung, für eine Straffung der Erhebung und

der Auswertungen sowie für eine praxis-

orientierte, benutzerfreundliche zukünftige

Gestaltung des Projekts dienen. Anforde-

rungsprofil, Plausibilitatskriterien und Pflich-

tenhef wurden bereits erstellt. Derzeit wer-

den Angebote für die Realisierung der Vor-

schläge aus dieser Arbeitsgruppe einge-

holt.

Die Strukturkommission (Federführung:

H.-G. Posselt, Mitglieder; J. Mainz,

T. Rietschel, H. Skopnik, P. Tinschmann,

T.O.F. Wagner) hat ihre Arbeit auch im Jahr

2004 zielstrebig fortgefuhrt.



Eine Umfrage zur Arbeit der regionalen

Qualitätszirkel wurde durchgeführt (J.

Mainz). Alle zertifizierten Zentren werden in

diesen Qualitätszirkeln mitarbeiten. Ziel sind

leitlinienorientierte Diagnostik und Therapie.

Die Verhandlungen nach GSG %1)6 b

"Hochspezialisierte Versorgung" und 5140

"Integrierte Versorgung" sowie die Verhand-

lungen der Hochschulambulanzen werden

von der Strukturkommission unterstützt.

Durch die Mitarbeit (M. Stern, T.O.F. Wagner)

an der Konsensusgruppe "Standards of ca-
re for patients with cystic fibrosis" 2004 in Ar-

timino wurde offensichtlich, dass neue Ziel-

daten für die Definition eines Mukoviszidose-

Zentrums anzustreben sind: erst ab der Zahl

von 50 betreuten Kindern/Jugendlichen be-

ziehungsweise Erwachsenen sind nach den

europäischen Kriterien genügend Ressour-

cen und Kompetenzen vorhanden, die ein

Mukoviszidose-Zentrum kennzeichnen (Ke-

rem et al., Standards of care for patients

with cystic fibrosis: a European consensus,

Journal of Cystic Fibrosis 2005, 4: 7-26 (13)),

Die von Kerem et al. [13] definierten Stan-

dards sind in Deutschland weitgehend

noch nicht erfüllt. Sie setzen aber die ge-

meinsame Zielrichtung fest.

Im Qualitätsmanagement wurde ein News-

letter herausgebracht. Kleinere Vor-Ort-

Schulungen wurden durchgeführt. Die Ar-

beit der Fokusgruppe wurde unterstützt. Die

Datenqualität wurde verbessert, und das

Update CFAS 2.4 inklusive Zusammenle-

gung der Erhebungsmasken und Imple-

mentierung samtlicher Therapiedaten wur-

de an die teilnehmenden Einrichtungen

ausgegeben (Anfang 2005). Damit ist jetzt

vor allem die Therapieauswertung auf ganz

neuem Niveau möglich.

Die Unterarbeitsgruppe Stufe II (Berlin-Zeh-

lendorf, Frechen, Hannover Kinderklinik,

Hannover Pneumologie, Osnabrück, Tübin-

gen) hat sich um weitere freiwillige Teilneh-

mer vermehrt (Berlin-Lichtenberg, Gemein-

schaftspraxis Hamburg-Altona, Kinderarzt-

praxis Kirchzarten, Lübeck, Clemenshospital

Münster, Worms). Insgesamt liegen jetzt-

wie erwahnt - Daten aus 16 Einrichtungen

von 1.759Patienten vor. Das Verfahren hat

sich vor allem nach Ingangkommen des

Spezialprojekts "Benchmarking", unterstützt

vom Bundesministerium für Gesundheit und

soziale Sicherung, deutlich konsolidiert. Es

wurden Vorschläge zum internen Ranking

diskutiert, die auch fur einen Längsschnitt-

vergleich geeignet sind. Zusätzlich wurden

Ambulanzprofile erstellt. Die Erfahrungen

aus dieser Arbeit gehen in das Projekt

"Benchmarking" ein. Dieses Projekt umfaßt
die Einrichtungen in Berlin, Frechen, Hanno-

ver (2x), Homburg/Saar, Köln, Mainz, Mün-

chen, Neubrandenburg, Tubingen und

Worms (Klinische Projektleitung: M. Stern, All-

gemeine Projektleitung: B. Sens, Projektma-

nagement: P. Wenzlaff und N. Niemann

vom ZQ Hannover). In diesem Sonderpro-

jekt wird kontinuierliches Lernen von den Be-

sten ermöglicht. Über drei Jahre werden die

Arbeitsergebnisse in PDCA-Zyklen (plan-do-

check-act) zusammengefasst, im dritten

Jahr wird der Kreis für weitere Teilnehmer

geoffnet, und schließlich werden die Ergeb-

nisse und Erfahrungen in das Gesamtpro-

jekt "Qualitätssicherung Mukoviszidose"

zurückgeführt werden. Bereits jetzt stehen

die Daten von 900 Patienten aus den teil-
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nehmenden Einrichtungen seit 01.07.2004
zur Verfügung. Ein besonderer Pluspunkt ist

die Parallelerhebung von Daten zur Lebens-

qualität nach dem Cystic Fibrosis Que-

stionnaire (CFQ, D. Staab).

Seit 2004 findet jährlich ein Industrie-Rund-

tisch mit Vertretern aus der pharmazeuti-

schen Industrie statt, die besonderes Inter-

esse an der Unterstützung der "Qualitätssi-

cherung Mukoviszidose" haben.

Die vorbereitenden Arbeiten haben dazu

geführt, dass alle österreichischen Mukovis-

zidose-Einrichtungen ab 01.01.2005 ihre

Daten an das ZQ Hannover melden. Es ist

ein separater Berichtsband ab dem Jahr

2006 vorgesehen. Auch mit unseren

Schweizer Kollegen stehen wir in engem

Kontakt (Vorträge M. Stern in Zürich, Basel,

Genf). Die Mitarbeit am "European CF Regi-

stry Board" (M. Stern) hat bisher zur Abfas-

sung von Richtlinien und einer ausführlichen

Variablenliste geführt, die auf Wunsch ein-

gesehen werden können (Kontakt G.

Damm, ZQ Hannover). Es wird erforderlich

sein, bei allen deutschen Patienten eine fur

das europäische CF-Register erweiterte Ein-

verständniserklärung neu einzuholen. Die

Vorteile der internationalen Vergleichsmög-

lichkeit liegen auf der Hand.

nen fand das Projekt "Qualitätssicherung

Mukoviszidose" Erwahnung.

Das Projekt "Qualitätssicherung Mukoviszido-

se" besteht jetzt über zehn Jahre und hat

sich als Kooperation der deutschen Muko-

viszidose-Einrichtungen mit dem Mukoviszi-

dose e, V. und der Christiane Herzog Stif-

tung national und international bewährt. Es

bietet eine einzigartige und detaillierte

Übersicht über Struktur-, Prozess- und Ergeb-

nisqualität sowie über die Ansatze zur Qua-

litätsverbesserung. Endgültiges Ziel des Pro-

jekts ist und bleibt der Aufbau eines ambu-

lant-stationaren Versorgungsnetzes mit gesi-

cherter Finanzierung und mit einer von allen

Beteiligten aktiv mitgestalteten Qualitatsent-

wicklung (siehe Strategiepapier "Qualitatssi-

cherung Mukoviszidose", M. Stern, H.-G. Pos-

selt, B. Sens, B. Wiedemann, O. Busse [Hrsg.),

2003 [27]; zu beziehen über Mukoviszidose

e. V., Bonn).

Unser aller herzlicher Dank gilt allen Teilneh-

mern sowie dem Mukoviszidose e. V. und

der Christiane Herzog Stiftung fur ihre stetige

ideelle und materielle Hilfe und Unterstüt-

zung.

Daten aus dem Projekt "Qualitätssicherung

Mukoviszidose" wurden auf der 7. deut-

sehen 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, Kongressbeitragen und Publikatio-



Liste der beteiligten Ambulanzen 2004
Wir danken den folgenden Einrichtungen sowie deren Patientinnen und
Patienten für die Zusendung ihrer Unterlagen:

Aachen, Universitats-Kinderklinik der RWTH Aachen*

Aachen, Luisenhospital* Mukoviszidose-Ambulanz Aachen

Aachen, Gemeinschaftspraxis Dres. Döhmen / Friedrichs*

Aue, HELIOS Klinikum Aue, Klinik für Kinder- und Jugendheilkunde*

Augsburg, Josefinum, Krankenhaus fur Kinder und Jugendliche*
Bad Saarow, Humaine Klinikum Bad Saarow, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin

Berlin, Krankenhaus l.ichtenberg, Kinderklinik Lindenhof, Allergologie/Pulmologie*

Berlin, HELIOS Klinikum Berlin-Buch, I. Klinik für Kinderheilkunde und Jugendmedizin*

Berlin, HELIOS Klinikum Emil von Behring, Lungenklinik l-leckeshorn, Kinderambulanz*

Bielefeld, Ev. Krankenhaus Bielefeld gGmbH. Kinderzentrum*

Bochum, Berufsgenossenschaftliches Klinikum Bergmannsheil - Universitatsklinik, Pneumologische Klinik*

Bochum, Ruhr-Universität Bochum, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin*

Bodenheim, Praxis für Pädiatrie und Allergologie*

Bonn, Rheinische Friedrich-Wilhelms-universitat, Zentrum fur Kinderheilkunde*

Brandenburg, Stadt. Klinikum Brandenburg GmbH, Kinderklinik

Bremen, Krankenhaus "l.inks der Weser", Kinderklinik"

Bremen, Klinikum Bremen-Mitte gGmbH, Mukoviszidose-Ambulanz*

Chemnitz, Klinik für Kinderheilkunde, CF-Ambulanz

Cottbus, Carl-Thiem-Klinikum Cottbus, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin

Dresden, Carl-Gustav-Carus-Klinikum, Klinik und Poliklinik fur Kinderheilkunde

Düsseldorf, Universitäts-Kinderklinik Dusseldorf, Abteilung fur Pädiatrie*

Erfurt, HELIOS Klinikum Erfurt GmbH, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin*

Erlangen, Friedrich-Alexander-Universität Erlangen-Nürnberg, Klinik mit Poliklinik fur Kinder und Jugendliche*
Erlangen, Universitat Erlangen-Nürnberg, Medizinische Klinik i mit Poliklinik

Essen, Universitätsklinikum Essen, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin*

Essen, Ruhrlandklinik Essen, Zentrum fur Pneumologie und Thoraxchirurgie*

Esslingen, Stadtische Kliniken Esslingen/Neckar, Klinik fur Kinder und Jugendliche
Frankfurt, Klinikum der J. W. Goethe-Universitat, Zentrum der Kinderheilkunde*

Frankfurt, Universitatskliniken, Medizinische Klinik II, Pneumologie*

Frankfurt /Oder, Klinikum Frankfurt/Oder, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin*

Frechen, Kinderarztpraxis*

Freiburg, Robert-Koch-Klinik, Albert-Ludwig-Universität Freiburg*

Gerlingen, Klinik Schillerhohe, Pneumologie/Allergologie/Umweltmedizin*

Gießen,Universitäts-Kinderklinik, Bereich Pneumologie und Allergologie*

Gießen,Medizinische Klinik II, Zentrum fur Innere Medizin, Mukoviszidose-Ambulanz fur Erwachsene*

Gottingen, Georg-August-Universitat Göttingen, Kinderklinik und Poliklinik

Greifswald, Ernst-Moritz-Arndt-Universitat, Klinik und Poliklinik fur Kinder- und Jugendmedizin*

Hegen, Allgemeines Krankenhaus, Kinderklinik

Halle (Saalei, Marlin-Luther-Universitat, Klinikum Kröllwitz, Klinik fur Kinderheilkunde*

Halle (Saalei, Marlin-Luther-Universität, Klinikum Kröllwitz, Zentrum fur Innere Medizin*

Hamburg, Kinderarztliche Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona*

Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz - OE 6870*
Hannover, Kinderklinik der MHH, Abteilung Pädiatrische Pneumologie - OE 6710*
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Heidelberg, Universitatsklinikum Heidelberg, Kinderheilkunde III, Pad. Pneumologie und Infektiologie*

Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinik der LVA Baden, Abteilung Innere Medizin - Pneumologie*
Heilbronn, Kinderklinik Heilbronn*

Homburg, Medizinische Universitatsklinik Homburg, Innere Medizin*

Homburg/Saar, Universitätsklinik für Kinder- und Jugendmedizin, Padiatrische Gastroenterologie*
Jena, CF-Zentrum an der Friedrich-Schiller-Universitat Jena, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin*
Karlsruhe, Stadtisches Klinikum Karlsruhe GmbH, Kinderklinik*

Karlsruhe, Kinderarztpraxis, Karlstraße
Kassel, Kinderkrankenhaus, Park Schonfeld*

Kempten/Allgau, Klinikum Kempten-Oberallgäu GmbH, Abteilung für Kinderheilkunde und Jugendmedizin*

Kiel, Chr.-Albrechts-Universität, 1. Medizinische Klinik, Mukoviszidose-Ambulanz fur Erwachsene*
Kiel, Bädtische Klinik, Kinderklinik*

Kirchzarten, Kinderarztpraxis*

Koln, Klinikum der Universität zu Koln, Padiatrische Pneumologie und Allergologie*

Lubeck, Medizinische Universitat Lubeck, Klinik für Pädiatrie

Magdeburg, Otto v. Guericke Universitat, Med. Fakultat, Zentrum fur Kinderheilkunde*

Mainz, Universitatskinderklinik, Mukoviszidose-Ambulanz*

Mechernich, Kreiskrankenhaus Mechernich, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin

Memmingen, Klinikum Memmingen, CF-Ambulanz

Munchen, Medizinische Klinik, Klinikum Innenstadt der LMU*

München, Klinikum der Universität München, Dr. von Haunersches Kinderspital*

Münster, Clemenshospital GmbH, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin*

Nebel/Amrum, Fachklinik Satteldune fur Kinder und Jugendliche der LVA Schleswig-Holstein*

Neubrandenburg, Dietrich Bonhoeffer Klinikum Neubrandenburg, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin*
Offenburg, Klinikum Offenburg, Kinderklinik*

Oldenburg, Kinderklinik Oldenburg*

Osnabruck, Marienhospital Osnabrück, Klinik für Kinderheilkunde und Jugendmedizin*
Osnabrück, Kinderhospital Osnabrück

Passau, Kinderklinik Dritter Orden, Sozialpadiatrisches Zentrum*

Plauen, Vogtland-Klinikum Plauen, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin*
Potsdam, Klinkum Ernst von Bergmann, Kinderklinik*

Ravensburg, Oberschwabenklinik, Abteilung fur Kinder- und Jugendmedizin*
Rostock, Universität Rostock, Med. Fakultät, Kinder- und Jugendklinik*

Schwerin, HELIOS Kliniken Schwerin, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin*

Siegen, DRK-Kinderklinik Siegen, Pädiatrie

Stuttgart, Olgahospital, Pädiatrisches Zentrum*

Suhl, Kinderarztpraxis/ Allergologie, Allergologie*

Trier, Mufferhaus der Borromäerinnen, Innere Medizin i

Trier, Mutterhaus der Borromäerinnen, Padiatrische Abteilung*

Tübingen, Universitatsklinik für Kinder- und Jugendmedizin*

Ulm, Universitätskinderklinik Ulm, Abt. Ambulanz Schillerstraße*
Vechta, St.-Marienhospital, Kinderabteilung

Wangen, Fachkliniken Wangen GmbH, Kinderklinik für Atemwegserkrankungen und Allergien*

Wangen, Fachkliniken Wangen Gmbh, Medizinische Klinik für Atemwegserkrankungen*

Wiesbaden, Stiffung Deutsche Klinik für Diagnostik GmbH, Fachbereich Kinderheilkunde*

Worms, Stadtkrankenhaus Worms, Iünderambulanz*

Würzburg, Universitäts-Kinderklinik, Mukoviszidose-Ambulanz*



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

Borkum, Reha-Klinik Borkum Riff

Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum fur Pneumologie und Thoraxchirurgie

Datteln, Vestische Kinderklinik Datteln

Freiburg, Universitats-ICinderklinik, Ambulanz fur Allergologie, Pneumologie und Mukoviszidose*

Karlsruhe, Kinderarztpraxis, Rheinstraße
Karlsruhe, Arztpraxis für Kinder und Jugendliche, Saarlandstraße
Käln, Kinderkrankenhaus Käln Riehl, Neonatologische und pädiatrische Intensivstation E2
Krefeld, Stadt. Krankenanstalten, Kinderklinik*

Leipzig, Universitatskinderklinik Leipzig, Abteilung für ambulante und soziale Pädiatrie*

Ludwigshafen a. Rh., St. Marien- und St. Annastiffskrankenhaus, Kinderklinik

Magdeburg, Citto v. Guericke-Universität, Abteilung Pulmonologie und Intensivmedizin

Mannheim, Schwerpunktpraxis für Kinderpneumologie, Max-Joseph-Straße*
Mannheim, Klinikum Mannheim, Kinderklinik Haus 2*

Munchen, Kinderklinik der TU, Munchen-Schwabing

Munster, Universitätsklinikum Munster, Kinderklinik

Nauen, Havellandklinik Nauen, Klinik für Kinderheilkunde

Neuruppin, Ruppiner Krankenhaus, Kinderklinik

Pforzheim, Stadtisches Klinikum Pforzheim, Kinderklinik

Regensburg, Klinik St. Hedwig, Kinderkardiologie - Neonatologie*

Solingen, Städtisches Klinikum Solingen, Klinik für Kinder und Jugendliche
St. Augustin, Asklepios-Kinderklinik iSt. Augustin), CF-Ambulanz

Wilhelmshaven, Reinhard-Nieter-Krankenhaus, Kinderklinik

Zwickau, Stadtisches Klinikum "Heinrich Braun", Klinik für Kinder- und Jugendmedizin*

*CF-Einrichtungen mit zerhfizrerten CF-ArzterVCF-Arzlinnen - eine qualkatsgesrcherle CF-Versorgung rst an dre
Erfullung der Empfehlungen IVereon vom 13.04.2005I"Mukoviszidose-Versorgung in Deutschland - Struklurempfehlungen" der
Strukturkommrseon der MukoviszidoseAmbulanzen Deutschland in Kooperakon mrt dem Mukoviszidose e V gebunden. Hierzu

gehort u. a. die Teilnahme an der Etualitatssicherung, die Verfugbarkert eines qualifizierten Betreuungsteams, die Implementre-
rung und Befolgung von Leklrnren und dre Betreuung einer Mindestzahl von Patienten. Fur Details verweisen wir auf den Beitrag
'Mukovlszidose-Versorgung in Deutschland - Strukturempfehlungen" (Kap. 9I rn diesem Berichtsband.
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Eingabemaske zur Erhebung der Basisdaten (Seite 1)
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Eingabemaske zur Erhebung der jährlichen Verlaufsdaten (Seite 1)
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Eingabemaske zur Erhebung der Qualitätssicherungsdaten Stufe II
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 2)
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 4)
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QS Stufe II - Laborbefunde und sonstige Untersuchungen (Seite 2)
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Quahtätssfcherung Mukovtszfdose — Überblick über den Gesundheitszustand der Patienten m Deutschland 200k

1 Kurzübersicht
Datenquelle: Daten, entsprechend den Erhe-

bungsbögen für den Beobachtungszeitraum
01.01.2004 bis 31.12.2004

Datenstand: 01.06.2005

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

Beteiligte Patienten:
6.519
einschließlich 438 bis 31.12.2004
verstorbene Patienten,
ftavon

3.397 männlich (52,1 %)
3.122 weiblich (47,9%)

Verwelgerer:
172 Patienten (2,7 %) - ab Kapitel
2.3 erfolgen die Ausweitungen
nur für die 6.347 Patienten, die ihr

Einverständnis erklärt haben

Baslsbögen:
8.134,
ütavon

1.186Doppelmeldungen
189 Dreifachmeldungen
1 7 Vierfachmeldungen

Verlaufsbögen:
1995: 2.633
1996:3.175
1997:3.605
1998:3.972
1999:4.099
2000: 4.247
2001: 4.183
2002: 4.546
2003: 4.561
2004: 4134 i > 3.806 Patienten
(d. h. ohne Mehrfachmeldungenl

iDle Anzahl fur die Jahrgangs in den terschiedenen Rubri-

ken ändert sich, cfa fehlende Verfaufdalen kantlnuierlich

nocherhoben und gegebenenfalls auch kwrlgiert werdenff

Neudlagnosen Insgesamt:
1995: 185
1996:201
1997:241
19981 247
1999; 207
2000: 254
2001: 168
2002: 159
2003; 110
20041 107

Todesfälle:
1995:32
1996:47
1997:49
1998; 59
1999:50
2000: 38
2001: 43
2002: 43
2003: 38
20041'39

Insgesamt zur Transplantation

abgegeben:
161 Patienten,
aavon

145
9
1

1

1

1

Lungen TX

Leber TX

Leber + Lunge 1X

Weitere Organe IX
Weitere Organe + Lunge 1X

Weitere Organe + Leber 1X

Geburten 1995 -2003
(im i. Lebenslahr CF diagnostlzlertii.

1995: 89
1996: 104
1997: 143
1998: 119
19991 107
2000: 88
2001.'87
2002: 72
2003: 69
2004: 44

(hohere Zahlen aufgrund ren Nacherhebungen und gean-

derter Dokumenfaffonf



2 Standardstatistik Stufe I
2.1 Struktur der Versorgung in 2004

Für das Jahr 2004 beteiligten sich bis Juni 2005 insgesamt 87 Einrichtungen am Projekt "Qua-

litätssicherung Mukoviszidose". Da in einigen Städten / Regionen zwei bzw. drei CF-Ambulan-

zen aufgrund neuer Kooperafiionsformen ihre (gemeinsamen) Patienten unter einer gemein-

samen Ambulanznummer dokumentieren, wird in der nachfolgenden Auswertung nach 83

Einrichtungen differenziert.

Der Wissenschaffliche Beirat legte im März 2005 fest, dass einige der folgenden Auswertungen

zur Ergebnisqualitat getrennt für Einrichtungen mit weniger als 50 Patienten (Typ A) und fur 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 (Typ A]

betreuen weniger als 50 Mukoviszidose-Patienten und 31Einrichtungen (Typ B) betreuen 50 und

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

Die Abbildung 1 basiert auf den tatsächlich dokumentierten Patienten in 2004, während die
Einteilung in Typ-A- und Typ-B-Kliniken nach den betreuten Patienten vorgenommen wurde.
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Die Typ-A-Einrichtungen betreuen 24,8 % aller CF-Patienten, die Typ-B-Einrichtungen 75,2 %.
Die höchste Zahl der CF-Patienten, die in 2004 in einer Klinik versorgt wurde, beträgt 357.

Von den erwachsenen Patienten wurden im Jahr 2004 40,3 % in 13 Einrichtungen unter-

schiedlicher Größefür ausschließlich erwachsene CF-Patienten betreut. 58,7 % der erwachse-

nen Patienten wurden in pädiatrischen Einrichtungen und 1,0 % in gemischten Einrichtungen

betreut. In mehreren (=15) padiatrischen Einrichtungen waren in 2004 50 % und mehr der CF-

Patienten erwachsen (davon versorgten sieben Einrichtungen insgesamt weniger als 20 CF-Pa-

tienten]. In 2004 wurden 60,9 % aller CF-Patienten in Universitätskliniken betreut.

2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der Qualitätssicherungsmaßnahme beteiligten 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 beteiligten Patienten sind jünger als 6 Jahre, 2.366 (38,9 %) sind

zwischen 6 und 18 Jahre alt, und 3.162 (52,0 %) sind 18 Jahre und älter. Das mifflere Alter be-

tragt 19,2 Jahre (re ) 0,8). 52,3 % der Patienten sind männlich, 47,7 % weiblich. Die zehn älte-

sten Patienten sind zwischen 51 und 66 Jahre alt.
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Abbildung 2: Altersentwicklung der CF-Patienten seit 1985 (Legende, siehe S. 46)

Die Angaben zum mittleren Alter (Säulen in Abb. 2, linke y-Achse) und zum Anteil der erwach-

senen Patienten (Linie, rechte y-Achse) für 1985 und 1990 beruhen auf den Daten der

langjährigen CF-Register in Frankfurt/Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden

Untersuchung der Patientendaten in C)st- und Westdeutschland 1994 vorgestellt (29).
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2.3 Demografische Angaben

Tabelle 1: Ethnische Zugehörigkeit aller Patienten 1995 - 2004
Patienten n

5.966
176
3
8

131
63

6.347

O/

94,0
2,8

<0,1
0,1
2,1
1,0
100

Tabelle 2: Familienstand der Patienten in 2004

Ledig
Verheiratet
Geschieden
Verwitwet
Ohne An abe

Patienten
unter 18 Jahre

n

2.195 98,3

37 1,7

Patienten
18 Jahre und älter

lt O/

1.242 78,9
268 17,0
42 27
2 0,1
20 1,3

Alle Patienten

n O/

3.437 90,3
268 7,0
42 1,1
2 0,1
57 1,5

Tabelle 3:Wohnsituation der Patienten in 2004

Patienten
unter 18 Jahre

n O/

Bei den Eltern 2.203 98,7
Allein in eigen. Wohnung 4 0,2
Partnerschaft 1 < 0,1
Heim u.a. 18 0,8
Ohne An abe 6 0,3

Patienten
18 Jahre und älter

n

652 41,2
432 27,6
443 28,2
25 1,6
22 1,4

Alle Patienten

n

2.855 75,0
436 11,5
444 11,7
43 1,1
28 0,7

Tabelle 4: Schule / Ausbildung / Beruf in 2004
Patienten

unter 18 Jahre
n O/

Schüler 1.471 65,9
Berufsausbitdung 60 2,7
Berufstätigkeit
Arbeitslos 1 <01
Rentner
Ohne An abe* 700 31,4

*1 darunter 560 Patienten unter 6 Jahre

Patienten
18 Jahre und älter

n O/

140 8,9
409 26,0
600 38,0
105 6,7
248 15,8
72 4,6

Alle Patienten

n O/

1.611 42,3
469 12,3
600 15,8
106 2,8
248 65
772 20,3



2.4 Angaben zur Prozessqualität

2.4.1 Fehlende Daten

Grundlage der Auswertung 2004 sind 8.134 Basisbögen aus den Jahren 1995 bis 2004

einschlieBlich Doppel-, Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus verschie-

denen Einrichtungen. Werden die Verweigerer nicht berücksichtigt, verbleiben 7.912 Basis-

bögen, die für die Tabelle 5 zugrunde gelegt wurden (das entspricht 6.347 verschiedenen

Patienten).

Tabelle 5: Verteilung ausgewählter fehlender Angaben auf den Basisbögen

Alle Patienten
n

Patientenidentifikation:
Geburtsrang
Geburtsdatum der Mutter

Dokumentationsdatum
Ethnische Zugehörigkeit

Diagnose monat / -jahr
Kriterien, die zur CF-Diagnose führten (siehe Kapitel 2.4.2)
Anzahl der Geschwister,

davon Geschwister mit CF
Fehlende An abe der Mutation 2, wenn 1. Mutation an e eben

*')

wurde in der Auswertung im Abschnih 2 4k 3 als "nicht tdentirrzierr gewertet

22
54
91
69

1.522 / 351
393
120
137
49

0,3
0,9
1,4
1,1

24,0 / 5,5
6,2
1,9
2.2
0,8

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbeobachtung wird nicht aus dem Dokumentationsdatum,

sondern aus dem Datum der klinischen Messung berechnet. Diese Angabe fehlt unter Um-

ständen bei einigen Verlaufsbögen. Das Längen-Soll-Gewicht und der Body Mass Index kön-

nen nicht berechnet werden, wenn das Körpergewicht und / oder die KörpergröBe oder beide

Angaben fehlen.

Tabelle 6: Verteilung ausgewählter fehlender Angaben bei 3.806 Verlaufsbeobachtungen
in 2004

Körper gewicht
Körpergröüe
Vitalkapazität
Einsekundenkapazität
MEF23
Ps. aeruginosa
B. cepacia
IgG
Komplikationen/Sonderprobleme
Antibiotika
Weitere relevante Thera ien

Patienten
unter 6 Jahre

n

1 0,2
6 1,1

(388) 'l 69,3
(393) ') 70,2
(390) ') 69,6

1 0,2
103 18,4

7 1,3
1 0,2

Patienten
6 Jahre und älter

n

16 0,5
17 05
99 3,0
103 3,2
164 5,1
3 0,1
5 0,2

440 13,6
4 0,1
48 1,5
1 <01

Alle Patienten

n

25 0,7
31 0,8

495 13,0
504 13,2
562 14,7
4 0,1
7 0,2

549 14,4
4 0,1
55 1,4
2 0,1

i ) altersbedingt fehlende Angabe

2) bei acht Pahenten war eine exakte Aitersberechnung nicht moglich
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2.4.2 Diagnosestellung

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

Patienten (n)
Mittelwert in Jahren
Standardabweichung
Median
Kleinster Wert
GrößterWert

1995i
171
3,6
6,4
1,2

< 0,1
52,9

1996'1
185
3,4
4,9
1,2

< 0,1
32,9

1997't
219
3,6
7,5
0,6

< 0,1
42,9

1998i
218
4,1
8,8
0,8

< 0,1
57,6

1999
173
4,1
7,9
0,9

< 0,1
55,7

Im ersten Lebensjahr
diagnostiziert 80 (45,7 %) 95 (51,4 %) 128 (55,9 %) 117 (50,6 %) 96 (50,8 %)

Mit 18 Jahren oder
s äter dia nostiziert 4 2,3 % 6 3,2 % 18 7,9 % 20 8,7 % 11 5,8 %

*1 bis1999 werden die Ergebnisse aus den Voriahren ohne Nachdokumentaäonen mit dem Stand von 2004 verwendet.

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

Patienten (n)
Mittelwert in Jahren
Standardabweichung
Median
Kleinster Wert
GrößterWert

2000
254
4,4
8,1
1,4

< 0,1
39,4

2001
168
3,7
7,0
0,7

<0,1
38,3

2002
159
4,2
8,2
1,2

< 0,1
46,0

2003
110
4,1
7,0
1,0

<0,1
38,3

2004
107
3,5
8,5
0,5

< 0,1
48,0

Im ersten Lebensjahr
diagnostiziert 88 (34,5 %) 97 (57,7 %) 73 (49,1 %) 59 (53,6 %) 70 (65,4 %)

Mit 18 Jahren oder
s äter dia nostiziert 33 13% 8 48% 9 57% 5 4,5 % 5 4,7%

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

Unbekannt
Screeningtest
Gastrointestinale Probleme
Pulmonale Probleme
Gastrointestinale und pulmonale Probleme
Mekoniumileus
Analprolaps
Geschwisterkind
Andere Probleme

Patienten n

14
14
21
20
16
2
9
16

13,1
13,1
19,6
18,7
15,0
1,9
8,4
15,0

Im Verfahren AQualitätssicherung Mukoviszidose" wird die Diagnosestellung durch den Natrium-

bzw. Chloridgehalt (in mmol/I) in der Pilocarpiniontophorese, eine positive nasale Potentialdif-

ferenz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die

zur CF-Diagnose geführt haben, dokumentiert.



Bei 393 (6,2 %) von 6.347 Patienten sind weder pathologische Schweißtestwerte noch eine

positive nasale Potentialdifferenz angegeben, noch wurde der Genotyp bestimmt.

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

2.4.3 Gentypisierung

Von den über 700 bekannten, fur die Mukoviszidose verantwortlichen Mutationen auf dem lan-

gen Arm des Chromosoms 7 treten die meisten nur sehr selten auf. Die häufigste Mutation ist

ZrF508. Sie wurde 7.000 mal, also in 67,2 % der Fälle gefunden (Tab. 10).

49,3 % der Patienten sind 6F508-homozygot, weitere 17,6 % sind 6F508-heterozygot

(Tab. 12).

Tabelle 9: DNA-Analyse

Genotyp nicht bestimmt
Genot bestimmt
Gesamt

Patienten n

1.137
5.210
6.347

O/

17,9
82,1
100,0

Tabelle 10: Mutationshäufigkeit

6F508
G551D
G542X
R553X
yy1282X
R347P
N1 303K
d1507
1717-1GrA
A455E
S549N
621+

IGELT

R117H
R1162X
3849+10Kb CmT
2184dA
Andere
Nicht identifiziert

Gesamt

Mutationshäufi keit n

7.000
155
165
181
42
109
162
11
67
5
1

11
31
14
58
8

469
1.931

10.420

O/

67,2
1,5
1,6
1,7
0,4
1,1
1,6
0,1
0,6

<0,1
<0,1
0,1
0,3
0,1
0,6

<0,1
4,5
18,5
100,0
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Tabelle 11:Mutationen

2 bekannte Mutationen
1 Mutation bekannt, 1 nicht identifiziert
Beide Mutationen nicht identifiziert
Gesamt enot isiert

Mutationen n

3.689
1.111
410

5.210

70,8
21,3
7,9

100,0

Tabelle 12: Kombinationen von Mutationen

zkF508-Homozygot
ztF508 / andere Mutation

AF508 / nicht identifiziert
Nicht AF508 / nicht identifiziert
Beide Allele nicht AF508, aber identifiziert
Beide Allele nicht identifiziert
Gesamt

Mutationen n

2.569
915
947
164
205
410

5.210

49,3
17,6
18,2
3,1
3,9
7,9

100,0

Tabelle 13:Homozygote

aF508
G551D
G542X
R553X
W1282X
R347P
N1303K
di507
1717-1GaA
621+IGaT
R117H
3849+10Kb c-+T
Andere
Gesamt

Homoz ote n

2.569
4
9
5
5
1

11
1

1

1

1

1

78
2.687

o/

95,6
0,1
0,3
0,2
0,2

< 0,1
0,4

< 0,1
< 0,1
< 0,1
< 0,1
< 0,1
2,9

100,0



2.4.4 Therapie

Tabelle 14: Pseudomonas aeruginosa und/oder Burkholderia

Keime
nachgewiesen

n

Patienten ( 18 Jahre 793 36,0

cepacia und Antibiotikatherapie

Keine Keime Alle Patienten
nachgewiesen

n % n

1.411 64,0 2.204 100,0

Antibiotikatherapie
Keine Antibiotikatherapie

780
13

1.112
299

1.892
312

Patienten > 18 Jahre 1.222 79,0 325 21,0 1.547 100,0

Antibiotikatherapie
Keine Antibiotikatherapie

1206
16

269
56

1.475
72

i ) Bei 2B Patenten fehff die Angabe zur Antrbiatikatheraple

21 Bei 27 Patienten fehlt die Angabe zur Antlblakkatherapie

2.4.5 Status der Behandlung

Tabelle 15: Regelmäaige Behandlung oder Konsultation

Patienten Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und älter

n O/ n

RegelmäEige Behandlung 2.156 96,6 1.494 94,9
Zur Konsultation vorgestellt 76 3,4 76 4,8
Ohne An abe 4 0,3

Alle Patienten

n

3.650 95,9
152 40
4 0,1
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2.5 Ergebnisqualität

2.5.1Größe,Gewicht

2.5.1.1Patienten unter 18 3ahre

Wie schon in den Vorjahren werden einige Ergebnisse in Abhängigkeit von der Größeder CF-

Ambulanz (Zahl der 2004 in der Einrichtung behandelten CF-Patienten) dargestellt.

Dabei bedeutet

- Typ A: In der Einrichtung werden weniger als 50 Patienten behandelt
- Typ B: In der Einrichtung werden 50 und mehr Patienten behandelt

Tabelle 16 enthält die Verteilung der Patienten mit einem LSG von unter oder ab 90 % des

Normwertes nach Reinken [22) für alle Patienten (Zeile Gesamt) und unterteilt nach Altersklas-

sen für Einrichtungen beider GroBen (bei klinischer Messung).

Ab Tabelle 16 wird neben dem Mittelwert die Standardabweichung (SD —standard deviation)

aufgefuhrt.

Tabelle 16
Alter

in Jahren
<2

2-<4
4-<6
6-<8
8-<10

10 - < 12
12- < 14
14 - < 16
16 - < 18
Gesamt

2 0,7

LSG für alle Patienten von 6 bis <
Ohne LSG LSG < 90 %
n % n

4 3,0 39 29,3
25 13,3

2 0,8 39 16,3
2 0,7 51 17,4
2 08 37 152

70 24,4
79 29,6
92 33,2
101 33,1

12 0,5 533 23,9

18 Jahre

LSG )90 %
n
90 67,7
163 86,7
198 82,8
240 81,9
204 84,0
217 75,6
188 70,4
183 66,1
204 66,9

1.687 75,6

Mittel- SD n

wert

96,81 14,68 133
98,80 8,36 188
98,84 10,00 239
98,02 8,83 293
99,62 11,15 243
97,55 12,43 287
97,34 14,03 267
97,23 14,35 277
97,03 14,07 305
97,90 12,22 2.232
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2.5.1.2 Erwachsene Patienten (18 3ahre und älter)

Der Body Mass Index (BMI)

[18) in die Kategorien

Kö rpergewi eilt(kg)
wird für erwachsene Patienten nach Müller

Körpergroße(m)

- normal

- Unterernährung, Stufe I

—Unterernährung, Stufe II

- Unterernährung, Stufe III

(19 s BMI < 25),

(17 5 BMI < 19),

(16 C BMI < 17) und

(BMI < 16)

eingeteilt.

Tabelle 17: BMI fur alle Patienten ab 18 Jahre
Alter Ohne BMI BMI < 19

in Jahren n % n

18- < 22 1 0,2 186 39,7
22- < 26 2 0,5 133 37,5
26- < 30 5 2,1 83 35,3
30- < 34 3 1,7 50 27,9

> 34 3 0,9 76 22,7
Gesamt 14 0,9 528 33,5

BMI >19
n

282 60,1
221 62,0
147 62,6
126 70,4
256 76,4

1.032 65,6

Mittel- SD n
wert

19,86 2,68 469
19,82 2,72 356
20,22 2,69 235
20,64 2,73 179
21,14 3,18 335
20,27 2,85 1.574

Die mittleren BMI-Werte der Patienten in der Altersklasse von 18 bis < 22 Jahre sind signifikant

niedriger (p < 0,05) als bei älteren Patienten (> 30 Jahre).

Die mittleren BMI-Werte der Einrichtungen vom Typ A und B unterscheiden 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 3ahre

Lungenfunktionsdaten werden nur von Patienten, die mindestens sechs Jahre alt sind, ausge-

wertet. Von 427 Kindern zwischen zwei und sechs Jahren liegen 2004 darüber hinaus 1 70 Wer-

te für die Vitalkapazität (VC) vor. Zur Beurteilung der Lungenfunktion werden die Vitalkapazität,

die Einsekundenkapazität [FEV,) und der maximale exspiratorische Fluss bei 25 % der Vitalka-

pazitat (MEFzs) nach Zapletal et al.. [30]entsprechend Geschlecht und Körpergröße normiert.

Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

VC > 80%,
FEV, > 80%
MEFzs h 60 %

bzw.

des Normwertes nach Zapletal [30].

Tabelle 18
Alter

in Jahren
6-<8
8- <10

10- < 12
12- < 14
14-< 16
16- < 18
Gesamt

VC (%) fur alle Patienten im Alter

Ohne VC VC < 80 %
n % n

30 10,2 65 22,2
8 3,3 62 25,5
6 2,1 74 25,8
4 1,5 80 30,0
7 2,5 81 29,2
4 1,3 94 30,8
59 3,5 456 27,3

von 6 bis

VC >
n

198
173
207
183
189
207

1.157

< 18 Jahre
80 % Mittel-

wert

67,6 89,60
71,2 88,59
72,1 87,20
68,5 86,73
68,2 87,10
67,9 89,22
69,2 88,08

SD n

17,16 293
17,74 243
15,31 287
16,84 267
18,41 277
21,97 305
18,11 1.672

Die VC (in Prozent der Norm) unterscheidet sich zwischen den einzelnen 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
Alter

in Jahren
6-<8
8-<10

10- < 12
12 - < 14
14 - < 16
16 - < 18
Gesamt

FEV, (%) für alle

Ohne FEV1
n

34 11,6
8 3,3
7 2,4
5 1,9
7 2,5
4 1,3
65 3,9

Patienten im Alter von 6 bis

FEV1 < 80 % FEV1-
n % n

41 14 0 218
58 23,9 177
78 27,2 202
92 34,5 170
103 37,2 167
117 38,4 184
489 29,2 1.118

18 Jahie
80 % Mittel-

wert

74,4 98,53
72,8 94,66
70,4 90,26
63,7 86,53
60,3 84,56
60,3 85,90
66,9 89,85

SD n

20,39 293
20,45 243
18,91 287
20,57 267
22,79 277
27,78 305
22,72 1.672

Die mifflere FEV, (in Prozent der Norm) unterscheidet sich in den Altersklassen bis 10 Jahre

signifikant von der in den höheren Altersklassen bis 17 Jahre (p<0,01).
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Abbildung 11:FEVn 6 bis < 18 Jahre, > 50 Patienten (Typ B)

Tabelle 20
Alter

in Jahren
6-<8
8-<10

10 - < 12
12 - < 14
14 - < 16
16- <18
Gesamt

MEFzs [ in %) für alle Patienten im

Ohne MEF25 MEF25 < 60%
n % n

37 12,6 94 32,1
10 4,1 98 40,3
10 3,5 139 48,4
7 2,6 148 55,4
15 5,4 156 56,3
10 3,3 174 57,0
89 5,3 809 48,4

Alter von 6 bis <
MEF25 Z 60 %

n

162 55,3
135 55,6
138 48,1
112 41,9
106 38,3
121 39,7
774 46,3

)8 Jahre
Mittel-

wert

75,87
68,80
64,76
58,61
54,28
55,07
62,60

SD n

37,14 293
34,60 243
34,46 287
34,82 267
32,38 277
35,21 305
35,59 1.672

Bei MEFzs (in Prozent der Norm) bestehen signifikante Unterschiede zwischen der niedrigen

Altersklasse (< i 0 Jahre) und allen höheren Altersklassen (p < 0,01).
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Abbildung 12: MEFzs, 6 bis < 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)

80

70

60
E

K so

R
40

30

15 zo

10

0
863 834 729 782 714 794 759 685 546 904 679 925 884 849 904 997 836 662 774 841 508 557 619 579 949 669 432 609 976 921 992

nnongnmiene Einnchiongsn mmer

Abbildung 13: MEF25, 6 bis < 18 Jahre, > 50 Patienten (Typ B)



2.5.2.2 Erwachsene Patienten (18 3ahre und älter)

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

Parameter

VC a 80%,
FEVt 280% und

MEFzs t 60 % des Normwertes als Qualitatsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die international üblichen EGKS-Werte nach Quanjer [20] verwendet.

Bezieht man die Vitalkapazitat auf die EGKS-Normen für die forcierte Vitalkapazitat, dann sind

diese für 649 der 1.574 erwachsenen Patienten (41 %) normal (vgl. Tab. 21),

Tabelle 21

Alter
in Jahren
18-<22
22 - < 26
26-< 30
30- < 34

> 34
Gesamt

VC (%) für alle

Ohne VC
n

8 1,7
6 1,7
14 6,0
8 4,5
10 3,0
46 2,9

Patienten ab 18 Jahre
VC < 80% VC > 80%
n % n

247 52,7 214 45,6
211 59,3 139 39,0
128 54,5 93 39,6
93 52,0 78 43,6

200 59,7 125 37,3
879 55,8 649 41,2

Mittel- SD n
wert

75,12 21,95 469
73,00 23,41 356
74,89 21,82 235
76,35 22,23 179
73,63 21,08 335
74,42 22,13 1.574



Qualitätssicherung Mukovrszrdose - Überblick uber den Gesundheitszustand der Patienten in Deutschland 2004

90

70

e eo

44

R oo
N
O

e 40

30

20

10

0

SXS-SR SR- SSSS =RSSSSS SSSR R R- - S -ESS R
Irnonnmmene ennenrungenummer

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



Tabelle 22
Alter

in Jahren
18- < 22
22- < 26
26- < 30
30- < 34

> 34
Gesamt

FEVr (%)
Ohne
n

8
6
13
8
9

44

für alle

FEV1

1,7
1,7
5,5
4,5
2,7
2,8

Patienten ab 18 Jahre
FEV1 < 80 % FEV1

n % n

335 71,4 126
283 79,5 67
178 75,7 44
141 78,8 30
279 83,3 47

1.216 77,3 314

80
0/

26,9
18,8
18,7
16,8
14,0
19,9

Mittel- SD n
wert

62,24 25,01 469
56,87 24,90 356
56,07 24,35 235
55,92 23,98 179
52,42 23,76 335
57,32 24,74 1.574

Die mittlere FEV, (in Prozent der Norm) unterscheidet sich signifikant zwischen der jungsten

Altersgruppe (< 22 Jahre) und den älteren Patienten (p < 0.05).
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Abbildung 16: FEVn ab 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)
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Abbildung 17: FEVP ab 18 Jahre, > 50 Patienten (Typ B)

Tabelle 23

Alter
in Jahren
18- < 22
22 - < 26
26- < 30
30- < 34

> 34
Gesamt

MEFzs (%) für alle

Ohne MEF25

18 3,8
17 4,8
17 7,2
14 7,8
25 7,5
91 58

Patienten

MEF25 <

n

368
308
207
154
292

1.329

ab 18 Jahre

60 % MEF25> 60%
n

78,5 83 17,7
86,5 31 8,7
88,1 11 4,7
86,0 11 6,1
87,2 18 5,4
84,4 154 9,8

Mittel- SD n

wert

34,71 27,61 469
26,69 22,41 356
24,16 23,26 235
23,20 21,27 179
21,97 21,23 335
27,38 24,40 1.574

Der mittlere MEFzs (in Prozent der Norm) in % unterscheidet sich signifikant zwischen der jüng-

sten Altersgruppe (< 22 Jahre) und den älteren Patienten (p < 0.01) sowie zwischen den Ein-

richtungstypen A und B (p < 0.01).
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Abbildung 18: MEER ab 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)
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Abbildung 19: MEFgo, ab 18 Jahre, > 50 Patienten (Typ B)
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2.5.3 Immunglobulin G (IgG)

Von Pilgrim et al.. [19[und Harrison [12[ liegen modifizierte Normalwerte fur Immunglobuline im

Serum fur Kinder und Jugendliche bzw. für Erwachsene vor. Es wird untersucht, wie hoch der

Anteil der CF-Patienten mit einem Immunglobulin G im Normalbereich (= Mittelwert + 2 Stan-

dardabweichung (SD) isth

Tabelle 24: IgG fur alle Patienten bis < 18 Jahren
Alter Ohne IgG IgG < 2SD -2SD < I9G < 2SD IgG > 2SD Mittel SD

in Jahren wert

<2
2-<4
4-<6
6-<8
8-<10

10- < 12
12- < 14
14 - < 16
16-< 18
Gesamt

n

35
27
45
45
30
23
35
33
36
309

o/

26,3
14,4
18,8
15,4
12,3
8,0
13,1
11,9
11,8
13,8

n

5 3,8
11 5,9
17 7,1
17 5,8
11 4,5
9 3,1
12 4,5
14 5,1
14 4,6
110 4,9

n

87 65,4
144 76,6
149 62,3
192 65,5
153 63,0
164 57,1
126 47,2
137 49,5
130 42,6

1.282 57,4

n

6 4,5
6 3,2
28 11,7
39 13,3
49 20,2
91 31,7
94 35,2
93 33,6
125 41,0
531 23,8

5,15 2,23 133
6,94 5,62 188
8,86 7,19 239
9,32 6,41 293
962 285 243
10,69 3,74 287
11,45 4,06 267
12,95 4,69 277
13,68 4,77 305
10,40 5,43 2.232

Tabelle 25: IgG für alle Patienten ab 18 Jahre
Alter Ohne IgG IgG < 2SD -2SD < IgG < 2SD IgG > 2SD Mittel SD

in Jahren wert

18- < 22
22- < 26
26 - < 30
30- < 34

> 34
Gesamt

n % n

63 134 16
61 171 8
38 16,2 7
22 12,3 5
59 17,6 13
243 15,4 49

3,4
2,2
3,0
2,8
3,9
3,1

n

200 42,6
139 39,0
85 36,2
76 42,5
148 44,2
648 41,2

n

190 40,5
148 41,6
105 44,7
76 42,5
115 34,3
634 40,3

15,77 6,84 469
15,67 6,87 356
16,23 8,70 235
14,85 4,37 179
15,62 9,93 335
15,68 7,66 1.574



2.5.4 Mikrobiaiogie

Tabelle 26:
Alter

in Jahren
<2

2-<4
4-<6
6-<8
8-<10

10- < 12
12- < 14
14- < 16
16- < 18
Gesamt

3
1

4
1

14

1.3
0,7

1,0
0,4
1,4
0,3
0,6

Pseudomonas aeruginosa
Ohne Angabe
n

(Ps. aeruginosa) für

Ps. aeru inosa ja
n

24 180
30 16,0
43 18,0
60 20,5
83 34,2
97 33,8
133 49,8
141 50,9
169 55,4
780 34,9

n 0/

109 82,0
158 84,0
193 80,8
231 78,8
160 65,8
187 65,2
133 49,8
132 47,7
135 44,3

1.438 64,4

133
188
239
293
243
287
267
277
305

2.232

alle Patienten bis < 18 Jahren
Ps. aeruginosa nein n

Tabelle 27:
Alter

in Jahren
18- < 22
22- < 26
26- < 30
30-< 34

> 34
Gesamt

Ohne Angabe
n

2 0,4
6 1,7
5 2,1
4 2,2
1 0,3

18 1,1

Ps. aeru inosa ja
n

330 70,4
284 79,8
191 81,3
139 77,7
269 80,3

1.213 77,1

Ps. aeruginosa für alle Patienten ab 18 Jahre
Ps. aeruginosa nein

n

137 29,2
66 18,5
39 16,6
36 20,1
65 19,4

343 21,8

469
356
235
179
335

1.574

Tabelle 28:
Alter

in Jahren
<2

2-<4
4-<6
6-<8
8-<10

10- < 12
12- < 14
14-< 16
16- < 18
Gesamt

6
3
5
4
1

6
4
30

2,5
1,0
2,1
1,4
0,4
2,2
1,3
1,3

Burkholderia cepacia (B

Ohne Angabe
n

1 0,8

B.cepacia ja
n 0/

1

1

2
3
4
4
5
9

29

0,5
0,4
0,7
1,2
1,4
1,5
1,8
3,0
1,3

B. cepacia nein
n

132 99,2
187 99,5
232 97,1
288 98,3
235 96,7
279 97,2
262 98,1
266 96,0
292 95,7

2.173 97,4

cepacia) für alle Patienten bis < 18 Jahren

133
188
239
293
243
287
267
277
305

2.232

Tabelle 29:
Alter

in Jahren
18- < 22
22- < 26
26- < 30
30- < 34

> 34
Gesamt

Ohne
n

10
13
6
5
5

39

Angabe

2,1
3,7
2,6
2,8
1,5
2,5

B, cepacia für alle Patienten ab 18 Jahre
B.cepacia ja
n 0/

17 3,6
10 2,8
11 4,7
11 6,1
13 3,9
62 3,9

B. cepacia nein
n

442 94,2
333 93,5
218 92,8
163 91,1
317 94,6

1.473 93,6

469
356
235
179
335

1.574
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Abbildung 20:Patienten mit positivem mikrobiologischen 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 älter sind, wurden 135 mal

(8,6 %) keine Probleme gemeldet. Die aufgetretenen wesentlichen Probleme sind in den Ta-

bellen 30 bis 33 erfaßt.

Tabelle 30: Pulmonale Komplikationen

Patienten
unter 18 Jahre

n

ABPA 87 3,9
Pneumothorax 8 4
Massive Hämoptoe 5 0,2
Tuberkulose 3 0,1

Patienten
18 Jahre und älter

n

131 8,3
31 2,0
51 3,2
5 0,3

Alle Patienten

n

218 5,7
39 1,0
56 1,5
8 0,2

Tabelle 31:Gastrointestinale Komplikationen

Patienten
unter 18 Jahre

n

Exokrine Pankreasinsuffizienz 1.731 77,6
Hepatobiliäre Komplikationen 492 22,0
Diabetes mellitus 75 3,4
DIOS 58 2,6

Patienten
18 Jahre und älter

n

1.307 83,0
380 24,1
400 25,4
87 55

Alle Patienten

n

3.038 79,8
872 22,9
475 12,5
145 3,8

Tabelle 32: Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

Patienten Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und älter

n n

Nasenpolypen-OP 72 32 71 45
Be leitende Erkrankun en 197 8,8 298 18,9

Alle Patienten

n

143 3,8
495 13,0

2 Komplikationen
3 Kom likationen

Tabelle 33: Mehrfachkomplikationen (gleichzeitiges Auffreten von Pneumothorax und / oder
ABPA und / oder hepatobiliäre Komplikationen und / oder Diabetes mellitus)

Patienten Patienten Alle Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und älter

n n n

46 2,1 173 11,0 219 5,8
1 < 0,1 16 1,0 17 0,4

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

Seit 1995wurden im Verfahren nQualitätssicherung Mukoviszidose" bis zum 31.12.2004die

Daten von 6.519Patienten erfasst. Davon gaben 6.347 Patienten eine Einwilligung zur weite-

ren Auswertung ihrer Daten.

Das mittlere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen stiegen von 1995 bis 2004

kontinuierlich an (siehe Abb. 2, Kap. 2].
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Entspricht Abbildung 2, Kapitel 2

1) Miffleres Aller iJahre)

2) 1270enien 218 Jahre In%

Für das Jahr 2004 sind 39 verstorbene Patienten gemeldet worden, Die (kumulative) Uberle-

benswahrscheinlichkeit, mindestens 40 Jahre alt zu werden, beträgt in 2004 63 % (berechnet

mit Hilfe von alterspezifischen Mortalitatsraten, Einzelheiten siehe Kap. 4 "Sonderauswerung

Mortalität" ).

Mit 95 %iger Sicherheit liegt der Median der Überlebenswahrscheinlichkeit in 2004 bei min-

destens 36,8 Jahren (Einzelheiten siehe Kap. 4 "Sonderauswerung Mortalität" ).



Tabelle 34: Ergebnisqualität für den 8eobachtungszeitraum 01.01.2004bis 31.12.2004
Parameter Patienten Patienten Patienten

< 6 Jahre 6 bis < 18 Jahre > 18 Jahre
(n=560) (n=1.672) n=1.574

LSG

BMI

> 90%
ohne An aben
>19
ohne An aben

80,5 %
1,1%

739%
0,4%

65,6 %
0,9%

VC >80%
ohne An aben

FEVr > 80 %
ohne An aben

MEFzs > 60 %
ohne An aben

69,2%
3,5 %

66 9%
3,9 %
463%
53%

41,2 %
2,9%
19,9 %
28%
9,8%
5,8 %

IgG -2SD < IgG < 2SD
ohne An aben

Ps. aeruginosa negativ
unbekannt

679%
191 '/

82,1 %
06%

53,9 %
121%

58 5%
07%

41,2 %
15,4 %

21,8 %
1,1 %
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Tabelle 35: "Highlights" der Ergebnisse 1995 bis 1999 in Deutschland

Deutschland Deutschland Deutschland Deutschland Deutschland

Parameter 1.9.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12.

Patientenzahl

Neu dia nostiziert

1995 *

2.296

165

1996 *

3.490

185

1997 *

4.486

217

1998 *

4.967

199

1999 *

5.203

114

Anteil neu diagnostizierter
Patienten

Mittleres Alter bei Dia nose

Median des Alters bei
Dia nose

72%

3,6 Jahre

53%

3,4 Jahre

48%

3,4 Jahre

4P%

3,9 Jahre

1,2 Jahre 1,1 Jahre 0,5 Jahre 0,6 Jahre

22%

4,8 Jahre

1,2 Jahre

Sterbefälle 32 44 52 58 41

Morlalitätsrate
(bezogen aufin dem Jahr
beobachtete Fälle

1,2

pro 100

1.3
pro 100

1,4

pro 100

1,5

pro 100

1,2

pro 100

Median des Überlebens

Mittleres Alter **

Median des Alters **

29,3 29,6 31,6

13,8 Jahre 14,8 Jahre 15,5 Jahre 15,8 Jahre 16,3 Jahre

12,6 Jahre 13,4 Jahre 14,2 Jahre 14,5 Jahre 15,0 Jahre

Anteil Patienten
> 18 Jahre'" 29,6 % 338% 37 0% 390% 40 8%

Zahl der Patienten
> 18 Jahre ** 660 1.151 1.609 1.861 2.028

Geschlecht männlich 52 4% 52,7 % 53 1 % 52 5% 52 3%

Mittleres LSG für Patienten
< 18 Jahre 96,9 97 97,1 97,4 97,9

Mittlerer BMI für Patienten
> 18 Jahre 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 73,6 73,3 73,4 75,4

Mittleres MEFzs in% der
Norm

Mikrobiologie

Ps. aeruginosa positiv

B. ce acia ositiv

Geno bestimmt

Pankreasen me

51,1

569%
24%
76 1 %

905%

48,7

56 0%
27%

71 2%
90 8%

50,5

54 P %

20%
74 6%
91 3%

49,4

53 8%
23%
752%
75 5 %

54,5

52,1%

1 8 '/

80,2%

60 3%

Teilnehmende Einrichtun en 62 90 97 87 85
*l Eventuelle Abweichungen zu den jahrlichen Berichten von 1995, 1996, 1997 und 1998 resultieren aus dem unlerschiedl-

chen Dalensland. Die Daten dieser Jahrgange und 1999 in obiger Tabelle entsprechen dem Datenstand vom 31.08.2000.

**lam 31.12,des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet



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

Patientenzahl

Neu dia nostiziert

2000
5.495

198

2001
5.638

95

Deutschland Deutschland

Parameter 1.1.-31.12. 1.1.-31.12.
Deutschland

1.1.-31.12.
2002
5.997

81

1.1.-31.12.
2003
6.308

79

1.1.-31.12.
2004
6.519

107

Deutschland Deutschland

Anteil neu diagnostizierter
Patienten

37% 18% 14% 13%

Mittleres Alter bei
Dia nose

Median des Alters bei
Dia nose

3,4 Jahre 3,4 Jahre

1,0 Jahre 0,8 Jahre

4,1 Jahre

1,0 Jahre

4,6 Jahre

1,0 Jahre

3,5 Jahre

0,5 Jahre

Sterbefalls 33 30 36 38 39

Mortalitätsrate 0,9 0,8
(bezogen auf in dem Jahr
beobachtete Fälle pro 100 pro 100

1,1

pro 100

0,6

pro 100
0,9

pro 100

Median des Überlebens

Mittleres Alter *

Median des Alters *

Anteil Patienten
> 18 Jahre *

Zahl der Patienten
Z 18 Jahre *

15,5 Jahre 16,4 Jahre

436% 47 9 '/

2.277 2.467

31,2

16,8 Jahre 17,5 Jahre

30,2

17,2 Jahre

16,1 Jahre

48,6 %s

2.759

36,4

18,7 Jahre

17,6 Jahre

50 1 %

2.981

36,8

19,2 Jahre

18,0 Jahre

52,0 %

3.162

Geschlecht männlich 527% 52 3% 52,1 % 52 3% 52 3 %

Mittleres LSG für
Patienten e 18 Jahre

Mittlerer BMI für Patienten
> 18 Jahre

Mittleres VC in % der
Norm

Mittleres FEV, in % der
Norm

Mittleres MEFss in % der
Norm

97,6

20,1

80,1

74,9

51,3

97,5

20,1

84,3

79,8

57,2

97,9

20,2

79,6

73,1

47,8

97,7

20,3

80,2

74,3

45,3

97,9

20,3

84,4

78,9

48,7

Mikrobiologie

Ps. aeruginosa positiv

B. ce acia osiiiv

Genot bestimmt

Pankreasenz me

Teilnehmende
Einrichtun en

*l am 31.12,des jeweiligen Jahres als

50 8% 507%
22% 2,1%

923% 91 5%

91 87

nicht verstorben gemeldet

84 6% 81 5%

5P 4%
24%

8P 4 %

92,8 %

89

51 5%
22%
82,7 %

92,6 %

89

524%
24%
82 1%
92 3%

87
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Tabelle 37: "Highlights" der Ergebnisse 2004 in Deutschland im Vergleich
jährlichen Datenreporls aus den USA (8j und Frankreich [21 j

Deutschland USA

Parameter 1.1.-31.12. 1.1.-31.12.
2004 2003

mit früheren der

Frankreich

1.1.-31.12.
2003

Patientenzahl

Neu diagnostiziert

Anteil neu diagnostizierter Patienten

Mittleres Alter bei Diagnose

Median des Alters bei Diagnose

Sterbefälle

Mortalitätsrate (bezogen auf in dem
Jahr beobachtete Fälle

Median des Überjebens

Mittleres Alter

Median des Alters

Anteil Patienten > 18 Jahre

Zahl der Patienten > 18 Jahre

Geschlecht (männlich)

Mittleres LSG für
Patienten < 18 Jahre
Mittlerer BMI für
Patienten > 18 Jahre

Mittleres VC in % der Norm

Mittleres FEV„ in % der Norm

Mittleres MEF» in % der Norm

Mikrobiologie
Ps.aeruginosa positiv
B. ce acia ositiv

Genotyp bestimmt

Pankreasenzyme

Teilnehmende Einrichtungen

* <18 Jahre/2 18 Jahre

6.519

107

1,6 %

3,6

0,5

39

0,9 %

36,8

19,2 Jahre

18,0 Jahre

52,0 %

3.162

52,3 %

97,9 %

20,3

84,4

78,9

48,7

524%
24
82,1 %

92,3 %

87

21.742

958

4,4 %

0,5 Jahre

364

32,9

40 0 %

8.697

51,9 %

60,8

572%
3,1%

82,7 %

902%

4.104

228

5

4,5 Jahre

0,5 Jahre

56

36,5

15,8 Jahre

14,0 Jahre

37 9 %

1.557

52,2 %

16,5
(rmttlerer BMI)

19,8

88,7 / 72,9*

81,7 / 57,8*

48,6 %
2,4%
84,8 %

87,0 %

82

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und
ihren Patientinnen und Patienten für die Überlas-
sung ihrer Daten.



4 Sonderauswertung Mortalität

4.1 Allgemeines

Für die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2004 wurden 438 CF-Patienten als verstorben ge-

meldet. Tabelle 38 enthalt Angaben zu Alter und Geschlecht der Verstorbenen sowie zu den

Todesursachen.

Tabelle 38: Ubersicht über die von 1995 bis 2004 verstorbenen Patienten

1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004

Zahl der Verstorbenen

davon männlich in %

Verstorbene < 18 Jahre
In %
Mittleres Alter aller
Verstorbenen
aso

Median Sterbealter
Mittleres Alter der
verstorbenen männlichen
Patienten
aso

Mittleres Alter der
verstorbenen weiblichen
Patienten
aSD

Nicht CF-relevant

CF-kardio ulmonal

CF-he ato-intestinal

CF-relevant - andere
Ursache

32 47

50,0 44,7

40,6 17,0

49 60 48

59,2 60,0 50,0

28,6 25,0 22,9

(8) (8,3)
21,1 22,4

(7,2) (10,2) (8,7)
20,6 22,7 24,9

5,6

90,6

15,6

(5,6) (7,7 8,9) (9,4)

Todesursachen Mehrfachnennun en m

10,6 6,1 5,0 4,2

83,0 83,7 85,0 79,2

4 3 8,2 10 0 10,4
4,3 10,2 1,7 8,3

20,2 22,0 22,3 23,9 23,8

(6,8) (6.9) (7,5) (9,7 (9,0)
18,2 22 5 22 6 24 8 23 1

19,3 21,6 23,5 24,7 22,7

38
39,5
34,2

21,9

(8,2)

21 3
23,7

(9,8)
19,4

(6,6

lieh in %

5,3
86,8

0

7,9

43 43
53,5 46,5

30,5 11,6

24,7 25,6

12,7 10,2

234 251
28,7 24,1

38 39
474 333
31,6 17,9

24,2 26,3

(10,2 (9,3
21 8 25,1
27,0 25,4

(15,5) (12,4)
20,1 26,9

(11) (10,0)
21,6 26,8

2 3 16,3
95,3 76,7
47 70
4,7 9,3

105 26
73,7 76,9
2,6 7 7

21,1 20,5

5,8 (7,8 (8,9 9,1

Letalität (pro 100
gemeldete Patienten und
Jahr

1,2 1,5 1,4 1,6 1,2 0,9 1,0 1 0,8 0,9

Für die Jahre 2003 und 2004 wurden weniger Todesfälle als in den vorangegangenen Jahren

gemeldet. In diesen Jahren starb im Miffel 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 1 7 Jahre alt (Abb. 21 und Tab. 39). Das bedeutet, dass 25,6 % aller verstorbenen Pati-

enten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten (Abb. 21). Im Vergleich dazu gilt für 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 Patienten mit 15 Jahren, zwei Patienten mit 16
Jahren und zwei Patienten mit 1 7 Jahren verstarben. 32 Patienten verstarben im Alter von 18
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bis 48 Jahren. Das bedeutet, dass 17,9 % aller in 2004 verstorbenen Patienten das 18. Le-

bensjahr nicht vollendetenll
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Abbildung 21:Altersverteilung der von 1995 bis 2004 verstorbenen Patienten (Alter gerundet)
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Abbildung 22: Kumulative Altersverteilungen der verstorbenen CF-Patienten in Deutschland
(D) 1995 bis 2004, in den USA 2000 [8) und aller Verstorbenen in
Deutschland [23).



CF-Patienten sterben wesentlich früher als die übrige Bevölkerung in Deutschland. In den letz-

ten Jahren waren 26 % aller verstorbenen CF-Patienten jünger als 18 Jahre. Dagegen waren

2002 weniger als 1 % der in der deutschen Bevölkerung Verstorbenen junger als 18 Jahre. An-

dererseits waren 23 % der in den letzten Jahren verstorbenen CF-Patienten in Deutschland 30

Jahre und älter. In den USA waren 25% aller im Jahr 2000 verstorbenen CF-Patienten jünger als

18 Jahre, mehr als 30 % waren 30 Jahre und älter.

Die Tabellen 38 und 39 zeigen, dass im Jahr 2004 kardiopulmonale Probleme bei CF-Patien-

ten aller Altersgruppen die dominierende Todesursache waren,

Tabelle 39:Altersverteilung und Todesursachen von 1995 bis 2004

4'6 6-11
Jahre Jahre

12-17 18-23
Jahre Jahre

24-29 W 30
Jahre Jahre

5,7 8,0
83,8 78,0
6,7 10,0

Anzahl der
verstorbenen Patienten 11 22 79 121 105 100

Todesursachen Mehrfachnennun enmö lieh in%
Nicht CF-relevant 18,2 0,0 5,1 7,6
Kardio ulmonal 54,5 90,9 86,1 85,6
He ato-intestinal 18,2 4,5 2,5 3,4
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-unabhangigkeitstest, p=0,8j (siehe Tab. 39 und Abb. 23(.

männlich (n=216) weiblich (n=222)

25

0
16 14 12 10 8 6 4 2 0 2 8 10 12 14

Abbildung 23: Altersverteilung der von 1995 bis 2004 verstorbenen männlichen und weibli-
chen Patienten
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Für das Jahr 2004 wurden insgesamt 39 verstorbene CF-Patienten gemeldet. Der Anteil an

jung verstorbenen Paäenten war mit 17,9 % wesentlich niedriger als in den Jahren zuvor (vgl.

Tab. 37). Zwolf Patienten waren zum Todeszeitpunkt älter als 30 Jahre. Man kann mit 95 %iger

Sicherheit sagen, dass der Median der Überlebenswahrscheinlichkeit mindestens 36,8 Jahre

beträgt. Aus der Abbildung würde man eine 63 %ige kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit

von 42 Jahren ablesen. Auf Grund der geringen Fallzahlen wird das Konfidenzintervall, d. h. der

Bereich, in dem der geschatzte Wert mit 95 % Sicherheit tatsächlich in der Population liegt, ab
einem Alter von 30 Jahren sehr breit. So beträgt die Wahrscheinlichkeit, das 40. Lebensjahr zu

erreichen, 63 % mit einem 95 % Konfidenzintervaä von 47 % bis 80 %.
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Abbildung 24: Kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit mit 95 % Konfidenzintervaä im Jahr
2004



4.2 Qualitätsindikatoren als Prognosefaktoren für
das weitere Überleben bei CF

Die Lungenfunktion und der Ernahrungszustand von CF-Patienten sind von großerBedeutung

für den Krankheitsverlauf und gelten als wesentliche Prognoseindikatoren für das weitere Über-

leben. Dazu sind in den letzten Jahren eine Reihe von Arbeiten erschienen. Mit dem Vorliegen

von Verlaufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Behandlungszentren über

die Jahre 1995 bis 2004 ist die Möglichkeit gegeben, diesen Zusammenhang für die deutsche

CF-Population zu untersuchen.

Zu Beginn des Projektes fQualitätssicherung Mukoviszidose" wurde als Ziel formuliert, dass die

CF-Patienten das Erwachsenenalter in einem medizinisch akzeptablem Zustand erreichen sol-

len. Dabei wurde als medizinisch akzeptabler Zustand definiert, dass

100 % der Pallenten normalgewlchtlg sind,

70 % der Pallenten eine normale Lungenfunktlon aufweisen,

30 % der Patienten ohne Pseudomonas-Infekllon sind und dass

keine Masslvkomplikatlonen bis zum Erwachsenenalter auftraten.

Als normaler Ernährungszustand wird ein Body Mass Index (BMI) von mindestens 19 angesehen.

Als normale Lungenfunktion gelten eine Vitalkapazität (VC) und eine Einsekundenkapazitat

(FEV,) von mindestens 80 % der Norm sowie ein maximaler exspiratorischer Fluss bei 25 % der

Vitalkapazität [MEFzs) von mindestens 60 % der Norm.

Ziel der Untersuchung ist, zu klären, ob es einen Unterschied für die weitere Überlebenswahr-

scheinlichkeit ausmacht, wenn ein CF-Patient das Erwachsenenalter in einem akzeptablen

medizinischen Zustand erreicht, und zu schätzen, wie großdieser Unterschied ist.

In die Untersuchung werden alle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre alt

waren und für die 1995 Daten zum Ernährungszustand, zur Lungenfunktion und zur Mikro-

biologie vorlagen. Mit Hilfe von Kaplan-Meier-Schätzungen wird die weitere Überlebenswahr-

scheinlichkeit dieser Patienten in Abhängigkeit von der medizinischen Ausgangssituation im

Jahre 1995 geschätzt. Miffels Log-Rank und anderer Tests wird geprüff, ob die Gruppen-

unterschiede statistisch signifikant sind.
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4.2.1Ausgangssituation 1995

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

BMI > 19:48,4 % der Patienten

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

VC > 80 %i.42,0 % der Patienten

FEV, (n=212): FEVi < 80 %1 69,3 % der Patienten

FEV, > 80 %: 30,7 % der Patienten

MEFzs (n=195): MEF20 < 60 %: 79,0 % der Patienten

MEFgs > 60 %1 21,0 % dei Patienten

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

Ps. aeruginosa negativ: 28,6% der Patienten

Gesamt (n= 220): BMI< 19 oder VC <80 % oder FEV, <80 % oder MEFzs< 60 % oder

Ps. aeruginosa positiv; 91,4 % der Patienten

BMI > 19 und VC > 80 % und FEVi > 80 % und MEFzs > 60 % und

Ps. aeruginosa negativ: 8,6 % der Patienten

(Die Differenzen der Zahlen im Kap. 4.2.1,zu den Berichtsbanden der Vorjahre. ergeben sich durch Datenbe-

reinigungen, Nachmeldungen und Korrekturen, insbesondere von Datumsangaben. und durch zusatzliche um-

fangreiche Plausibilitatsprufungen.j

4.2.2 Mortalität bis 2004 in Abhängigkeit von der
medizinischen Situation im 3ahr 1995

Von allen 219 CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 17, 18 oder 19 Jahren waren und für

die in 1995 Daten für die Ernährungssituation, die Lungenfunktion bzw. für Pseudomonas aeru-

ginosa (Ps. aeruginosa) vorlagen, sind bis 2004 50 (22,8 %] als verstorben gemeldet. Das er-

reichte Lebensalter beträgt im Miffel 22,0 Jahre (SD=2,9 Jahre). Die 5-Jahres-Überlebenszeit

kann zuverlässig geschätzt werden, da für diesen Beobachtungszeitraum von jedem Patienten

bekannt ist, ob er verstorben ist oder noch lebt.



4.2.2.1Mortalität bis 2004 in Abhängigkeit vom Body Mass Index
im 3ahr 1995

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

de 2004 verstorben. Von den 106 Patienten, die 1995 einen BMI von 19 und höher haben, sind

bis zum Ende des Jahres 2004 acht Patienten verstorben (7,5 %, p < 0,01).
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Abbildung 25: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit vom BMI 1995

Für 1 7- bis 19-jährige Patienten mit einem BMI von 19 und höher betragt die Wahrscheinlichkeit

die nächsten funf Jahre zu überleben 96 %. Für 1 7- bis 19-jahrige Patienten mit einem BMI von

weniger als 19 beträgt die Wahrscheinlichkeit die nachsten fünf Jahre zu überleben 70 %. Der

Unterschied in der Überlebenswahrscheinlichkeit zwischen den beiden Gruppen ist statistisch

signifikant (p < 0,01j,
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4.2.2.2 Mortalität bis 2004 in Abhängigkeit von der Vitatkapaz(tät
im 3ahr 1995

Von den 123 Patienten, die 1995 eine VC unter 80 '/o haben, versterben bis Ende 2004 39 Pa-

tienten (31,7 '/o). Von den 89 Patienten, die 1995 eine VC von 80 '/o und besser haben, ver-

sterben bis Ende 2004 acht Patienten (9,0 '/o, p < 0,01).
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Abbildung 26: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit von der VC 1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einer VC

ab 80 kg der Norm betragt 94 '/o. Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit

einer VC unter 80 59 der Norm beträgt dagegen nur 76 '/o (p < 0,01).



4.2.2.3Mortalität bis 2004 in Abhängigkeit von der Einsekunden-
kapazität im 3ahr 1995

Von den 147 Patienten, die 1995eine 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 Überleben in Abhängigkeit von der FEV, 1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einer F EV,

ab 80 % der Norm beträgt 96 %. Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit

einer FEV, unter 80 % der Norm beträgt dagegen nur etwa 78 % (p < 0,01).
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4.2.2.4 Mortalität bis 2004 in Abhängigkeit vom MEF26 im 3ahr 1995

Von den 154 Patienten, die 1995 ein MEF26 unter 60 % haben, versterben bis Ende 2004 37 Pa-

tienten (24,0 %). Von den 41 Patienten, die 1995 ein MEF26 von 60 % und besser haben, ver-

sterben bis Ende 2004 vier Patienten (9,8 %, nicht signifikant, d. h. p > 0,05).
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Abbildung 28: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit vom MEF26 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einem

MEF25 ab 60 % der Norm betragt 94 %. Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der Pati-

enten mit einem MEF26 unter 60 % der Norm betragt dagegen nur etwa 81 % (nicht signifikant,

d. h. p > 0,05).



4.2.2.5 Mortalität bis 2004 in Abhängigkeit 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 Überleben in Abhangigkeit von Ps. aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jährigen CF-Patienten ohne Ps, aeru-

ginosa im Jahr 1995 betragt 86 %. Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der Patienten

mit Ps. aeruginosa betragt 82 % (nicht signifikant, p > 0,05).

4.2.2.6Mortalität bis 2004 in Abhängigkeit von allen Parametern im

3ahr 1995

Von den 70 Patienten (32,0 %), die 1995 in allen funf betrachteten Parametern unter den an-

gestrebten Grenzwerten lagen (d. h. BMI < 19, VC < 80 %, FEV, < 80 %, MEFzs< 60%, Ps. ae-

ruginosa positiv) versterben 23 (32,8 %) bis zum Ende des Jahres 2004. Von den 129 Patienten
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(58,9 %), die 1995 in mindestens einem Parameter unter den angestrebten Grenzwerten

lagen (d. h. BMI < 19 oder VC < 80 % oder FEV, < 80 % oder MEF20 < 60 % oder Ps, aerugi-

nosa positiv), versterben bis Ende 2004 27 Patienten [20,9 %).

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

BMI > 19, VC > 80 %, FEV, > 80 %, MEF20 > 60 %, Ps. aeruginosa negativ), verstirbt bis Ende

2004 kein Patient [0 %, p < 0,01).
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Abbildung 30: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit vom medizinischen Zustand 1995

Alle 17- bis 19-jahrigen Patienten, die 1995 einen BMI von mindestens 19 aufwiesen, eine

VC von mindestens 80 % der Norm, eine FEV, von mindestens 80 % der Norm, einen MEF20

von mindestens 60 % der Norm und ohne Ps. aeruginosa-Besiedelung waren, überlebten die

folgenden 5 Jahre. 89 % der 17- bis 19-jährigen Patienten, die 1995 in mindestens einem der

obigen Parameter Werte aufwiesen, uberlebten die folgenden 5 Jahre. Nur 74 % der Patien-

ten, die 1995 in allen Parametern schlechte Werte aufwiesen, uberlebten die folgenden 5 Jah-

re. Der Unterschied in der Überlebenswahrscheinlichkeit zwischen den drei Gruppen ist stati-

stisch signifikant (p < 0,01).



5 Entwicklung klinischer Parameter
von 1995 bis 2004

Zu Beginn des Projektes fQualitätssicherung Mukoviszidose" im Jahr 1995 wurden für das Jahr

2005 Ziele für Ergebnisparameter bei 18-Jährigen CF-Patienten festgelegt. Mit dem neuen

Beobachtungsjahr 2004, nach Nachmeldungen auch für frühere Jahre und Datenkorrekturen,

soll der derzeitige Stand beschrieben werden (Tab. 40).

BMI > 19

FEV1 > 80%
Ohne Ps. aeruginosa

10Q '/

70%

30%

Tabelle 40: Stand der Zielerreichung

Parameter Ziel

22,2 %

23,6 %

30,1 %

324%
32,5 %

36,7 %

bei 18-jährigen CF-Patienten 1995 und 2004 im Vergleich

Stand 1995 Stand 1999 Stand 2004
(n=71) (n=136) (n=120)

45,8 % 55,1 % 583%

Im Jahr 2004 weisen 58,3 % der 18-jährigen CF-Patienten einen Body Mass Index (BMI) von

mindestens 19 auf, und 32,5 % haben eine Einsekundenkapazität (FEV1) von mindestens 80 %
der Norm. 28,3 % der Patienten haben im Jahr 2004 einen BMI von mindestens 19 und gleich-

zeitig eine FEV1 von mindestens 80% der Norm. Im Jahr 2004 wurde bei 36,7 % der 18-Jähri-

gen kein Pseudomonas aeruginosa (Ps. aeruginosa) gefunden. Nur 15 % aller 18-Jährigen

erfüllen im Jahr 2004 alle drei geforderten Kriterien.

Ausgehend von den Zielvorstellungen für erwachsene CF-Patienten wurden auch für 6- und

12-jahrige CF-Patienten Zielvorstellungen entwickelt, die in den Tabellen 41 und 42 mit dem

Stand des Jahres 2004 verglichen werden soll.

Tabelle 41: Stand der Zielerreichung bei 12-jährigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2004
Parameter Ziel Stand 1995 Stand 1999 Stand 2004

(n=111) (n=137) (n=125)

LSG > 95 % 100 % 46,4 % 47,4 % 52,0 %

FEV> > 80 %

Ohne Ps. aeruginosa

80%

6Q '/

54 1 %

35,1 %

58,4 %

44,1 %

59,2 %

492 s

Von 1995 bis zum Ende des Jahres 2004 ist der Anteil der 12-Jährigen mit gutem Ernährungs-

zustand bzw. guter Lungenfunktion geringfügig gestiegen. Der Anteil von 12-jährigen CF-Pati-

enten, die sowohl ein Langen-Soll-Gewicht (LSG) von mindestens 95 % als auch eine FEV, von

mindestens 80 % der Norm haben, steigt von 27 % im Jahr 1995auf 34 % im Jahr 2004. 49,2
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% der 12-Jährigen sind im Jahr 2004 frei von Ps. aeruginosa. Der Anteil von 12-Jährigen, die al-

le drei Kriterien erfüllen, steigt von 11 % im Jahr 1995auf 22 % im Jahr 2004.

LSG > 95%

FEVi > 80 %

Ohne Ps. aeruginosa

1PP %

100 %

8P

Tabelle 42: Stand der Zielerreichung bei

Parameter Ziel

75,0 %

57,0 %

70,2 %, 86,2 %

69 9 '/ 86,8 %

6-jährigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2004

Stand 1995 Stand 1999 Stand 2004
(n=114) (n=155) (n=152)

61,1 % 60,6 % 67,8 %

Von 1995 bis zum Jahr 2004 steigt der Anteil der 6-Jährigen 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-Jährigen, die so-

wohl ein gutes LSG als auch eine gute FEV, erreichen, steigt in diesem Zeitraum von 35% auf

57 % an. Im Jahr 2004 sind 86,8 % der 6-Jährigen frei von Ps. aeruginosa. Der Anteil von 6-

Jährigen, die alle drei Kriterien erfüllen, steigt von 22 % im Jahr 1995 auf 51 % im Jahr 2004. I

~ ~
I



6 Sonderauswertung Stufe ZI

B. Wiedelnann, Dresden

6.1 Struktur- und Prozessqualität

6.1.1Häufigkeit der Kontakte

In der Stufe II des Projektes 5Qualitatssicherung Mukoviszidose" werden alle ambulanten

Patientenvorstellungen (reguläre Besuche, Konsile, Notfälle und Kontakte aus anderen

Anlässen) dokumentiert. Seit dem CFAS-2.0-Update werden auch stationäre Aufenthal-

te berücksichtigt. Die Tabellen 43 bis 45 geben eine Übersicht uber das vorhandene

Datenmaterial.

Tabelle 43: Verteilun aller dokumentierten Patienten in den Einrichtungen
Nr. der

Einrichtun " Jahr

1

2
3
4
5
6
7
8
9
10
11
12
13
14
15
16

Summe

9
87

25
58
57
24
26
49

30 27
149 158
130 144
68 71
99 103
88 88
10
41 73
93 87

1

4

27
165
148
73
113
12
58
72
104
35
73
9
4

15

335 708 757 908

27 29
161 174
130 143
70 70
111 119

66 62
77 58
1 129

39 38
126 116
14 18
20 25

15
42 44
10 15

894 1.055

34
181
159
71
120

35 35
170 171
166 194
73 73
123 129

58 16

130 154 143
33 35 32
109 148 156
15 14 11
24 27 29
15 14 15
8 5
19 25 7

976 1.005 994

1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 Insgesamt'7

320
249
91
167
96
85
88
249
46
174
24
30
18
45
30

1.759
1) vcn 15 werteren Einnchtungen wurden 415 wenere Patenten dakumentert
zl verschiedene Patienten insgesamt prc Einrichtung

si verschiedene Patienten insgesamt
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Insgesamt wurden von 1996 bis 2004 von 1.759 CF-Patienten aus 16 Einrichtungen Daten do-

kumentiert. Drei Einrichtungen haben ihre Teilnahme 1999, 2001 bzw. 2004 beendet (Tab. 43).

Folgende Einrichtungen haben von 1996 bzw. 97 bis 2004 Patientendaten zu Komplikationen

und Sonderproblemen, zu klinischen Messungen, zur Therapie, zu Laborbefunden und sonsti-

gen Untersuchungen innerhalb der Stufe II erhoben:

Berlin, HELIOS Klinikum Emil von Behring, Bereich Lungenklinik Heckeshorn,

Frechen, Kinderarztpraxis,

Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz —OE 6870

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abteilung Pädiatrische Pneumologie - OE 6710

Osnabrück, Kinderhospital Osnabrück,

Tübingen, Universitätsklinik für Kinder- und Jugendmedizin,

Neben diesen Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch weitere Einrichtungen an

Stufe II (s. Tab. 43 bis 45). Von den Einrichtungen

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderklinik Lindenhof, Allergologie/Pulmologie,

Hamburg, Kinderärztliche Gemeinschaffspraxis, CF-Zentrum Altona,

Homburg, Medizinische Universitätsklinik Homburg, Innere Medizin

Kirchzarten, Kinderarztpraxis,

Lübeck, Medizinische Universität Lübeck, Klinik für Pädiatrie,

Worms, Stadtkrankenhaus, Kinderambulanz,

die mindestens 4 Jahre lang ihre Daten für die Stufe II dokumentiert haben, wurden die Da-

ten für das Jahr 2004 ebenfalls in die Auswertung einbezogen. Um die Anonymität der Ein-

richtungen zu wahren, wird ihnen in der folgenden Auswertung eine zufällige Nummer von 1

bis 16 zugeordnet. Von 1996 bis 2004 liegen von 24.611 Patientenkontakten aus 16 Einrich-

tungen Verlaufsbeobachtungen vor. Im Miffel wurden in allen beteiligten Einrichtungen drei

ambulante Kontakte pro Patient und Jahr dokumentiert (Tab. 44).



Tabelle 44: Verteilung aller dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen

Nr. der
Einrichtun

1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 Summe

9 59
94 467

528
25 217
67 352
64 394
103 39
26 77
67 224

1

2
3
4
5
6
7
8
9
10
11
12
13
14
15
16

Summe 455 2.357
*i von 15 weiteren Einrichtungen wurden

52
453
626
323
369
387

51 57 58
433 416 424
684 496 734
450 406 403
389 405 426
22
77 97 120

206 206 186 167
169 228 1 697
2 142 195 199

123 190 118
5 10 18 24

4 33 64
27

1 18 45 49
10 15

2.593 2.837 2.555 3.525
weitere 1.158Kontakte dokumentert

68 88 94
469 449 443
1016 963 1229
337 298 236
433 466 446

94 16

250 631 519
172 186 176
113 165 157
19 24 15
112 179 279
36 25 21
9 5
19 25 7

3.147 3.520 3.622

536
3.648
6.276
2.695
3.353
867
546
868

2.786
1.072
866
115
671
109
127
76

24.611

~ ~

Alter in

Jahren

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

Nr. der Einrichtung *'

2 3
5 51 29

13,9 29,8 15,1
13 69 27

36,1 40,4 14,1
10 50 29

27,8 29,2 15,1
8 1 107

22,2 0,6 56,7
Summe 36 171 192

6-11

4
2

2.7
7

9,6
17

23,3
47

64,4
73

5
24

18,6
37

28,7
29

22,5
39

30,2
129

143
100
143

*l Die 223 fur 2003 von 15 weiteren Einrichtungen dokumentierten CF-Patienten waren zu

gruppen 0-5, 5-11, 12-17 bzw. > 18 Jahre,

10-16 Summe

36 147
14,4 14,8
64 217

25,7 21,9
68 203

27,3 20,4
81 426

32,5 42,9
249 993

20. 27. 20 bzw. 33 % aus den Alters-
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6.1.2Häufigkeit bestimmter Untersuchungen

Im CF-Manual [1]wird als diagnostische Maßnahme bei den ambulanten Vorstellungen emp-

fohlen, die Korpergröße, das Gewicht und die Mikrobiologie immer, aber mindestens alle drei

Monate zu bestimmen. Für Patienten ab einem Alter von 6 Jahren gilt dies auch für die Be-

stimmung der Lungenfunktionswerte Vitalkapazität (VC), Einsekundenkapazität (FEV,) und des

maximalen expiratorischen Flusses bei 25 % der Vitalkapazität (MEF25).

Abbildung 31 zeigt die prozentuale Häufigkeit der Bestimmung dieser Parameter gemessen an

allen regularen Kontakten pro Dokumentationsjahr. Größeund Gewicht werden bei fast allen

regularen Kontakten bestimmt; in einigen —auch großen — Einrichtungen sogar bei allen Kon-

takten. Von den 12 Einrichtungen, für die Daten für 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 regulären Kontakten auf (tabellarisch/gra-

phisch im vorliegenden Zusammenhang nicht erfaßt).

Die Abbildung 32 zeigt den Anteil von Patienten mit wenigstens drei Bestimmungen von Größe/
Gewicht, Lungenfunktion bzw. Mikrobiologie. Es überrascht nicht, dass Patienten mit eher gut-

em Verlauf nicht so häufig untersucht werden. Aber die starken Unterschiede sowohl zwischen

den Einrichtungen, aber auch innerhalb bestimmter Einrichtungen über die Beobachtungszeit

(ebenfalls nicht erfasst) deuten auf strukturelle Unterschiede. Sie müssen hinterfragt werden,

denn sie bieten Ansatzpunkte fur das Qualitätsmanagement.
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Abbildung 31: Häufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen regularen Kontakten
(Lungenfunktion ab 6 Jahre)
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Abbildung 32; Anteil der Patienten (ab 6 Jahre) mit mindestens drei Bestimmungen pro Jahr

6.1.3Diabetes mellitus und oraler Glucosetoleranztest

Das Vorliegen eines Diabetes mellitus wird angenommen, wenn auf den Erfassungsbögen der

Stufe i bzw. II Diabetes mellitus, orale Antidiabetika oder Insulin angegeben ist. Betrachtet wur-

den alle Patienten der im Kapitel 6.1 aufgeführten 16 Einrichtungen.

In den Beobachtungsjahren 1996 bis 2004 hatten im Miffel 1,4 % der Patienten unter 10 Jah-

ren einen Diabetes mellitus (einzelne Beobachtungsjahre siehe Abb. 33). Bei den 10- bis 17-

jährigen Patienten stieg der Anteil im Mittel auf 10,6 % und erreichte im Mittel 28 % bei den Er-

wachsenen mit CF.
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Abbildung 33: Anteil der Patienten mit Diabetes mellitus

Es gibt die Empfehlung, dass bei CF-Patienten ohne Diabetes mellitus ab einem Alter von zehn

Jahren jahrlich ein oraler Glucosetoleranztest (oGTT) durchgefuhrt werden soll. Anhand der Stu-

fe-II-Daten wurde ermittelt, ob und mit welchem Ergebnis bei Patienten dieser Altersgruppe der

oGTT durchgeführt wurde.

Tabelle 46: oGTT bei CF-Patienten ab 10 Jahren
und 2004

2003

ohne Diabetes mellitus für die Jahre 2003

2004

10-17Jahre >18 Jahre 10-17Jahre >18 Jahre

Zahl der Patienten in der
Altersgruppe

Mit / ohne Diabetes mellitus

Angabe in %

Ohne Diabetes mellitus,
mit / ohne oGTT

Angabe in %

Ohne Diabetes mellitus, mit
oGTT: oGTT normal ja / nein

283

31 /252

11/89
56/196

22,2 / 77,8

47/9

429

139 / 290

32,4 / 67,6

32/258

11/89
25/7

269

31/238

11,5 / 88,5

56 / 182

23,5 / 76,5

51/5

430

119/ 311

27,7 / 72,3

44 / 267

14,1/85,9

37/7

Angabe in % 83,9 /16,1 78,1 / 21,9 91,1 / 8,9 84,1 / 15,9



Die Ergebnisse zeigen (Tab. 46), dass 2003 bei 22,2 % und 2004 bei 23,5 % der 10- bis 17-

Jahrigen ohne Diabetes mellitus ein oGIT durchgeführt wurde. Bei den Erwachsenen war die-

ser Anteil mit 11 % für 2003 und 14,1 % für 2004 noch geringer. Von diesen oGTT's der Erwach-

senen waren 2003 21,9% und 2004 15,9%auffällig. Bei den Jüngeren waren 16,1 bzw. 8,9%
oGTT's auffallig. Auch wenn mit der neuen CFAS-Version die Option besteht, stationär durch-

gefuhrte oGTT's zu dokumentieren, und diese Möglichkeit 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 Ergebnisqualität

6.2.1Prävalenz und Inzidenz verschiedener Keime

Auf der Europäischen CF-Tagung 2002 in Belfast wurde gezeigt, dass die Prävalenz von Keimen

sehr stark davon abhängt, wie diese Prävalenz definiert wird. Im Allgemeinen ist die Pravalenz

einer Erkrankung definiert als Quotient aus der Zahl der Erkrankten, dividiert durch die Zahl der

insgesamt mit diesem Risiko lebenden Individuen. Die Punktprävalenz betrachtet einen be-
stimmten Zeitpunkt. Die Periodenprävalenz betrachtet einen bestimmten Zeitraum; im vorlie-

genden Zusammenhang das Jahr 2004. Es ist es ein zahlenmaßiger Unterschied, ob man

Prävalenz von Keimen definiert als

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

Diesen Unterschied muss man insbesondere bei Ländervergleichen von Prävalenzangaben für

Keime berücksichtigen.

Die Tabellen 47a und 47b zeigen eine Übersicht über nachgewiesene Keime bei den im Jahr

2004 durchgeführten mikrobiologischen Untersuchungen. Nicht bei jedem Patienten wurde im

Jahr 2004 ein mikrobiologischer Befund dokumentiert. Für die Auswertung wurde pro Patient

gezählt, ob der entsprechende Keim 2004 mindestens einmal oder nie nachgewiesen wurde.

Von den 451 (54,1 % der Patienten mit Mikrobiologie, Tab. 47a), bei denen mindestens einmal

Pseudomonas aeruginosa (Ps. aeruginosa) nachgewiesen wurde, gab es bei 168 (37,3 %) Pa-

tienten keine Aussagen, ob der Stamm 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-

biologie, 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. Bei

16 Patienten (3,6 %) trat MRSA/ORSA auf, bei 188 (41,8 %) nicht.

0-5
6-11
12 - 17

>18
Gesamt

192%
27,1 %

53,9 %

81 %

54,1 %

Tabelle 47a: Prävalenz verschiedener

Alter in Jahren Ps. aeruginosa

Keime im Jahr 2004
Wenn ja:
mucoid?

0

17,6 %

25%

64,1 %

47,2 %

Staph. aureus

48,8 %

60,9 %

53,9 %

60,4 %

573%

Wenn ja:
MRSA/ORSA?

1 7%
09
3,1%
62%
3,6 %

6 -11

12 -17

>18
Gesamt

1,6%
1,7%
63%
29%

11,7 %

127%
17,1 %

12,9 %

Tabelle 47bi Prävalenz verschiedener Keime im Jahr 2004
Stenotrophomonas

Alter in Jahren B. cepacia
malto hilia

0-5 0 6,6%

Hämophil.
influenzae

25,4 %

27,5 %

11,4 %

83%
172%

Andere Keime

366%
405%
30,1 %

44,5 %

39%

Die Abbildungen 34a und 34b zeigen schematisch für männliche und weibliche CF-Patienten

die Prävalenz verschiedener Keime uber Altersgruppen von 1996bis 2004. Wahrend die Präva-

lenz von Ps. aeruginosa mit dem Alter stieg, sank die von Staph. aureus und Hämophilus influ-

enzae mit dem Alter. Bis auf die Prävalenz von Staphylococcus maltophilia bei den uber 25-

Jährigen gibt es keine weiteren grundlegenden Unterschiede in der Pravalenz der Keime zwi-

schen mannlichen und weiblichen CF-Patienten.
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Bei der Schätzung der prozentualen Erstnachweise von Keimen im Berichtsband 2003 (Kap.

6.2.3, Tab. 9) wurden nur die Patienten einbezogen, die bei ihrer ersten Verlaufsbeobachtung

in Stufe II den entsprechenden Keim nicht hatten. Da über die Keimbesiedelung der Patienten

in den Lebensjahren davor nichts bekannt ist, stellen die so ermittelten Inzidenzen eine grobe

Näherung dar. Exakte Aussagen zur Inzidenz von Keimen sind eigentlich nur bei fest definier-

tem Ausgangspunkt und gleicher Beobachtungsdauer, zum Beispiel für Geburtskohorten

möglich. In Stufe II wurden insgesamt 362 Patienten dokumentiert, die 1996 oder später ge-

boren wurden. Bei 130 (35,9 %) dieser 362 Patienten wurde seit der Geburt erstmalig ein Ps.

aeruginosa nachgewiesen. Die Beobachtungsdauer für den einzelnen Patienten richtet sich

nach dem Geburtsdatum und beträgt einen Monat bis maximal neun Jahre. Aus diesen An-

gaben kann man mit Hilfe der Methodik der Ereigniszeitanalyse für Patienten bis neun Jahre

den kumulativen Anteil von Patienten bei denen erstmalig ein Ps, aeruginosa nachgewiesen

wurde schätzen [Abb. 35). Bis zum Alter von etwa sieben Jahren war bei der Hälffe der Patien-

ten mindestens einmal Ps. aeruginosa nachgewiesen worden (Abb. 35; Median 7,1 Jahre; 95

% Ck 6,2 ...B). Es gibt keinen Unterschied zwischen mannlichen 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 zum Alter von 5 Jahren war der Anteil von Mädchen mit Erstnachweis von Staph. Au-

reus um bis zu 10 % niedriger als der von Jungen (Abb. 36). Der Median für den kumulativen

Erstnachweis von Staph. aureus betragt bei den Jungen 3,2 Jahre (95% Ck 2,4 ...4,1) und bei

den Mädchen 4,3 Jahre (95 % Ck 3,8 ...4,8).
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Abbildung 36: Kumulativer Anteil von Patienten mit Erstnachweis von Staph. aureus

6.2.2 Ermittlung von „Bestergebnissen"

6.2.2.1Vergleich von Ergebnissen zwischen Einrichtungen mit
unterschiedlicher Altersstruktur

Ziel der Ermittlung von Bestergebnissen ist es, die Einrichtungen mit den besten Ergebnissen zu

identifizieren, um von diesen Einrichtungen zu lernen. Das in den letzten Jahren mit den Daten

der Stufe II vorgestellte risikoadjustierte Ranking [s. Berichtsbande 2001 und 2002) ist eine Mög-

lichkeit, Einrichtungen miffels einer einzelnen Maßzahl in eine Rangfolge zu bringen, wobei die-

se Maßzahl entsprechend des unterschiedlichen Risikoprofils der Einrichtung (z. B. Alter der Pa-

tienten, Schweregrad der Erkrankung, Genotyp, Geschlecht ...)korrigiert wurde. In der Auswer-

tung der Daten der Stufe I (siehe. Kap. 2) und bei ersten Auswertungen des Benchmark-Projek-
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tes werden die Ergebnisse der Einrichtungen ohne Berücksichtigung der Altersstruktur ihrer Pati-

enten in eine Rangfolge gebracht. Diese Art der Herangehensweise .benachteiligt" bei die-

sem progredienten Krankheitsbild Einrichtungen mit einem höheren Anteil an älteren Patien-

ten.

Eine andere Möglichkeit, die Ergebnisse zu bewerten, soll in diesem Jahr anhand der Daten

der Stufe II vorgestellt werden. Dazu wurden die Daten für 2004 fur Patienten in den Altersklas-

sen 6 bis 11 Jahre und 12 bis 17 Jahre ausgewählt (s. Tab. 3). Die Daten der Einrichtungen 10

bis 16 wurden zusammengefasst. 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 FEV1 (Abb. 39
und 40) und der Ps. aeruginosa-Nachweise (Abb. 41 und 42) in Rangfolgen gebracht. Dabei

gingen in die Abbildungen 37, 39 und 41 die rohen Werte ohne Berücksichtigung der Alters-

struktur ein, und in den Abbildungen 38, 40 und 42 wurde die Altersstruktur in den Einrichtungen

berücksichtigt.
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Abbildung 37: Rangfolge der Einrichtungen 2004 für Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrem Anteil an Patienten mit einem LSG von mindestens 90
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Abbildung 38: Rangfolge der Einrichtungen 2004 für Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrem mittleren Perzentil für das LSG
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Abbildung 39: Rangfolge der Einrichtungen 2004 fur Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrem Anteil an Patienten mit einer FEVt von mindestens 80 %
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Abbildung 40: Rangfolge der Einrichtungen 2004 für Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrem mittleren Perzentil für FEVt
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Abbildung 41: Rangfolge der Einrichtungen für Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrem Anteil an Patienten ohne Nachweis von Ps.
aeruginosa 2004
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Abbildung 42: Rangfolge der Einrichtungen für Patienten zwischen 6 und 18 Jahren,
entsprechend ihrer altersstandardisierten Prävalenzrate für Ps. aeruginosa 2004

Es ist bekannt, dass das Alter der stärkste Einflussfaktor für die Verschlechterung der Lungen-

funktion und die Häufigkeit von Ps. aeruginosa-Nachweisen ist. Daher wurde für die Rangfolgen

in Abbildungen 38, 40 und 42 die Altersstruktur der Patienten berücksichtigt. Für die Abbildun-

gen 38 und 40 wurden die Mittelwerte der alters- und geschlechtsspezifischen Perzentile für

das LSG bzw. der Perzentile für die FEV, (in % nach Knudson) berechnet. Die Berechnung der

Perzentile erfolgte entsprechend den in Kapitel dargestellten Ergebnissen.

Für die Abbildung 42 wurde eine altersstandardisierte Pravalenzrate für .kein Ps. aeruginosa"

berechnet. Die Methode der Altersstandardisierung von Raten (zum Beispiel der Mortalitätsrate)

ist bei Vergleichen von Populationen mit unterschiedlicher Altersstruktur in der Epidemiologie

üblich und soll hier nicht weiter erläutert werden.

Die Einrichtung F verbessert sich beim Vergleich der mittleren alters- und geschlechtsspezifi-

schen Perzentile für das LSG (Abb. 38) um 4 Plätze gegenüber der Rangfolge für den Anteil der

Patienten mit einem LSG von mindestens 90 % [Abb. 37). Während sich bei altersspezifischer

Betrachtungsweise für das LSG die Einrichtungen C und F verbessern (Abb. 38 gegenüber Abb.

37), verbessern sich für die FEV, die Einrichtungen D und E (Abb, 40 gegenüber Abb. 39). Bei

der unterschiedlichen Bewertung der Häufigkeit von .kein Ps. aeruginosa" verbessert sich die

Einrichtung B (Abb. 42 gegenüber Abb. 41).
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Aus Gründen der Anonymitat 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 berücksichtigt, vor allem bei Einrichtungen mit einem höheren Anteil

an älteren Patienten die Bewertung ihrer Ergebnisse. Diese mögliche Verbesserung in der

Rangfolge wird aber nur erreicht, wenn die älteren Patienten dieser Einrichtungen auch min-

destens so gute oder bessere Werte im LSG, in der FEVt bzw. fur Ps. aeruginosa aufweisen wie

die alteren Patienten in den anderen Einrichtungen.

6.2.2.2Ambulanzprofife

Im vorangegangenen Kapitel wurden die Einrichtungen A bis F entsprechend folgender Para-

meter für das Jahr 2004 in Rangfolgen gebracht:

- Anteil an Patienten mit einem LSG von mindestens 90
- mittleres alters- und geschlechtsspezifisches Perzentil für das LSG

- Anteil an Patienten mit einer FEV, von mindestens 80 %
- miffleres alters- und geschlechtsspezifisches Perzentil für die FEV, nach Knudson

- Anteil an Patienten ohne Nachweis von Ps. aeruginosa
—altersstandardisierte Pravalenzrate an Ps. aeruginosa.

Die zugehörigen Abbildungen 37 bis 42 kann man zum Beispiel in sternformige Risikoprofile

umsetzen, um Einrichtungen hinsichtlich dieser sechs Parameter besser multivariat vergleichen

zu können (Abb. 43a bis 43fj. In den Abbildungen 43a bis 43f für die Einrichtungen A bis F stellt

jeder Vergleichsparameter eine Achse dar, die von 0 bis 100 reicht. Für die Anteile an Patien-

ten mit einem LSG von mindestens 90, Patienten mit einer FEV, von mindestens 80 % bzw. Pa-

tienten ohne Nachweis von Ps. aeruginosa (PSA] bedeuten die Achsen 0 bis 100 Prozent. Die

miffleren Perzentile reichen sowieso von 0 bis 100. Die altersstandardisierte Pravalenzrate an

.kein Ps. aeruginosa" reicht normalerweise von 0 bis 1.Wenn man diese Rate mit 100 multipli-

ziert, kann man sie vergleichbar in diesen Abbildungen darstellen. In den Abbildungen 37 bis

42 kann eine Einrichtung als höchsten Wert 100 (Prozent oder Perzentilj oder 1 (Prävalenzratej

erreichen. Je höher der jeweilige Anteil an Patienten, das mittlere Perzentil oder die Rate*100

in der Einrichtung sind, desto mehr Fläche nimmt das .Netz" der Einrichtung ein.
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Abbildung 43a: Ambulanzprofil für Einrichtung A, 2004
Angaben für.LSG > 90", .FEV, > 80" und „kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben für .kein PSA (standardisiert)" in altersstandardisierte
Pravalenzrate*100
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Abbildung 43b: Ambulanzprofil fur Einrichtung B, 2004
Angaben für „LSG > 90", „FEV, > 80" und .kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben für „kein PSA (standardisiert)" in altersstandardisierte
Prävalenzrate" 100
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Abbildung 43c. Ambulanzprofil für Einrichtung C, 2004
Angaben für „LSG > 90", „FEV, > 80" und „kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben für.kein PSA (standardisiert]" in altersstandardisierle
Prävalenzrate" 100
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Abbildung 43d: Ambulanzprofil für Einrichtung D, 2004
Angaben für „LSG > 90", „FEV, > 80" und „kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben für .kein PSA (standardisiert)" in altersstandardisierte
Pravalenzrate*100
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Abbildung 43e: Ambulanzprofil für Einrichtung E, 2004
Angaben für .LSG > 90", .FEV, > 80" und.kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben fur .kein PSA (standardisiert)" in altersstandardisierte
Prävalenzrate" 100
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Abbildung 43f: Ambulanzprofil für Einrichtung F, 2004
Angaben für .LSG > 90", .FEV, > 80" und .kein PSA" in Prozent Patienten,
Angaben für .kein PSA (standardisiert)" in altersstandardisierte
Prävalenzrate'100
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Bei dieser Art der Darstellung sieht man, dass die Ambulanzprofile fur die Einrichtungen A bis E

ähnlich sind. Die Einrichtung F spannt ein deutlich kleineres Netz auf. Die vorgestellte grafische

Methode, eine multivariate Bewertung von Einrichtungen vorzunehmen, kann in verschiede-

ner Hinsicht erweitert werden. Die Zahl der Vergleichsparameter ist nicht auf sechs beschränkt.

Es konnen weitere Achsen - zum Beispiel für den Anteil von Patienten mit mindestens drei Be-

stimmungen von Größe,Gewicht, Lungenfunktion bzw. Mikrobiologie pro Jahr (Kap. 6.1.2,
Abb. 32) - hinzugefugt werden.



7 Perzentile für LSG, BMI und FEVz
für Kinder und 3ugendliche mit CF

B. Wiedemann, Dresden

Den bisher im Projekt "Qualitatssicherung Mukoviszidose" gültigen Richtwerten für die Beurtei-

lung der Quaiitat der Behandlung - u. a. eine FEV, von mindestens 80%, ein Längen-Soll-Ge-

wicht von mindestens 80 % - liegen Daten von Gesunden zugrunde. Die spezifischen Beson-

derheiten von Patienten mit Mukoviszidose insbesondere auch in ihrer Altersabhängigkeit wur-

den bisher nur unzureichend berücksichtigt. Um eine differenziertere Beurteilung der Behand-

lungsqualität zu ermöglichen, erscheint es sinnvoll, alters- und geschlechtsspezifische

Perzentile für das Längen-Soll-Gewicht in %, den Body Mass Index in kg/mz sowie für die FEV,

in % der Norm als Referenzdaten speziell für CF-Patienten zu erstellen.

Methode

Zur Berechnung der alters- und geschlechtsspezifischen Perzentile für das LSG in %, den BMI in

kg/mz sowie FEV, in % der Norm wurden alle Daten aus dem Projekt "Qualitatssicherung Stufe

I", die für Kinder und Jugendliche im Alter von sechs bis 18 Jahre in den Jahren 1995 bis 2004

erhoben wurden, herangezogen. Es wurden 24 Altersgruppen gebildet (6 bis 6,5 Jahre, 6,5 bis

7 Jahre usw.). Es wurde geprüft, ob sich die drei betrachteten Parameter LSG, BMI bzw. FEV, im

Mittel in den Altersgruppen von 1995bis 2004 verbessert haben. Es gibt Unterschiede zwischen

den einzelnen Jahren, aber der Trend ist nicht statistisch signifikant, so dass nicht nur die Daten

der letzten Jahre, sondern alle Daten für die Perzentilberechnungen herangezogen wurden.

Die Tabelle 48 zeigt die Alters- und Geschlechtsverteilung aller verwendeten Datensatze.

Tabelle 48: Alters- und Geschlechtsverteilung der herangezogenen Datensätze

Alter (Jahre)

6,0- 6,4
6,5 - 6,9
7,0 —7,4
7,5 - 7,9
8,0 —8,4
8,5 - 8,9
9,0 —9,4
9,5 - 9,9
10,0 —10,4
10,5 —10,9
11,0—11,4
11,5—11,9

Jungen

452
283
445
278
474
298
452
316
458
297
461
318

Mädchen

425
259
451
264
427
268
440
255
449
279
453
290

Alter (Jahre)

12,0 —12,4
12,5 —12,9
13,0—13,4
13,5—13,9
14,0 —14,4
14,5 —14,9
15,0—15,4
15,5—15,9
16,0 —16,4
16,5—16,9
17,0—17,4
17,5—17,9

Jungen

472
308
475
335
463
321
484
302
492
264
481
271

Mädchen

441
251
472
264
474
263
429
277
433
253
435
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 standardnormalverteilte Z-Scorewerte und parametri-

sche Perzentile nach der LMS-Methode von Cole [3) berechnen zu können, wurden die Vertei-

lungen von LSG, BMI und FEV, an die Normalverteilung angepasst. Die Schätzung geeigneter

Parameter L für die optimalen Box-Cox-Power-Transformationen erfolgte über schrittweise Itera-

tionen mit optionaler zweiseitiger 5 %iger Winsorisierung. Bei der Winsorisierung wurden ggf. Ex-

tremwerte und Ausreißer weggelassen. Als Kriterium für die Güte der Anpassung galt ein

p > 0,05 im Shapiro-Wilk-Test. Diese Vorgehensweise knüpft u. a. an die Arbeiten von Kromey-

er-Hauschild [15]an. Eine Berechnung von Perzentilen, zum Beispiel über nichtlineare Regressi-

onsgleichungen für nichtparametrische Perzentile [18] oder andere geeignete Transformatio-

nen der Rohdaten fur die Geschlechts- und Altersgruppen waren auch möglich.

Ergebnisse

Die Tabellen 49 bis 54 zeigen die geschatzten Parameter L für die optimalen Box-Cox-Power-

Transformationen und die 3., 10., 25., 50. (= Median), 75., 90. und 97. Perzentile für Mädchen

und Jungen in den Altersgruppen. In den Abbildungen 44 bis 49 sind die geschätzten 3., 10.,
25., 50., 75., 90. und 97. Perzentile für Mädchen und Jungen über das Alter aufgetragen. Mit

Hilfe kubischer Regressionsgleichungen wurden diese Perzentile über das Alter geglättet.

~ ~
~ ~

Die Abbildungen 44 bis 49 zeigen, dass alle Perzentile alters- und geschlechtsabhängig sind.

Damit wird deutlich, dass feste Werte für das LSG bzw. die FEV, in % der Norm uber alle Alters-

stufen als Ziel- oder Vergleichskriterium für die Güte der Behandlung ungeeignet sind. Die zu-

sätzliche Geschlechtsabhängigkeit der Perzentile fur das LSG wird vor allem in den Abbildun-

gen 50 und 51 deutlich. Die Abbildung 50 zeigt die alters- und geschlechtsspezifischen Per-

zentile für ein LSG von 90 %. Die Abbildung 51 zeigt die alters- und geschlechtsspezifischen

Perzentile für eine FEV, von 80 % der Norm nach Knudson [14].



Zusammenfassung und Ausblick

Mit den hier gezeigten alters- und geschlechtsabhängigen Perzentilen für das LSG, den BMI

und die FEV, nach Knudson kann der Gesundheitszustand von Patienten mit CF im Alter zwi-

schen 6 und 18 Jahren besser beurteilt werden. Die Abbildungen 44 bis 49 ermöglichen die

Beurteilung des Gesundheitszustandes des individuellen Patienten bzw. des Verlaufs seiner Er-

krankung. Die Umrechnung einzelner Patientenwerte für LSG, BMI bzw. FEV, in die entsprechen-

den Perzentilwerte (Methodik im vorliegenden Zusammenhang nicht gezeigt) ermöglicht eine

bessere Vergleichbarkeit von verschiedenen Patientengruppen.

Mit den Perzentilwerten für den BMI steht jetzt neben dem LSG für Kinder und Jugendliche zwi-

schen 6 und 18 Jahren ein weiteres Kriterium für die Beurteilung der körperlichen Entwicklung

zur Verfügung.

Als nachste Schritte sind geplant:

Alters- und geschlechtsspezifische Perzentile für Körpergröße und Körpergewicht für

Patienten mit CF zwischen 6 und 18 Jahre,

Berechnung aller Perzentile fur Kinder unter 6 Jahre (außerLungenfunktionj,

Berechnung aller Perzentile fur Erwachsene mit CF zwischen 18 und 30 Jahre,

Vergleich der Perzentile für Körpergröße, Körpergewicht und BMI

zwischen gesunden Kindern und Jugendlichen und Kindern und Jugendlichen mit

CF bis 18 Jahre,

Festlegung bestimmter Perzentile als allgemeine Referenz,

Darstellung der individuellen Patientenwerte im Vergleich zu den Referenzperzentilen

mit Hilfe der neu zu schaffenden Web-basierten Arztarbeitsplatzsoflware für die

Erfassung von CF-Daten,

Schaffung eines Web-basierten Programms zur Berechnung von Perzentilen für

individuelle Patientenwerte.
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Alter (J.)
6,0 —6,4
6,5 —6,9
7,0 —7,4
7,5 —7,9
8,0 —8,4
8,5 —8,9
9,0 —9,4
9,5 —9,9
10,0 —10,4
10,5 —10,9
1 1,0—1 1,4
11,5—11,9
12,0 —12,4
12,5 —12,9
13,0—13,4
13,5—13,9
14,0 —14,4
14,5 —14,9
15,0 —15,4
15,5 —15,9
16,0 —16,4
16,5 —16,9
17,0 —17,4
17,5 —17,9

L P3

-0,75 86,35
-0,98 86,14
-1,30 86,26
-1,59 87,89
-1,57 85,13
-1,14 85,73
-1,38 85,69
-1,49 84,26
-0,45 83,49
-1,05 83,45
-1,45 80,97
-1,38 81,52
-1,54 80,66
-1,30 77,47
-1,55 79,09
0,13 75,66

-0,95 76,27
0,29 72,82

-1,21 72,99
-0,54 72,23
-0,97 71,10
-0,52 69,96
-0,57 69,23
-0,32 69,67

Tabelle 49: Perzentile für das LSG ('/o) von Jungen im Alter von 6

P10 P25 P50

90,38 94,82 100,22
90,20 94,70 100,27
90,19 94,61 100,16
91,31 95,15 99,95
89,12 93,69 99,55
89,58 93,88 99,20
89,42 93,61 98,86
88,04 92,33 97,76
87,73 92,35 97,91
87,39 91,80 97,27
85,28 90,28 96,76
85,62 90,30 96,29
84,65 89,23 95,14
82,13 87,57 94,69
83,01 87,52 93,35
80,72 86,14 92,53
80,50 85,27 91,27
78,24 84,01 90,77
77,36 82,42 88,99
76,84 81,99 88,36
75,82 81,28 88,32
74,93 80,52 87,52
74,67 80,89 88,82
75,20 81,40 89,11

bis < 18 J

P75

106,17
106,52
106,51
105,42
106,46
105,22
104,87
104,07
103,97
103,45
104,51
103,31
102,16
103,29
100,28
99,33
98,15
97,91
96,84
95,53
96,69
95,48
98,03
97,81

ahren

P90

112,08
112,84
113,09
111,07
113,84
111,34
111,09
110,69
109,89
109,74
112,94
110,78
109,72
112,75
107,77
105,82
105,26
104,66
105,35
102,77
105,67
103,63
107,67
106,63

P97

118,51
119,85
120,58
117,49
122,57
118,19
118,16
118,36
116,23
116,78
123,11
119,55
118,77
124,31
116,74
112,58
113,34
111,65
115,57
110,79
116,30
112,76
118,74
116,39
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Abbildung 44: Perzentile für das LSG ('/o) von Jungen im Alter von 6 bis < 18 Jahren (über das
Alter geglättet mit kubischer Regression)



Tabelle 50: Perzentile für

Alter (Jahre) L

6,0 —6,4 -1,04
6,5 —6,9 -1,71
7,0 —7,4 -1,55
7,5 —7,9 -0,55
8,0 —8,4 -0,96
8,5 —8,9 -0,68
9,0 —9,4 -1,28
9,5 —9,9 -1,12
10,0 —10,4 -1,67
10,5 —10,9 -1,12
11,0—11,4 -1,48
11,5—11,9 -1,22
12,0 —12,4 -1,43
12,5 —12,9 -0,43
13,0 —13,4 -1,49
13,5 —13,9 -0,31
14,0 —14,4 -0,46
14,5 —14,9 -0,67
15,0 —15,4 0,16
1 5,5 —15,9 0,25
16,0 —16,4 -0,32
16,5 —16,9 0,33
1 7,0 —17,4 -0,47
17,5 —17,9 0,64

das LSG

P3

81,04
81,88
79,86
81,72
81,69
80,48
79,23
78,38
81,30
77,46
78,02
79,47
78,82
77,87
78,41
74,13
76,58
78,80
78,83
78,80
81,27
78,69
81,49
82,78

l%)von M

P10
85,10
85,46
83,97
85,57
85,68
84,64
83,68
82,96
85,07
82,06
82,48
83,65
83,38
82,51
83,07
80,61
82,55
84,78
85,49
86,00
87,32
85,91
87,52
89,49

ädchenim

P25

89,65
89,56
88,74
89,76
90,13
89,24
88,82
88,22
89,40
87,35
87,70
88,41
88,70
87,63
88,55
87,96
89,31
91,65
92,71
93,78
94,07
93,66
94,32
96,48

Alter von

P50

95,34
94,81
94,93
94,81
95,65
94,87
95,44
94,97
94,97
94,15
94,59
94,47
95,69
93,86
95,83
97,20
97,82

100,44
101,33
103,04
102,39
102,81
102,83
104,46

6bis <1
P75

101,81
100,98
102,36
100,31
101,86
101,12
103,32
102,91
101,58
102,18
102,98
101,53
104,20
100,74
104,82
107,74
107,57
110,74
110,61
112,96
111,72
112,53
112,52
112,66

8 Jahren

P90

108,45
107,56
110,48
105,69
108,17
107,36
111,81
111,37
108,70
110,76
112,33
108,98
113,63
107,57
114,96
118,55
117,61
121,62
119,56
122,49
121,09
121,80
122,43
120,24

P97

115,94
115,35
120,32
111,46
115,20
114,18
121,94
121,32
117,21
120,88
123,95
117,64
125,27
114,98
127,77
130,66
128,92
134,23
128,99
132,47
131,40
131,44
133,53
127,89
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Abbildung 45: Perzentile für das LSG [%) von Mädchen im Alter von 6 bis < T 8 Jahren
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Tabelle 51:Perzentile

Alter (Jahre) L

6,0 —6,4 -0,87
6,5 —6,9 -1,31
7,0 —7,4 -1,62
7,5 —7,9 -1,76
8,0 —8,4 -1,86
8,5 —8,9 -1,56
9,0 —9,4 -1,94
9,5 —9,9 -1,59
10,0 —10,4 -1,71
10,5 —10,9 -2,06
11,0—11,4 -2,09
11,5—11,9 -1,86
12,0 —12,4 -2,35
12,5 —12,9 -1,56
13,0 —13,4 -1,52
13,5 —13,9 -0,70
14,0 —14,4 -0,77
14,5 —14,9 0,38
15,0 —15,4 -0,57
15,5 —1 5,9 -0,01
16,0 —16,4 -0,54
16,5—16,9 -0,07
17,0—1 7,4 -0,03
17,5 —17,9 0,24

für den BMI

P3

13,02
13,06
13,11
13,47
13,15
13,09
13,24
13,46
13,38
13,80
13,53
13,54
13,91
13,73
13,81
13,41
13,75
13,70
14,02
14,35
14,36
14,62
14,92
15,23

(kg/mz) von Jungen im Alter

P10 P25 P50

13,63 14,29 15,11
13,65 14,32 15,17
13,70 14,37 15,23
14,00 14,59 15,33
13,76 14,47 15,40
13,77 14,55 15,56
13,88 14,63 15,62
14,08 14,78 15,68
14,07 14,87 15,92
14,39 15,08 15,98
14,22 15,05 16,16
14,28 15,16 16,34
14,56 15,35 16,42
14,55 15,51 16,81
14,65 15,64 16,96
14,46 15,67 17,24
14,79 15,99 17,54
14,97 16,32 17,91
15,10 16,34 17,91
15,52 16,80 18,35
15,49 16,78 18,43
15,80 17,10 18,68
16,08 17,35 18,89
16,43 17,71 19,22

von 6 bis

P75

16,02
16,13
16,23
16,19
16,52
16,78
16,84
16,74
17,20
17,06
17,59
17,83
17,79
18,42
18,61
19,09
19,38
19,59
19,74
20,05
20,33
20,42
20,56
20,83

<18 Jah

P90

16,93
17,13
17,30
17,09
17,75
18,11
18,21
17,86
18,63
18,26
19,26
19,57
19,41
20,26
20,49
21,07
21,35
21,18
21,64
21,71
22,32
22,14
22,20
22,37

ien

P97

17,93
18,27
18,56
18,13
19,28
19,72
19,95
19,19
20,40
19,73
21,53
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Abbildung 46: Perzentile für den BMI (kg/mz) von Jungen im Alter von 6 bis < 18 Jahren



Alter (Jahre)

6,0 —6,4
6,5 - 6,9
7,0 - 7,4
7,5 —7,9
8,0 —8,4
8,5 —8,9
9,0- 9,4
9,5 —9,9
10,0 —10,4
10,5- 10,9
1 1,0—1 1,4
11,5—11,9
12,0 —12,4
12,5 —12,9
13,0 —13,4
13,5 —13,9
14,0 —14,4
14,5 —14,9
15,0 —15,4
15,5 —15,9
16,0 —16,4
16,5 —16,9
17,0 —17,4
17,5 —17,9

L

-1,07
-0,06
-1,59
-0,15
-1,31
-0,76
-1,29
-1,22
-2,07
-0,87
-1,29
-1,09
-0,95
-0,20
-0,88
0,01
0,72

-0,42
1,00
0,40
0,14
0,45
0,05
0,64

P3

12,60
12,93
12,54
12,90
13,03
12,97
12,81
12,83
13,48
12,88
13,11
13,05
13,47
13,56
13,62
13,25
13,96
14,33
14,94
14,47
15,80
14,82
15,77
15,74

Tabelle 52: Perzentile für den BMI (kg/m2) von

P10

13,24
13,53
13,19
13,55
13,65
13,64
13,55
13,59
14,09
13,71
13,92
13,93
14,38
14,48
14,62
14,55
15,25
15,54
16,22
15,91
16,85
16,22
16,87
16,97

P25

13,96
14,16
13,95
14,26
14,36
14,39
14,41
14,48
14,80
14,66
14,87
14,97
15,43
15,50
15,77
15,99
16,58
16,92
17,51
17,46
17,97
17,70
18,06
18,25

P50

14,85
14,90
14,94
15,09
15,25
15,30
15,52
15,63
15,73
15,88
16,11
16,34
16,79
16,73
17,27
17,77
18,10
18,67
18,95
19,29
19,29
19,43
19,47
19,72

P75

15,88
15,68
16,14
15,98
16,29
16,33
16,86
17,00
16,88
17,29
17,63
17,99
18,40
18,08
19,06
19,73
19,66
20,69
20,38
21,22
20,70
21,25
20,99
21,22

P90

16,93
16,42
17,46
16,83
17,37
17,36
18,31
18,48
18,16
18,79
19,31
19,80
20,13
19,41
20,99
21,69
21,09
22,78
21,68
23,05
22,03
22,97
22,45
22,61

Mädchen im Alter von 6 bis 18 Jahren

P97

18,13
17,19
19,09
17,72
18,61
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20,07
20,27
19,78
20,51
21,37
22,02
22,18
20,84
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23,81
22,53
25,15
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23,98
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Tabelle 53; Perzentile für FEV, in % der Norm nach Knudson von Jungen im Alter von 6 bis 18
Jahren

Alter (Jahre)

6,0 —6,4
6,5 —6,9
7,0 —7,4
7,5 —7,9
8,0 —8,4
8,5 —8,9
9,0 —9,4
9,5 —9,9
10,0 —10,4
10,5 —10,9
11,0—11,4
1 1,5 —1 1,9
12,0 —12,4
12,5 —12,9
13,0 —13,4
13,5 —13,9
14,0 —14,4
14,5 —14,9
15,0 —15,4
15,5 —15,9
16,0 —16,4
16,5 —16,9
17,0 —17,4
17,5 —17,9

L

0,98
1,63
1,66
1,83
1,57
1,60
1,54
1,50
1,76
1,81
1,79
1,31
1,63
1,62
1,82
1,79
1,58
1,51
1,04
1,57
1,09
1,22
1,09
1,02

P3 P10

51,71 63,66
48,65 63,61
51,53 65,26
50,42 65,17
49,54 63,22
40,38 57,40
46,49 60,62
46,11 59,82
41,29 58,74
40,49 57,63
40,91 57,49
40,23 54,24
45,04 59,57
42,18 56,68
34,14 52,36
31,59 50,63
33,77 50,24
27,99 46,85
25,99 44,12
17,52 46,05
23,97 40,58
19,22 40,51
21,82 38,65
21,68 39,30

P25

75,80
76,78
76,87
77,71
75,53
71,96
73,31
72,26
72,05
71,51
71,08
67,36
72,29
69,31
65,90
64,54
64,18
62,55
59,06
62,34
55,66
56,92
54,08
54,99

P50 P75

89,35 102,93
89,91 101,92
88,11 98,16
89,90 100,86
87,98 99,50
86,30 99,33
86,13 98,00
84,93 96,71
84,29 94,88
84,73 96,46
84,09 95,68
81,06 94,07
84,93 96,48
81,84 93,28
78,26 88,93
77,17 88,06
77,84 90,23
77,91 91,85
73,58 86,72
76,22 87,79
71,20 85,88
72,51 86,42
70,11 85,32
71,01 86,04

P90

115,19
112,01
106,46
109,93
109,25
110,23
108,04
106,73
103,44
106,10
105,23
105,32
106,18
102,88
97,56
96,84

100,58
103,52
97,69
96,95
98,52
97,97
98,50
98,94

P97

127,31
121,44
114,11
118,31
118,42
120,39
117,49
116,18
111,21
114,97
114,02
116,07
115,23
111,84
105,39
104,82
110,23
114,43
107,92
105,16
110,58
108,67
111,12
111,21
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Abbildung 48: Perzentile fur FEV, in % der Norm nach Knudson von Jungen im Alter von
6 bis < 18 Jahren



Tabelle 54: Perze
6 bis

Alter (Jahre)

6,0-6,4
6,5 —6,9
7,0 —7,4
7,5 —7,9
8,0 - 8,4
8,5 —8,9
9,0 —9,4
9,5 —9,9
10,0 —10,4
10,5 —10,9
1 1,0 —1 1,4
1 1,5 —1 1,9
12,0 —12,4
12,5 —12,9
13,0 —13,4
13,5—13,9
14,0 —14,4
14,5 —14,9
15,0 —15,4
15,5- 15,9
16,0 —16,4
16,5 —16,9
17,0 —17,4
17,5 —17,9

ntile für F
<18 Ja

L

1,36
1,13
1,39
1,77
1,39
1,53
1,22
1,74
1,51
1,17
2,03
1,17
1,38
1,53
1,41
1,68
1,13
1,44
1,14
1,29
0,98
1,45
1,08
1,18

EV, in%
hren

P3

53,53
47,44
49,70
44,25
47,39
41,09
41,55
40,58
40,01
39,82
35,30
38,24
36,77
33,00
30,66
30,62
29,80
27,69
31,31
25,57
28,32
20,38
24,79
20,01

P10

67,66
62,38
63,71
59,57
61,27
56,50
55,82
57,16
54,83
53,47
56,13
52,59
51,88
49,49
47,57
50,16
44,82
47,48
46,47
44,65
42,33
41,33
39,68
36,66

P25

80,95
77,05
76,77
72,47
74,17
70,09
69,49
70,91
67,98
66,71
71,14
66,48
65,63
63,61
62,46
65,63
59,39
64,29
61,14
61,75
56,62
58,38
54,30
52,20

P50

94,85
92,94
90,32
84,98
87,54
83,71
84,02
84,16
81,22
80,91
84,68
81,35
79,71
77,56
77,44
80,32
75,05
80,93
76,87
79,26
72,58
74,98
70,19
68,53

P75

108,06
108,48
103,12
96,21

100,16
96,24
98,01
96,02
93,43
94,70
96,29
95,77
92,90
90,28
91,31
93,37
90,29
96,17
92,16
95,70
88,61
90,06
85,79
84,18

P90

119,46
122,23
114,14
105,51
111,00
106,82
110,23
105,84
103,76
106,82
105,62
108,43
104,19
100,97
103,08
104,12
103,72
109,02
105,63
109,82
103,09
102,72
99,64
97,83

P97

130,34
135,60
124,61
114,11
121,31
116,74
122,01
114,90
113,46
118,56
114,07
120,69
114,89
110,95
114,19
114,05
116,76
121,09
118,69
123,26
117,43
114,56
113,16
110,97
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Quaätätssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung rur 2004

40 T
35 ~

~ ~
~ —— ----"ö- ----- ----"-,j" -"ö-O'--"—

~ ~ ~
~

"""
T T

15

10
C

T
Q 0

6 7 8

O

~ O ~

T Jungen

9 10 11 12 13 14 15 16 17 18

Alterin Jahren

Abbildung 50: Alters- und geschlechtsabhängige Perzentile für ein LSG von 90 %
(s. Tab. 49 und 50) ~ ~

75

70 ———————~—-

~ T

T T ~

~ ~ T ~

~ ~ T-T
O

30
C

25

0- 20

6 7 8 9 10 11 12 13 14 15

Mädchen

Jungen
16 17 18

Alterin Jahren

Abbildung 51:Alters- und geschlechtsabhangige Perzentile für eine FEVr von 80 % der Norm
nach Knudson (s. Tab. 53 und 54)



8 Ambulanzförderung
"Pro-AmbulanzPLUS"

T.O.F. Wagner, Frankfurt

Welche CF-Ambulanz erhält wie viel Fördergelder, von wem und wieso? Solche Fragen hört

man immer wieder, und wenn man weiß,dass im Durchschnitt etwas weniger als die Hälffe

der Aufwendungen in den CF-Ambulanzen Deutschlands durch Einnahmen von den gesetzli-

chen Krankenkassen gedeckt sind (Umfrage 2002], wundert es nicht, dass erhebliche Drittmit-

tel in Form von Spenden und anderen Zuwendungen in unsere Ambulanzen fließen, um den

hohen Qualitätsansprüchen gerecht werden zu können. Aber führen die Zuwendungen auch

wirklich zur notwendigen Qualität, oder versickern die Gelder dann schließlich 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

Christiane Herzog Stiffung und der Mukoviszidose e. V. die wichtigsten Subventionierer des Sy-

stems. Es kann kein Zweifel daran bestehen, dass Ambulanzunterstutzung zum "Stopfen der

größten Löcher" in der Versorgungsdecke nur die zweitbeste Losung nach einer gesetzlich ab-

gesicherten Finanzierung der notwendigen Leistungen sein kann. In der derzeitigen Situation ist

aber für eine Aufrechterhaltung bzw. Verbesserung der Versorgung eine Ambulanzunterstüt-

zung unverzichtbar.

Um aber nicht wie mit der Gießkanne überall tröpfchenweise einzugreifen, sondern mit der

Forderung auch nachhaltige positive Effekte zu erzielen, haben Christiane Herzog Stiftung und

Mukoviszidose e. V. beschlossen, gemeinsam mit einem umfangreichen zusatzlichen Förder-

programm nicht nur die Ambulanzen zu unterstützen, sondern damit gleichzeitig auf die Ver-

sorgungsstruktur Einfluss zu nehmen. Auch gute Strukturen wie die in Deutschland lassen sich

noch verbessern - nicht zuletzt der europaische Rahmen drängt zu einer Anpassung. So hat

die Consensus-Konferenz der ECFS [13] empfohlen, CF-Zentren nur noch mit mindestens 50

Kindern und Jugendlichen (Pädiatrisches CF-Zentrum) oder mindestens 50 erwachsenen CF-

Patienten anzuerkennen. Die Strukturkommission der CF-Ambulanzen in Deutschland hat den

Auffrag erhalten, ein Regel- und Antragsverfahren zu entwickeln, damit die Mittelvergabe

transparent und auf ihre Effekte überprüfbar gestaltet werden kann.

Grundsatzlich sollen die überzeugendsten strukturverbessernden Maßnahmen am ehesten

gefördert werden. Eine Jury aus Mitgliedern des Vorstandes der Christiane Herzog Stiffung und

des Mukoviszidose e. V. entscheidet über die Anträge, Die Regeln sollen in den kommenden

Jahren unter Einbeziehung der Ergebnisse und Erfahrungen dem Bedarf angepasst werden

können. Antragsunterlagen können in der Geschäftsstelle des Mukoviszidose e. V. angefordert

werden.
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Die Grundgedanken des Förderprogramms lassen sich in zwei zentrale Elemente zusammen

fassen:

~ Ambulanzförderung muss Strukturförderung sein

~ Strukturziele sind Kompetenzbundelung und Wohnortnahe

Wer eine Forderung aus dem neuen Förder-Topf beantragen will, muss die Strukturempfehlun-

gen der Strukturkommission (jetzt in der dritten Version seit 1998) umsetzen.

Zu diesen gehoren unter anderem':

~ Zertifizierte Zentrenz müssen ihre Patienten lückenlos in der Qualitätssicherung (QS) melden.

Nicht gemeldete Daten sollen begrundet werden. Erfolgt keine Meldung der Patientendaten in

zwei auf einander folgenden Jahren, so erfolgt nach frustranem Versuch der Korrektur der Ver-

lust der Zertifizierung.

~ Die Zentrumsleiter verpflichten sich zu einer an Leitlinien orientierten Diagnostik und Therapie

ihrer Patienten. Als Grundlage kann derzeit das Manual von Ballmann und Smaczny dienen. In

Zukunft sollen allgemein akzeptierte Leitlinien nach Begutachtung und ggf. Revision durch die

zustandige Kommission des Mukoviszidose e.V —gemeinsam mit anderen relevanten Fachge-

sellschaften — implementiert werden.

~ ~

~ Die zertifizierten Zentren mussen sich — soweit noch nicht erfolgt - zu regionalen Qualitätszir-

keln zusammenschließen. Die Qualitatszirkel treffen sich mindestens 2 x pro Jahr. Die teilneh-

menden Zentren sind verpflichtet, jährlich die Daten ihrer Patienten aus dem QS-Projekt im Ver-

gleich mit den Daten der anderen Teilnehmer zu diskutieren und so eine mögliche Optimie-

rung der Versorgung ihrer Patienten erreichen. Der Leiter des jeweiligen Qualitätszirkels berichtet

der Strukturkommission jährlich über die Aktivitaten des Zirkels und bestatigt die regelmaßige
Teilnahme.

~ Zukünffig werden CF-Zentren zertifizielt, die mindestens 50 pädiatrische oder mindestens 50
erwachsene Patienten versorgen. Eine Zertifizierung einer CF-Einrichtung mit geringerer Patien-

tenzahl erfolgt dann nur noch als CF-Ambulanz (mindestens 20 pädiatrische oder mindestens

20 erwachsene Patientenj im Verbund mit anderen regional existierenden zertifizierten Zentren

(Übergangregelungen).

ii Die Strukiurempfehlungen sind als pdf-Datei zum download verfugbar unter
hffp://pneumo-frankfurt.de/flleadmln/DateierVDokumente/Strukiurempfehlungen Vers.3.2005.pdf
iDoccheck geschutzt)

2) Die derzernge Zerifrzlerung der Ambulanzarzte/Ambulanzarztlnnen durch die Strukiurkommission soll

ersetzt/erganzt werden durch eine Zerkfizierung der Einrichtung durch die landesarztekammern



Innerhalb dieses Gefüges von Vorbedingungen ist die Ausschreibung relativ offen, und die Jury

wird unvoreingenommen jeden Lösungsansatz prüfen, der hoffen lasst, durch plausible Kon-

zepte und Ideen zur Bundelung von Kompetenz beizutragen, ohne dem Patienten einen Zu-

gang zu einer wohnortnahen Versorgung abzuschneiden. Es müssen also die kleineren CF-Ein-

richtungen so mit den großenCF-Zentren strukturell verknüpff werden, dass alle jeweiligen Vor-

teile optimal genutzt werden konnen. Auch dort, wo eine Verbindung mit einem Zentrum nicht

praktikabel ist, sind regionale und den Gegebenheiten angepasste Lösungen gefragt. Alle

Ideen bedurfen einer Erprobungsphase, damit Sondersituationen, wie sie typisch für die deut-

sche CF-Landschaft sind, nicht zu Verzerrungen führen.

Die Strukturkommission hat als Sprachregelung folgenden Vorschlag unterbreitet:

~ Definition Zentrum: "hat alles, kann alles", betreut mindestens 50 Patienten der jeweiligen

Gruppe (pädiatrisches Zentrum: min. 50 Kinder und Jugendliche; Erwachsenenzentrum: min.

50 Erwachsene; dies entspricht der Definition von CF-Einrichtungen nach dem Europaischen

Consensus),

~ Definition Ambulanz: "hat alles, kann alles, wenn nicht vor Ort, dann im Verbund, in dem sie

Mitglied sein muss (pädiatrische Ambulanz: min. 20 Kinder und Jugendliche; Erwachsenen-

ambulanz: min. 20 Erwachsene)"; Ohne Mitgliedschaft im Verbund ist eine Zertifizierung und

damit Förderung nicht moglich.

~ Definition Verbund: Ein Verbund besteht aus mindestens zwei Ambulanzen (Definition Ambu-

lanz vgl. oben) oder einer Ambulanz und einem Zentrum und versorgt mehr als 50 pädiatri-

sche oder mehr als 50 erwachsene Patienten. Einrichtungen in einem Verbund müssen so

eng zusammen arbeiten, dass ein verlusffreier Daten- oder Informationsaustausch (Harmoni-

sierung der Dokumentations- und Behandlungsleitlinien) bei Mitbetreuung der Patienten

möglich ist.

Mit einem Fordervolumen von mehr als acht Vollzeit-Arztstellen (auch Teilzeit- und andere Mit-

arbeiterstellen sind prinzipiell zu fordern) schon im Geschäffsjahr 2005/2006 und mehr als

zehn Stellen im Folgejahr, ist mit dem Projekt die Chance verbunden, wirklich wirksam zur Vers-

besserung der Versorgungsstrukturen beizutragen. Die Strukturkommission wird das Projekt be-

gleiten, die Regeln dynamisch anpassen und insbesondere die Effekte im Hinblick auf die

Verbesserung der Struktur analysieren.
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9 Mukoviszidose-Versorgung in
Deutschland - Strukturempfehlungen

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

Strukturkommission der Mukoviszidoseambulanzen
Deutschland in Kooperation mit dem Mukoviszidose e. V.

QUALITÄTSGESICHERTE VERSORGUNG IN MUKOVISZIDOSEZENTREN

Mukoviszidose-Behandlung durch Mukoviszidosezentren, -ambulanzen oder -verbünde erfolgt

~ flachendeckend und wohnortnah (Enffernung zur nächsten

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

~ qualifiziert (Nachweis der Qualifikation der Betreuerl)

~ entsprechend (allgemein akzeptierter) Leitlinienz

~Zntren definiert durch

~ Größe(mindestens 20 kontinuierlich betreute Patientens)

~ Ausstaffung4

~ Kompetenz dei Betieuer'

Teilnahme an der bundesweiten Qualitätssicherung (AK Niedersachsen)

Ambulanze definiert durch

~ Größe(mindestens 20 kontinuierlich betreute Patientens)

~ Ausstattung 4

~ Kompetenz der Betieuer'

Teilnahme an der bundesweiten Qualitätssicherung (ÄK Niedersachsen)

Verbund definiert durch

~ Größe(mindestens 50 kontinuierlich betreute Patienteno)

~ Ausstattung 4

~ Kompetenz der Betreuer T

~ Teilnahme an der bundesweiten Qualitätssicherung (ÄK Niedersachsen)

1) Leitung muss zertlflziert sein, Voraussetzung: "Therapie-Erfahrung'on T 00 Patentenjahren
TProdukt aus Zahl der selbst betreuten Patenten und der Dauer der Betreuung in Jahren)

2) Neben der Verpflichtung der Einhaltung der Leitlinien, die im CriManual (Barmann und Smaczny) zusammen gefasst sind.
kann auch die Vorlage eines Etualftatshandbuches zur Erfusung dieser Kriterien genügen

3) Bei padiatrischem Zentrum mindestens 50 Kinder oder Jungendliche, bei Erwachsenenzentrum mindestens 50 Erwachsene
4) vgl. Atlharlg

5) Bei padiatsscher Ambulanz mindestens 20 Kinder oder Jungendliche, bei Erwachsenenambulanz mindestens 20
Erwachseile

6) Bei padiakischem Verbund mindestens 50 Kinder oder Jungendliche, bei Erwachsenenverbund mindestens 50 Erwachsene



AUFGABEN UND PFLICHTEN DER CF-ZENTREN, -AMBULANZEN

UND -VERBÜNDE

~ Sicherstellung einer qualifizierten ambulanten (und stationären) Versorgung der CF-Patienten

im multidisziplinären Team. Die Leiter von Ambulanzen / Zentren / Verbünden verpflichten sich

zu einer an Leitlinien orientierten Diagnostik und Therapie ihrer Patienten. Als Grundlage kann

derzeit das Manual von Ballmann und Smaczny dienen. In Zukunff sollen allgemein akzeptier-

te Leitlinien nach Begutachtung und ggf. Revision durch die zuständigen Gremien des Muko-

viszidose e.V möglichst gemeinsam mit anderen relevanten Fachgesellschaffen — implemen-

tiert werden. Innerhalb eines Verbundes müssen einheitliche Leitlinien verbindlich verabredet

sein.

~ Teilnahme an der Qualitätssicherung der CF-Versorgung (ÄK Niedersachsen). Zertifizierte Am-

bulanzen / Zentren / Verbunde müssen lückenlos ihre Patienten im QS-Verfahren Mukoviszidose

melden. Nicht gemeldete Daten müssen begründet werden. Die zerlifizierten Ambulanzen /

Zentren / Verbunde sind verpflichtet, die fehlenden Daten aus früheren Jahrgangen lückenlos

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 Zertifizierung eines Mitgliedes des Verbundes fuhrt zur Überprüfung der Zertifizierungsvoraus-

setzungen des gesamten Verbundes.

~ Die zertifizierten Ambulanzen / Zentren/ Verbünde verpflichten sich - soweit noch nicht erfolgt
- zur Teilnahme an regionalen Qualitätszirkeln. Die Qualitatszirkel treffen sich mindestens 2 x pro

Jahr. Die teilnehmenden Ambulanzen / Zentren / Verbunde sind verpflichtet, jährlich die Daten

ihrer Patienten aus dem QS-Projekt im Vergleich mit den Daten der anderen Teilnehmer zu dis-

kutieren und so eine mogliche Optimierung der Versorgung ihrer Patienten zu erreichen. Der

Leiter des jeweiligen Qualitätszirkels berichtet der Strukturkommission jährlich uber die Aktivita-

ten des Zirkels und bestätigt die regelmäßige Teilnahme.

~ Ein Verbund besteht aus mindestens zwei Ambulanzen (Ambulanz: > 20 pädiatrische oder >
20 erwachsene Patientenj und versorgt mehr als 50 pädiatrische oder mehr als 50 erwachse-

ne Patienten. Alle Ambulanzen eines Verbundes benutzen die gleiche, gemeinsame CFAS-

Ambulanz-Nummer. Ein Verbund nimmt entweder einheitlich an der Stufe II-Dokumentation teil

oder nutzt ein anders einheitliches Dokumentationssytem. Der Verbund gibt sich eine Ge-

schaffsordnung und regelt die wichtigen Fragen (Ressourcenverteilung etc.j in einem verbind-

lichen Vertrag (Mustergeschäftsordnung der Strukturkommission dient zur Orientierungj. In der

Geschäftsordnung sind Art und Umfang der Kooperation, der Datenaustausch, die Vorstel-

lungsmodalitaten usw. verbindlich zu regeln. Ein Verbund dokumentiert alle Patientendaten un-

ter einer einheitlichen CFAS-Ambulanznummer. In der Geschäffsordnung ist auch zu regeln,

wie der Entscheidungsprozess ablaufen soll, der zu einem Antrag auf Ambulanzforderung
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durch Mukoviszidose e. V. oder Christiane Herzog Stiftung fuhren kann. Hierin ist auch die Hand-

habung der Mittelverwaltung aus Fördermitteln zu regeln.

~ Kooperation mit Haus- und Gebietsarzten sowie anderen Fachdisziplinen.

~ Sicherstellung der eigenen Fortbildung und/oder Angebot der regionalen und

überregionalen Fortbildung sowie Teilnahme an der regionalen Öffentlichkeitsarbett.

~ Wissenschaftliche Tätigkeiten eigenständig und/oder im Rahmen multizentrischer Studien.

~ Zusammenarbeit mit Selbsthilfeverbänden und Regionalgruppen.

ANHANG

Personelle Ausstattung

Mukoviszidose-Einrichtungen (Ambulanz, Zentrum, Verbund) müssen mit einem multidiszi-

plinären Team die Patientenversorgung sicherstellen . Diese umfaßt folgende Bereiche:

~ Medizinischer Dienst mit einem/einer Facharzt/Fachärztin (Kinterarzt/Kinderärztin) bei Versor-

gung von Kindern und Jugendlichen bzw. Internist/Internistin mit Teilgebiet Pneumologie bei

Versorgung von Erwachsenen) — in langfristiger personeller Kontinuitat (Qualifikation s. u.)

~ Psychosozialer Dienst: z. B. Sozialarbeiter, Psychologe und/oder Sozialpädagoge

~ Physiotherapeut/Physiotherapeutin

~ Diätassistent/Diätassistentin oder Oecotrophologe/Oecotrophologin

~ Spezialisierter Pflegedienst

~ EDV-Mitarbeiter/EDV-Mitarbeiterin



Medizinisch-technische Ausstattung

Die Mukoviszidosezentren, -ambulanzen und -verbunde müssen folgende diagnostische und

therapeutische Ausstattung vorhalten oder jederzeit zu diesen Bereichen Zugang haben:

~ Spirometrie

~ Bodyplethysmographie und Fahrradergometrie

~ Pulsoxymetrie

~ Bronchoskopie

~ Blutgasanalyse

~ Sonographie

~ Radiologie

~ Hämatologisches und biochemisches Labor

~ Mikrobiologie

~ Schweißtest-Diagnostik

~ Physiotherapie

~ Diatetik

~ Psychosoziale Betreuung

~ Gastroenterologische Diagnostik

~ Kardiologische Diagnostik

~ Intensivmedizinische und thoraxchirurgische Versorgung

Aus - und Weiterbildungsverpflichtung

Medizinischer Dienst

Die arztliche Leitung eines Zentrums, einer Ambulanz oder aller Einrichtungen innerhalb eines

Verbundes muss Gebietsarzt/Gebietsarztin fur Pädiatrie (pädiatrische Einrichtung) oder Innere

Medizin mit Teilgebiet Pneumologie (Erwachseneneinrichtung) sein und - je nach Größeder

Einrichtung - ganztägig oder zeitlich begrenzt — fur die CF-Einrichtung langfristig zur Verfügung

stehen. Seine/ihre Qualifikation erwirbt der Leiter bzw. die Leiterin durch eine mindestens 3-mo-

natige Hospitation in einem Großzentrum ("Ausbildungszentrum") und/oder durch längerzeitige

Mitbetreuung von CF-Patienten im eigenen Behandlungszentrum. Ausbildungszentren sind

Erwachsenenzentren mit > 80 oder pädiatrische 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 für den Status eines Zentrumsleiters/ei-

ner Zentrumsleiterin, woruber ein Nachweis vorliegen muss (Übergangsregelungen sind vorge-

sehen).



Qualitatssicherung Mukovistidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fgr 2004

Kooperierende Diensfgruppen

Die Mitarbeiter des psychosozialen Dienstes, die Physiotherapeuten sowie die Diätassistenten

bzw. Oecotrophologen erwerben ihre Qualifikation durch Hospitation an einem größeren CF-

Behandlungszentrum. Die aktive Mitarbeit in den fachspezifischen Arbeitskreisen des Mukoviszi-

dose e. V, ist wünschenswert. Die Physiotherapeuten sollten zusätzlich den Qualifikationsnach-

weis durch Teilnahme an der Fortbildung des "Arbeitskreises Physiotherapie bei CF" oder

gleichwertige Nachweise erbringen. Die Teilnahme an Weiterbildungsveranstaltungen für alle

beteiligten Berufsgruppen ist eine selbstverständliche Pflicht.

Ambulantes Versorgungsangebot der Mukoviszidose-Zentren

Sicherstellung der regelmäßigen Patientenversorgung entsprechend allgemein akzeptierter

Leitlinien, wozu eine regelmäßige Patientenvorstellung mindestens alle 3 Monate gehört.

Wunschenswert sind:

~ Ambulanzangebot vormittags und nachmittags

~ Notfalltermine zu jeder Zeit

~ Sicherstellung einer telefonischen Beratung durch Ärzte aus Mukoviszidosezentrum,

-ambulanz oder -verbund.

~ Komplettes Diagnostik-Profil (inkl. Pneumologie, Radiologie, Sonographie und Labor) täglich

verfügbar.

~ Separate Ambulanzräume der Mukoviszidoseeinrichtung mit Sonderausstattung: Ruheraum,

Sauerstoffversorgung, besonderer Hygienestandard; Trennung Pseudomonas-positiver und

Pseudomonas-negativer Patienten, Segregationsmöglichkeit bei Nachweis von

Problemkeimen.

~ Spezialisiertes Pflegeteam fur ambulante i. v.-Therapie und Versorgung von PEG (perkutane

endoskopische Gastrostomiej und Portsystemen etc.
~ Terminangebot bei jeder Kontrolle durch alle Spezialisten innerhalb des Behandlungsteams:

Arzte, psychosozialer Dienst, Diätetik und Pflegedienst



Quatttätssicherung

Strukturquaii tä t

Definiert in dem hier vorliegenden Papier.

Ilerfahrensquali tä t

Solange es allgemein anerkannte und Evidenz basierte Leitlinien (AWMF) nicht gibt, kann ent-

weder die Zusicherung der Befolgung der Leitlinien des padiatrischen Zentrums und des Er-

wachsenenzentrum der Medizinischen Hochschule Hannover (CF-Manual, Ballmann, M. und

Smaczny, C., Solvay-Verlag, Hannover, jeweils aktuelle Auflage) oder ein anderes vom Zen-

trum, der Ambulanz oder dem Verbund vorgelegtes Qualitätshandbuch zum Nachweis stan-

dardisierter diagnostischer und therapeutischer Verfahren herangezogen werden.

Ergetrni squaii tä t

Vorgaben über die notwendigen Ergebnisse sind noch nicht möglich. Die Teilnahme an der re-

gelmäßigen Dokumentation im Rahmen der Qualitatssicherung bei der LAK Niedersachsen ist

verpflichtend erforderlich. Aus den Ergebnissen sind die notwendigen Schriffe der Analyse und

ggf. Änderung der Vorgehensweise abzuleiten. Bei Vorgabe von Qualitätszielen sind die Errei-

chung und Einhaltung 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. Rietschel Dr. J. Mainz
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10 Kommentar und Perspektiven

M. Stern, Tübingen

10.1 Ziele

Dieser Kommentar dient als roter Faden durch den ausführlichen Berichtsband 2004. Der Be-

richt bleibt gestrafft. Das vollstandige Zahlen- und Tabellenwerk ist auf Anfrage beim ZQ Han-

nover erhältlich. Eine zusatzliche Kurzversion .Von den Besten lernen - 10 Jahre Qualitatssiche-

rung" mit den Daten des Jahres 2003 ist im Internet abrufbar ( HYPERLINK "http://www.muko.in-

fo" www.muko.info oder HYPERLINK "http://www.zq-aekn.de" www.zq-aekn.de).

Das Projekt „Qualitatssicherung Mukoviszidose" besteht seit 1995. Damit ist die 10-Jahres-

Marke erreicht; es stehen aussagekräftige Longitudinalvergleiche zur Verfügung. Folgende Zie-

le wurden zum Teil bereits erreicht:

1. Repräsentative Erfassung der demographischen und Versorgungsdaten;

2. Transparenz und Verbesserung der Versorgungsqualitat;

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

Das Projekt ersetzt keine wissenschaftlichen Studien; es liefert aber viele Ansatze zur Qualitäts-

verbesserung. Der Soll-Ist-Vergleich ergibt erheblichen Handlungsbedarf. Auf verschiedenen

Ebenen haben die Werkzeuge des Qualitätsmanagements in Deutschland bereits gegriffen

(Zentrum-Zertifizierung, regionale Qualitätszirkel, Benchmarkingj.



10.2 "Qualitätssicherung Mukoviszidose" 2004,
Stufe I

10.2.1Basisdaten

Im Jahr 2004 wurden mit Stichtag 01.06.2005insgesamt 6.519Patienten mit Mukoviszidose er-

fasst. Diese Zahl ist weiter angestiegen. Der Anteil der Patienten, die ihr Einverstandnis zur Aus-

wertung nicht erklart haben, beträgt 2,7 %. 87 Einrichtungen haben ihre Patienten gemeldet;

73 davon sind zertifiziert. Es ergibt sich für das Jahr 2004 eine vorläufige Rücklaufrate von 63 '
Diese Zahl ist gegenüber dem Vorjahr nicht gestiegen, Sie muss durch Nachmeldungen ver-

bessert werden, wie im Vorjahr erfolgreich geschehen. Die Liste der beteiligten Ambulanzen

2004 ist spezifiziert worden und zeigt die Notwendigkeit der Nachmeldung auf, damit der Am-

bulanz-Status (Zertifizierung und Nennung in der Liste) nicht eingebüßt wird.

Durch Nacherhebung der transplantierten Patienten ist die Zahl von 161 Patienten, die zur

Transplantaäon kamen, deutlich höher geworden. Alle transplantierten Patienten werden jetzt

auch in der ursprünglichen Einrichtung weitergeführt, sofern sie dort noch betreut werden.

Die Ambulanzstruktur hat sich im Jahr 2004 weiter in Richtung größerer Einrichtungen verscho-

ben. So sank die Zahl der ganz kleinen Einrichtungen von 41 auf 33. Wenn man allerdings die

neue anzustrebende Patientenzahl von 50 als Maßstab für ein Zentrum Typ B anlegt, bleibt

noch vieles an Strukturarbeit zu leisten (z. B. Kooperation nach den Vorschlagen der Struktur-

kommission). Immerhin werden bereits jetzt 3/4 der Patienten in großenZentren (Typ B) betreut.

Nach wie vor gibt es Handlungsbedarf hinsichtlich der Schaffung und Erweiterung von Er-

wachsenen-Zentren. Die besondere, tragende Rolle der Universitätskliniken in der ambulanten

und stationären CF-Versorgung ist offenbar.

Die Globald t n r Altersstruktur zeigen jetzt ein miffleres 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 Überlebenswahrscheinlichkeit auf 36,8 Jahre angestie-

gen. 2,8 % der gemeldeten Patienten sind arbeitslos, 6,5% sind berentet. Der Anteil der selbst-

ändig oder in Partnerschaft lebenden erwachsenen Patienten und der berufstätigen Patienten

nimmt langsam weiter zu.

Die Liste der fehl nd n D t n umfasst besonders: Diagnosezeitpunkt, Lungenfunktionsdaten

von Patienten ab sechs Jahren sowie Immunglobulin G. Hier müssen Lücken geschlossen wer-

den. Wie dies praktisch erfolgen kann, zeigen die Erfahrungen aus dem Projekt „Benchmar-

king".
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Der ausführliche Teil des Berichts 2004 zur Er ni lit t (Ernährungsdaten, Lungenfunktions-

daten, Mikrobiologie und Immunglobulin G) zeigt die Ansatzpunkte für das Qualitätsmanage-

ment auf: knapp 20 % der Patienten bis 18 Jahre zeigen ein Längen-Soll-Gewicht unter 90 %

und 1/3 der erwachsenen Patienten einen Body Mass Index (BMI) unter 19 und sind somit un-

terernahrt. Knapp 30 % der Patienten von 6 bis 18 Jahre und mehr als 3/4 der Patienten ab 18

Jahren zeigen eine verbesserungswürdige Einsekundenkapazitat (FEV,) unter 80 % (vgl. Tab.

34).

Die ambulanzbezo ene Darstellun der Einzelparameter („Benchmarking-Diagramme", z. B.

Abb. 4 und 5) dient zur Positionsbestimmung der Ambulanzen und zur Besten-Ermittlung. Hier

setzt das Projekt.Benchmarking", gestartet am 01.07.2004,ein. Es wird ab dem Jahre 2006 fur

weitere freiwillige Teilnehmer geöffnet werden. Im Vergleich der .Highlights" 1995 bis 2004 (zen-

trale Tab.34-36) zeigt sich ein langsamer Anstieg der Ernährungsparameter Langen-Soll-Ge-

wicht (LSG) und BMI und auch der Lungenfunktionsparameter Vitalkapazitat (VC) und FEVh

Über die Jahre findet sich ein langsam rucklaufiger Trend für die Pseudomonas-aeruginosa-Po-

sitivität.

10.2.2Individueller Einzelambulanz-Bericht

Der Ambulanzeinzelbericht liegt für die zentralen Parameter jedem Ambulanzleiter gesondert

im gewohnten Format vor. Es wird jetzt nur noch nach Ambulanzen Typ A (unter 50 Patienten)

und Typ B (ab 50 Patienten) unterschieden. Dieser Einzelbericht dient der Ermittlung von Patien-

ten mit besonderen Risiken und der Standortbestimmung der Einzelambulanz, zusatzlich zu

den oben erwähnten.Benchmarking-Diagrammen . Uberwertung oder Abqualifikation einzel-

ner Zentren aufgrund der vorliegenden Daten sind nicht gerechffertigt.

10.2.3Mortalitätsstatistik

Die Mortalitätsstatistik weist für die Jahre 1995 bis 2004 eine auf knapp unter l % absinkende

Letalität auf. Im Jahre 2004 ist der Anteil der Verstorbenen unter 18 Jahren mit 17 9 % niedriger

als zuvor. Die Ermittlung der kumulativen Überlebenswahrscheinlichkeit zeigt eine Verbreiterung

der Konfidenzintervalle vor allem für die etwas alteren Patienten. Der Median der kumulativen

Überlebenswahrscheinlichkeit betragt jetzt 36,8 Jahre. Die zentralen Qualitätsindikatoren als

Prognosefaktoren für die Mortalität bleiben wie zuvor BMI, VC und FEVM



10.2.4Entwicklung 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 Verlaufsparameter werden ab sofort nur noch in groBeren Ab-

ständen im Berichtsband erscheinen (z. B. die Kohorte der 1995 geborenen Patienten).

10.3"Qualitätssicherung Mukoviszidose"
Pilotprojekt, Stufe II

Zu den sechs von neun aus dem ursprunglichen Pilotprojekt, Stufe II, verbleibenden Einrichtun-

gen sind insgesamt sechs freiwillig teilnehmende Einrichtungen hinzugekommen, die schon

mindestens vier Jahre lang kontinuierlich Daten eingeben. CFAS 2.4 hat sich zur ambulanten

und stationaren Patientendokumentation in diesen Einrichtungen bewahrt. Insgesamt finden

sich zwischen 1996 und 2004 Daten von 1.759 CF-Patienten aus 16 Einrichtungen. Für das Jahr

2004 liegen die Daten von 994 Patienten aus den 12 genannten Einrichtungen vor. Im Mittel

werden drei ambulante Patientenkontakte pro Jahr dokumentiert. Es gibt deutliche Unterschie-

de zwischen den Einrichtungen in der Haufigkeit der Grunduntersuchungen, zum Beispiel auch

in der Durchführung des oralen Glukose-Toleranztestes (oGTTI. Diese Untersuchungsunterschie-

de weisen auf Strukturunterschiede hin, deren Analyse Hinweise auf ein wirksames Qualitätsm-

anagement liefern dürffe (vgl..Benchmarking"-Projekt).

Die Ermittlung von Bestergebnissen wurde durch risikoadjustiertes Ranking und durch Ambu-

lanzprofile geleistet. Die berichteten Zwischenergebnisse werden helfen, die erfolgreichsten

Strategien, aber auch Schwachstellen aufzuzeigen. Auch diese Ergebnisse werden unmittel-

bar im .Benchmarking"-Projekt weiter bearbeitet.

10.4CF-Perzentilen für Längen-Soll-Gewicht,
Body Mass Index und Einsekundenkapazität

Zur CF-spezifischen Perzentilenermittlung liegt eine statistische Spezialstudie vor, die erstmals ei-

ne fur die CF relativierte Betrachtungsweise ermöglicht. Damit konnten die an den Normalwer-

ten Gesunder orientierten Vergleiche erganzt werden, um eine differenzierte Beurteilung zu lei-

sten. Hier besteht sicherlich noch Diskussionsbedarf mit den Auxologen. Interessant ist die ge-
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schlechtsspezifische, unterschiedliche Entwicklung des LSG (Abb. 44 und 45). Auch hier muss

die Diskussion in Gang kommen.

10.5 Empfehlungen der Strukturkommission

Erstmals wurde die aktuelle Fassung der Empfehlungen der Strukturkommission (13.04.2005) in

den Berichtsband aufgenommen, um die Voraussetzungen für die Zertifizierung hinsichtlich

CF-Zentren, CF-Ambulanzen und CF-Verbünden transparent zu machen. Die erforderliche per-

sonelle und technische Ausstattung, die Aus- und Weiterbildung, die Kooperation mit dem

nicht-ärztlichen Dienst, das leistungsbezogene Versorgungsangebot, die leitlinienorientierte

Versorgung und die Teilnahme an der Qualitatssicherung sind aufgeführt. Das Förderpro-

gramm.Pro Ambulanz plus" setzt sich zum Ziel sowohl Kompetenzbündelung als auch Wohn-

ortnähe. Anträge auf Förderung im Rahmen dieses neuen Programms können schon fur das

Geschäftsjahr 2005/2006 gestellt werden.

10.6 Perspektiven (Aufgadenkatalog 2005/2006)

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

- Dateneingabe 100 % vfa CFAS;

- Nachmeldung 2004: Anhebung der Rückmeldequote auf 80 %;
- Schließung der Datenlücken;
- Kooperation Osterreich (erster Bericht für die im Jahre 2005 erhobenen Daten);

- Verbesserung Erhebungsstruktur und Auswertungskonzept

(Web-basierte Arbeitsgruppe).



10.6.2Stufe II (Pilotprojekt 6 + 9 Einrichtungen)
- Nutzung CFAS 2.4 Stufe II als allgemeine elektronische Patienten-

dokumentation;

- Benchmarking-Diagramme, Einrichtungsprofile, risikoadjustiertes Rankjng,

Ziel: intern offener Vergleich;

- Zusatzprojekt.Benchmarking" 1. und 2. Zyklus, gestartet ab 01.07.2004.

10.6.3Qualitätsmanagement

- Teilnahme Qualitätssicherung und lückenlose Meldung als Voraussetzung zur

Zertifizierung (fortlaufender Prozess) nach den Vorschlägen der Strukturkom-

mission, Ziel: Übernahme der Zertifizierung durch Landesärztekammern;
- Förderung regionaler Qualitatszirkel flachendeckend;
- Förderung der Erwachsenen-Ambulanzen;

- Kooperationsangebot für kleinere Einrichtungen nach den Vorschlägen der

Struktur kommission;

—Endgültige Auswertung des Effekts des Meldebonus;

- Verabschiedung Leitlinien, Entwicklung Verfahrensleitlinien und Ambulanz-

leitfäden;

— Kooperation und Ingangsetzen des neuen European CF fzegistry (ECFS),

Patienteninformation und Einholung des Einverständnisses.
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Executive Summary

10 ears CF uali assurance. data from the German ro'ect 2004

M. Stern, B. Sens, B. Wiedemann, G. Damm, O, Busse,

R Wenzlaff

The German CF quality assurance project exists since 1995. In addition to provide a basic

registry, it has generated demographie data, it has established a national CF network and it

gives structure to quality management. The overall aim is to improve quality of life and survival

in CF patients. For this purpose 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'rganisation Mukoviszidose e. V.. Work is based on informed consent and full da-

ta protection. Data collection is achieved electronically (CFAS 2.4). In step I, lung function,

nutrition, microbiology data and therapy groups are evaluated (all patients), in step II a smal-

ler group of patients is evaluated more completely including therapy details.

In 2004 6,519 patients have been treated 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 36.8years 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 FVC, 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-

tors. It could be shown that young school children with malnutrition and diminished lung func-

tion data are a specific group to be addressed by intensive quality management. Several

tools for quality management have been generated by the current project (CF centre certifi-

cation, regional quality groups, guidelines and consensus papers, learning from the best by

benchmarking). The German quality 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 institutions. We are grateful to all of them, and to Christiane Herzog Foundation and to
Mukoviszidose e. V. for their continuous supporl.



Parameter'atients
< 6 yrs

(n)

Patients
6-< 18 yrs

(n)

Patients
> 18 yrs

n

WH > 90%
no data

BMI > 19%
no data

80 5%
1,1%

73,9 %
0,4%

65,6 %
0,9 %

VC > 80%
no data

FEVr > 80 %
no data

MEF25 > 60 %
no data

692%
3,5 %

66,9 %
39'/

46,3 %
5,3 %

41,2 %
29%

199'/
2,8%

g8%
5,8%

IgG -2SD < IgG < 2SD
no data

67 9 '/
19,1 %

53,9 %
12,1 %

41,2 %
15,4 %

PA negative
no data

Table Results 2004 (mean values)

82,1 %
06%

58,5 %
0,7%

21,8 %
1 1 '/

*) WH

BMI

VC

FEVt

MEFss

IgG

PA

- body weight for height

- body mass index

- vital capacity
- forced expiratory volume in one second
- maximal expiratory flow 25 %
- immunoglobulin G

- pseudomonas aeruginosa
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Abkürzungsverzeichnis

B. cepacia

BMI

CI

FEVi

IgG

LSG

MEFzs

Ps. aeruginosa

SD

Staph. aureus

VC

— Burkholderia cepacia

—Body Mass Index

- Konfidenzintervall (confidence intervai)

- Einsekundenkapazitat

- Immunglobulin G

- Längen-Soll-Gewicht

— Maximaler exspiratorischer Flußbei 25 % der Vitalkapazitat

- Pseudomonas aeruginosa

—Standardabweichung (standard deviation)

- Staphylococcus aureus

- Vitalkapazität (vital capacify)
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Beispiel für 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 - Säulendiagramme

Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):

LSG > 90 % für Patienten < 18 Jahre, 2004

BMI > 19 kg/m* für Patienten > 18 Jahre, 2004

FEVt > 80 % für Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2004

FEVi > 80 % für Patienten > 18 Jahre, 2004

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ für Patienten < 18 Jahre, 2004

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ für Patienten > 18 Jahre, 2004

Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2*Standardabw. für Patienten < 18 Jahre, 2004

Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2*Standardabw. für 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

VC

FEVt

MEFzs

Pseudomonas aeruginosa

IgG

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 Längen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre

Abb. A2: Verteilung des BMI, ab 18 Jahre

Abb. A3: Verteilung der Vitalkapazität, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. A4: Verteilung der Einsekundenkapazität, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. A5: Verteilung von MEFzs, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. A6: Verteilung der Vitalkapazität, ab 18 Jahre

Abb. AT: Verteilung der Einsekundenkapazität, ab 18 Jahre

Abb. A8: Verteilung von MEFzs, ab 18 Jahre
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Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf

In den Tabellen sind enthalten:

CODE

Geh.-Datum
(JJ,MM,TT)

Beob.-Jahr

Nummer der eigenen Einrichtung

Geburtsdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter sortiert

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 Nähe des Geburtstages.
Von einigen Patienten liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr
vor. Bei diesen Patienten geht die bessere, vollständigere
Beobachtung in die Auswertung ein.)

GR Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung von Zwillingen)

Geschl Geschlecht
1 männlich
2 weiblich

Einw. Einwilligung
1 ja
2 nein

Beh.-Ende

Grund

Beh.-Ende
Jahr

Ende der Behandlung

1 Diagnose widerrufen

2 Transplantation

3 abgegeben an andere CF-Ambulanz

4 abgegeben an andere Einrichtung

5 aus Kontrolle verloren

99 verstorben

Jahr des Endes der Behandlung

LSG Längen-Soll-Gewicht nach Reinken [22] in % der altersabhängigen
Werte der Normalpopulation für Patienten < 18 Jahre

BMI Body Mass Index in kg/m'ür Patienten = t 8 Jahre

VC Vitalkapazität in % der Norm, für Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [30], für Patienten = 1 5 Jahre nach Quanjer [20]

FEV„

MEF20

IgG

Einsekundenkapazität in % der Norm

MEF25 in % der Norm

IgG in g/I

P. aer. Pseudomonas aeruginosa
1 ja
2 nein

0 unbekannt



CF-Ambulanz XYZ
Beobachtungszeitraum 01.01.2004-31.12.2004

CFGAmbulanZ XYZ

BeobachtungBzeitraum 01.01.2004-31.12.2004

LBG normal e 18 J.

BMl normal ab 18 J.

FEV1 normal e 18 J

FEV1 normal ab 18 J

ohne Paeud. e 1S J.

ohne Paeud.ab 18 J.

IBGnormal<18 J.

ISGnormalab1S J.

0%1099 2016 3099 ecae 5019 6099 7019 8019 9099 10099

Datenatand: 01.06 2005
Am b u1 a na XYZ~ 7706
alle



Qualttätsstcherung Mukoviszidose —Auswertung der bundeswetten Erhebung fur 2004

AnbubnzXVZ

2003

Als arderen Anbubnz XVZ Als arderen

«18 Jahe

ab 18 Jdtre

U rl w la w oh t

Gawutt horrral

U rt sf gew dr t

Gewalt horrral

Anzahl

29

95

48

87

Spdtrn%

23,4%

76,PA

35,A%

64,4'A

Am.drl

1890

Spaten%

24,0%

76,0%

34,6%

65,4%

Anzahl

29

87

50

103

Spdtsn%

25, PA

TQ PA

32, 7%

67, 3Y

Anztnl Spaten%

533 23,9'Y

1695 76,1%

dlo 34,5%

BT4 65,5%

Anbulanz XYZ

2003

Als arderen ArrbulanzXYZ

2004

Als ardefeh

18 Jahe

ab 18 Jrbm

VC<tß%
VC 80%

VC 80%

VC 80%

Anzahl

25

62

66

67

Spdten%

28,7%

71,3/

49,8%

50,4%

Anzdtl Speien'/

538 32,5%

1323 67,5%

56,8%

43,2%

Anzahl

2D

68

77

75

Spdtet%

22 7%

77,3A

5Q 7%

49, 3Y

Anzrnl Spaten%

S!5 33,0%

1190 67,0%

757 58,5%

7 41,5%

18 Jahe

ab 18 Jdtm

FEVI 80 %

FEVI = 80%

FEVI <80%
FEVI = 80%

55

111

22

63,Pk

83,P/

16,Pk

2003

AnbulanzXYZ

Anzahl Spdtm%

32 36,trk

Als arderen

Anrdtl Spaten%

592 30,3%

1360 69,7%

1060 77,1'A

315 22,9%

Anbulanz XYZ

Anzahl Spaltet%

27 30,7%

61 63 3Y

130 85, PA

23 IEP/

2004

Als arderen

Anzahl Spaten%

Sts 29,8'A

1244 70,2'A

1002 77,4'/

312 22,6'A

AnbulanzXYZ

2003

Als arderen Anbubnz XVZ

2004

Als arderen

18 Jatre

ab 18 Jdtm

MEF25 60%
MEF2 5 >= 60%

MEF25 60%
MEF25 =60%

Anzahl Spdtm%

45 51,1%

43 48,9%

113 87/rk

16 12,4%

Are drl

1123

167

Spaten%

50,4%

49,6%

87,1%

12,9%

Anzahl Spdtm%

44 5Q P/

44 50, PA

139 91,4%

13 8,6%

Anzdtl

1097

155

Spaten%

49,9%

5D,IX

87,6%

1 2,4%

2003

Arrbulanz XYZ

Anzahl Spaltra%

Als anderen Anbubnz XVZ

Arzahl Spaten'Y, Anzahl Spdtat%

Als arderen

Anzahl Spaten%

18 Jahe

ab 18 Jdtre

mt
Ps.aemgnosa

rbne Ps
mrugrusa

mt
Ps semg nosa

rhne Ps
ferugrosa

59

65

109

26

47,PA

52 4%

BD,PA

19,3k

1519

104 7

37,3%

62,7%

75,4%

24,6'k

51

65

121

32

44, PA

TQ 1'Y

2Q 9Y

1388

1006

314

36,8%

63,2%

76,2%

23,8'A

AnbulanzXYZ

2003
Als arderen

2004

Anbubnz XYZ Als arderen

<18 Jahe

ab IB Jehm

GG 2s
-2s =IgG 2s

SG =24

6G 2s

-2s <= IgG < 2s

QG =2s

Anzahl

2

89

26

3

54

69

Spaltm'/

1,7%

76,1%

22,2%

2,4%

42,9Y

Anzdtl

139

1323

560

81

Spaten%

6,9%

65,8%

27,3%

6,8%

39,0%

54,2%

Anzahl

86

26

48

85

Spdtrn%

3,4%

7 4, 1%

22 4%

,7%

35, PA

63,4%

Anzdtl

120

1268

51

Spaten%

6,2%%u

65,6'Y

28,2'k

4,4%

39,1%

56,5'/
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001>t

<Code>
«Geh.-batua(tt.au.)))
- Geburteraug

Mutter-Geh.-batua>
cseob.-Jahr»

Beh.- Beh.-
eude- eude-

Geeohl Bluw Gruud Jehx'C PEVI MEP25 IBG Pe.
LSG BEI ($) ($) (8) (g/1) aer

19.01.55-1-28.7.30
2001
2002
2003

l 1
l 1
1 1 3 2003

17,42
17,$7
17,67

48,03
4s,oa
41,83

28, 06
2S,42
25,77

7,09
$ ,94
7 32

1S,OO 2
18,70 2
17,90 2

6. 7.57-1-12. 3.37
1995
1996
1997
1998
2002
2003
2004

l l
l l
l l
l l
l 1
l l
l l

18,73
20,54
20,51
20,35
19,16
21, 14
21,25

34)30
66,94
68,57
68,79
79,35
67,39
68,14

31,36
47, 10
41,64
44,43
40, 80
30,39
31,22

25, 87
16,29
S, 75

15,77
14,54
9,36

10,45

20,90 1
8,70 l

11,90 l
10,80 l
14,70 l
16,00 l
15,00 1

18.09.5S-1-29.8.37
1995..-
1996
1997
199$
1999
2000
2001
2002
2003
2004

1 1
1 l
l l
l l
1 1
l l
l l
l l
1 l
l l

21,48
21,27
21,91
22, 04
22, 01
2a.22
22,78
22.22
aa,s6
21,85

56,31
57, 56
63,24
67,44
70,31
80,94
80,53
77,96
74,52
75,32

44, 85
44,42
50,76
50,56
53,44
49,52
47,29
43,34
40,92
41,82

23,24
19,29
24, 33
17,82
22, 96

17,60
13,90
15,90
19,90

18,50 1
l

14,50 1
1

14,10 l
16,00 1
15,00 1
14,80 1
16,40 1
17,35 l

15.10.5S-2-25. 5.22
2000
2001
2002
2003
2004

2 l
2 l
2 l
2 l
2 l

20,86 27,69 32,03 . 22,00 1
21,31 47,44 41,03 21,67 19,70 1
21,03 44, SS 39,27 29,33 20,90.
21,55 42,62 35,93 20,17 aa,oo 1
20,87 44,32 40,81 22,93 . 1

23.12.58-1- 5. 9.24
1995
1996
1997
199$
1999
2000
2001
2002
2003

l l
l l
1 l
l l
l l
1 l
l 1
l l
l l 3 2003

20,69 40,72
21,03 41, 14
21,75 41,65
20,76 42,29
20,52 48,57
21,55 77,08
20,86 68,64
21,55 72,06
20,52 76, 19

34,36
35, 11
29, $5
31,10
29,73
32, 04
29, 11
2S,11
28,91

29, 79
25,47
13,17
14,71
9, 13

13,25
S,SS

10,08
22, 99

16,60 1
14,90 2

l
14,20 1
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13,80 2
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13,40 . l
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23,85
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65,73
65, 73
46, 15
50,67

91,59 89,79 61,97 11,50 1
12,20 l
12,30 1

1
13,00 1
13,09 1
11,60 1
13,01 1
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