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Vorwort

Seit 1995 besteht das deutsche Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose®“.
Es wird getragen durch die Zusammenarbeit aller Mukoviszidose-Einrich-
tungen in Deutschland mit dem Mukoviszidose e. V. und der Christiane
Herzog Stiftung. Ziele sind die reprisentative Erfassung der demogra-
fischen und Versorgungsdaten, die Herstellung von Transparenz in den
Ablidufen und die Verbesserung der Versorgungsqualitit sowie die Vernet-
zung der Mukoviszidose-Einrichtungen regional, national und internatio-
nal. Einige dieser Ziele sind durch die zuriickliegende Arbeit bereits er-
reicht. Errungenschaften wie den jahrlichen Berichtsband, die Kooperation
der Einrichtungen in Qualititszirkeln und die Durchfithrung von Sonder-
auswertungen gilt es als bewihrten Standard zu halten.

Die Teilnehmer des Projekts haben ihre Lernfihigkeit vielfach unter Be-
weis gestellt und das Projekt stetig weiterentwickelt. Sie sind offen fiir wei-
tere Verbesserungen, werden noch bestehende Datenliicken schliefen und
die Riickmeldequote weiter verbessern. Immerhin werden derzeit 6.835
Patienten in Deutschland erfasst, und die Reprisentativitat der jihrlichen
Meldungen konnte durch Nachmeldungen auf 8o Prozent fiir das Jahr
2004 angehoben werden. Die Kooperation mit Osterreich und die Mitarbeit
im europidischen CF-Register sind aktuelle Weiterentwicklungen, ebenso
die Nutzung der Stufe II als allgemeine elektronische Patientendokumen-
tation inklusive Therapie, das Benchmarking-Projekt und die Zusammen-
arbeit mit der neu gestalteten Strukturkommission. Die fortlaufende Zer-
tifizierung der teilnehmenden Einrichtungen, die regionale Verbundarbeit
in Qualititszirkeln, die Verabschiedung von Leitlinien sind weitere Nah-
ziele, nicht zu vergessen die Optimierung der Erfassungs-Sofiware in den
Ambulanzen und die verstirkte Nutzung der Daten fiir das interne Qualitits-
management in den Ambulanzen und in den Qualititszirkeln.

Der elfte Berichtsband fiir das Jahr 2005 erscheint jetzt handlicher und
professionell gestaltet. Er enthilt als besondere Kapitel eine Ubersicht {iber
die abgeschlossenen und noch laufenden Sonderauswertungen und ein
Kapitel zum Sonderprojekt ,Benchmarking in der Mukoviszidose-Versor-
gung®. Alle deutschen Mukoviszidose-Einrichtungen sind aufgefordert, sich
an Sonderauswertungen zu beteiligen. Es ist ausdriicklich méglich, die lau-
fenden Sonderauswertungen zusitzlich zu unterstitzen bzw. offene und
besonders interessante Projekte wie zum Beispiel Kohortenanalyse, Schwan-
gerschaft bei Mukoviszidose, Versorgungsforschung, Lebensqualitit aufzu-
greifen. Erste hoch interessante Ergebnisse liefert das Sonderprojekt
~Benchmarking®. Es wird als Modellprojekt fiir alle deutschen Einrich-
tungen gefiihrt. Der Einstieg ist jetzt fiir weitere Teilnehmer offen, um ein
»Lernen von den Besten” zu erméglichen.




Vorwort

Neue Ergebnisse gibt es auch im Bereich Lebensqualitit der Patienten,
und es ist sehr erfreulich, dass die Diskussion um die Einbeziehung der
Patienten in die Debatte um Versorgungs- und Lebensqualitit auf héchstem
Niveau gefiithrt wird.

»Bewidhries erhalten und kontinuierlich lernen” — dies ist das Motto fiir den
neuen Berichtsband ,Qualititssicherung Mukoviszidose 2005, Mein Dank
geht an die 96 teilnehmenden Einrichtungen, an den Mukoviszidose e. V.
und an die Christiane Herzog Stiftung, an alle Autoren, an Frau Dr. Jutta
Bend vom Mukoviszidose e. V. und an den Verlag fiir ihre konzentrierte
und sachkundige Arbeit bei der Erstellung des vorliegenden Bandes.

Prof. Dr. Martin Stern
Vorsitzender des Wissenschaftlichen und des Geschifisfithrenden Beirats
~Qualititssicherung Mukoviszidose®
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1 Wissenschaftlicher Beirat
yQualitatssicherung Mukoviszidose“:
Tatigkeitsbericht 2005

M. Stern, Tiibingen

Das Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose“ hat die Versorgungsqua-
litit fiir die Patienten mit Mukoviszidose in Deutschland messbar gemacht
und die Transparenz der Strukturen und Prozesse hergestellt. Der jetzt vor-
liegende elfte jahrliche Berichtsband 2005 liefert vielfiltige Daten zur Struk-
tur-, Prozess- und Ergebnisqualitit. Die Zahl der erfassten Patienten, das
Uberleben und die Altersstruktur haben sich stetig gebessert. Das Projekt
hat vielfiltige Ansitze fiir die Qualititsverbesserung und fiir die Weiterent-
wicklung der Qualititsarbeit geliefert (Qualititszirkel, Zertifizierung, Leit-
linien, Sonderauswertungen, Benchmarking, Erhebung Lebensqualitit, in-
ternationale Kooperation).

Die zum Berichtsband 2005 vorliegenden Daten der Stufe I (Stichtag
01.06.2006) umfassen 96 Einrichtungen (davon 77 zertifiziert), die
6.835 Patienten (inkl. 507 bis 31.12.2005 als verstorben gemeldeter Pati-
enten) mit Mukoviszidose betreuen. Diese Gesamtzahl ist seit 1995 konti-
nuierlich, wenn auch in den letzten Jahren langsamer, angestiegen. Fiir die
vorliegende Auswertung konnten 4.888 Einzelverlaufsbégen von 4.551 Pa-
tienten herangezogen werden. Es ergibt sich eine vorlaufige Riicklaufrate
von 76 %. Fiir das Vorjahr 2004 ergab sich bis zum 01.06.2006 eine deut-
liche Nachmeldung von etwa 8co Einzelverlaufsbégen. Es resultiert damit
eine Reprisentativitit von 80 % fiir 2004. Moglicherweise hat sich die Ein-
fiihrung der Primie von 20 Euro pro komplett gemeldetem Fall nun doch
positiv ausgewirkt. Fiir das laufende Jahr 2006 wurde die Primie gestaffelt
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neu gesetzt: Es sind maximal 50 Euro pro gemeldetem Patienten erreichbar
(Stufe I, Stufe II, Teilnahme am Qualititszirkel, zeitgerechte Meldung). Die
kontinuierliche solide Meldementalitit im Rahmen der Stufe II wurde
durch das Projekt Benchmarking verstirkt (derzeit 1.405 Patienten aus
21 Einrichtungen). Der Einsatz der Stufe II als elektronische Patienten-
dokumentation wird von immer mehr Ambulanzen freiwillig genutzt.

Der geschifisfithrende Beirat hat sich im Jahr 2005 viermal, der wissen-
schaftliche Beirat zweimal in Frankfurt/Main beziehungsweise Hannover
getroffen. Unser Dank gebiihrt allen aktiv titigen Beiratsmitgliedern. Der
wissenschaftliche Beirat wurde aufgrund der Beschliisse des Jahres 2005
inzwischen neu strukturiert und erweitert. Die neue Zusammensetzung
griindet sich auf Wahlen durch die Kinder- und Erwachseneneinrichtungen
(siche zweite Umschlagseite).

Neue Sonderauswertungen wurden begonnen (Dr. Mainz [Jenaj, Dr. Ki-
ding [Chemnitz]: ,Immunglobulin G bei CF-Auswertung fiir den mittel-
deutschen Qualititszirkel“; Frau Dr. Stopsack/Frau Dr. Wiedemann
[Dresden]:, Neugeborenen-Screening auf CF in Sachsen®). Die aktualisierte
Liste der Sonderauswertungen im Rahmen der Qualititssicherung Muko-
viszidose seit 1997 findet sich in diesem Berichtsband. Ein Rundtisch-Ge-
sprich mit Vertretern der an der Qualititssicherung interessierten Pharma-
Industrie hat stattgefunden und geholfen, mogliche Kooperationen und
auch Abgrenzungen zu definieren.

Die Arbeilsgruppe ,Webbasierte Datenerfassung” (Federfithrung: Dr. von
Mallinckrodt, Mitglieder: Frau Bergmann, Herr Dr. Fischer, Herr Dr. Nihr-
lich, Frau Schofer, Frau Dr. Smaczny, Herr Wenzlaff, Frau Dr. Wiedemann,
Frau Dr. Ziebach) hat die Aufgaben der fritheren CFAS-Arbeitsgruppe iiber-
nommen und um den MaRfRnahmenplan der Fokusgruppe 2004 erweitert.
Das CFAS-Update 2.4.2 wurde erstellt und inzwischen ausgeliefert. Es er-
moglicht jetzt auch die komplette Erfassung der Therapieeinzeldaten. Eine
dariiber hinausgehende neue Software-Lésung wurde in Form eines Pflich-
tenhefts vorbereitet, welches auf Anfrage erhiltlich ist. Inzwischen wurden
die Kontakte mit dem Software-System , Port-CF“ der US-amerikanischen
Cystic Fibrosis Foundation (CFF) intensiviert. Das technische Manual und
die Benutzeranleitung sind ebenfalls auf Anfrage erhaltlich. Derzeit wird
gepriift, ob via Port-CF ein tibergeordnetes, funktionierendes System in
Deutschland wie auch in Europa adaptiert und eingesetzt werden kann. Die
Chancen stehen nach Lésung von Anfangsproblemen dafiir gut.

Die Strukturkommission (Federfithrung: Dr. Posselt, Mitglieder:
Dr. Mainz, Prof. Rietschel, Prof. Skopnik, Dr. Tinschmann, Prof. Wagner)
hat ihre Arbeit im Jahr 2005 zielstrebig fortgefiihrt. Die Umfrage zur Arbeit
der regionalen Qualititszirkel wurde abgeschlossen (Dr. Mainz, Jena). Die
Neudefinition eines Mukoviszidose-Zentrums ab der Zahl von 50 betreuten
Kindern/Jugendlichen beziehungsweise Erwachsenen hat Anerkennung
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gefunden (vgl. Kerem et al., 2005). Die Empfehlungen der Strukturkom-
mission wurden aktualisiert und bereits im Berichtsband 2004 veréffentli-
cht. Als zusatzliche Férderungsmafnahme wurde das Projekt ProAmbulanz
Plus eingefiihrt, welches vor allem die Kooperation von Zentren auf regio-
naler Ebene und die Verstirkung von Qualititszirkeln zum Inhalt hat.

Im Qualititsmanagement wurden zwei Newsletters herausgebracht. Wie-
der fanden Vor-Ort-Schulungen statt.

Die Unterarbeitsgruppe Stufe II (Berlin-Zehlendorf, Frechen, Hannover
Kinderklinik, Hannover Pneumologie, Osnabriick, Tiibingen) hat sich um
weitere freiwillige Teilnehmer vermehrt. Fast alle Teilnehmer dieser Unter-
arbeitsgruppe und zusétzlich die Einrichtungen Homburg/Saar, Kéin,
Mainz, Miinchen, Neubrandenburg, Greifswald, Worms beteiligen sich seit
dem o1.07.2004 an dem durch das Bundesministerium fiir Gesundheit
und soziale Sicherung gef6rderten Sonderprojekt ,Benchmarking in der
Mukoviszidose®. Der zweite PDCA-Zyklus (plan-do-check-act) des Bench-
markings wird derzeit ausgewertet, nachdem gezielt Verbesserungen
(SchlieRung von Liicken in der Dokumentation, Angleichung der Einbe-
stellpraxis und Ambulanzstrategie, Auswertung befundabhiingige pseudo-
monaswirksame Therapie) eingefithrt wurden. Im dritten Jahr, also ab
01.07.20006 wird der Kreis fiir weitere Teilnehmer gedffnet und schlieflich
werden die Ergebnisse iiber eine intensivierte Stufe II in das Gesamtprojekt
~Qualititssicherung Mukoviszidose* wieder zuriickgefithrt. Uberraschende
Ergebnisse werden aus demselben Projekt nach der Auswertung der Daten
zur Lebensqualitit (CFQ Cystic Fibrosis Questionnaire, Frau Dr. Staab, Ber-
lin) erwartet.

In der internationalen Kooperation wurde fiir alle 6sterreichischen Mu-
koviszidose-Zentren ab o1.07.2005 die Moglichkeit ersffnet, die sterrei-
chischen Daten gesondert an das Zentrum fiir Qualitit und Management
Hannover zu melden. Diese Mglichkeit wird zunehmend wahrgenommen.
Die Mitarbeit am European CF Registry Board (Prof. Stern) fithrte zur Ver-
abschiedung von ,Guidelines* und zur Erweiterung der allgemeinen Ein-
verstindniserklirung, die das europiische CF-Register mit einschlieft. Die
Einholung dieses erweiterten Einverstindnisses ist Anfang 2006 voll in
Gang gekommen. Nachdem das Projekt Euro Care CF (Projektmanagerin:
Dr. Gita Mehta) gestartet wurde und die europiische Registerarbeit gezielt
unterstiitzt, hat der europiische Ansatz neuen Schwung bekommen. Dies
verspricht auch fiir uns giinstige Entwicklungen.

Das Jahr 2005 hat eine ganze Reihe von Vortrigen und Veréffentli-
chungen aus dem Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose® aufzuweisen
(s. Literaturverzeichnis 2005/2000).

Das Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose* ist ein Beispiel fiir die
fruchtbare Zusammenarbeit der deutschen Mukoviszidose-Einrichtungen
mit der Selbsthilfe im Verbund vieler an Versorgung und Wissenschaft be-
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teiligter nationaler und internationaler Einrichtungen. Das Projekt hat sich
auch im Jahre 2005 inhaltlich und formal weiterentwickelt. Das Instrument
der Lingsschnittanalyse kann jetzt wirksam eingesetzt werden. Viel Neues
steht zu erwarten aus der internationalen Zusammenarbeit im europi-
ischen CF-Register und in der Zusammenfithrung mit dem Projekt ,Bench-
marking®, vor allem auch hinsichtlich der Lebensqualitiit der Patienten mit
Mukoviszidose.

Unser aller herzlicher Dank gilt allen Teilnehmern sowie dem Mukoviszido-
se e. V. und der Christiane Herzog Stiftung fiir ihre stetige ideelle und mo-
terielle Hilfe und Unterstiitzung.

Literaturverzeichnis 2005/2006

Vortrige

Stern M, Europdisches Konsensus-Papier Therapiestandards, Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie, Berlin,
Marz 2005.

Ravilly S, Mehta A, et al., Mortalitatsdaten inklusive Deutschiand, European Cystic Fibrosis Conference, Kreta,
juni 2005.

Stern M, Leitlinien Erndhrung, Deutsche Gesellschaft fiir Kinderheilkunde, Bremen, Septerber 2005.

Wiedemann B, CF-spezifische BML-Perzentilen; Wenzlaff P, Kohortenauswertung - Entwicklung der Lungenfunk-
tion bei Heranwachsenden; Wagner TOF, Ambulanzstrategie im deutschen und europdischen Konsens;

Steinkamp G, Projekt Qualititssicherung Mukoviszidose - praktischer Nutzen fiir Arzte - alle: 8. Deutsche
Mukoviszidose-Tagung, Wiirzburg, November 2005.

Stern M, Versorgung von Mukoviszidose-Patientinnen und Patienten, Symposium ,Benchmarking in der Pati-
entenversorqung®, Berlin, Dezember 2005,

Stern M, Erndhrungszustand, Krankheitsverlauf und Qualitatssicherung bei Cystischer Fibrose, Gesellschaft
Padiatrische Gastroenterologie und Erndhrung, Basel, Marz 2005 sowie Dreilinder-Kongress Nutrition,
Genf, Juni 2005.

Publikationen

Wiedemann B, et al., Evaluation of Body Mass index percentiles for assessment of malnutrition in children with
cystic fibrosis, European Journal of Clinical Nutrition 2006, submitted.

Die gemeinsame Publikation Ballmann/Wenzlaff, Kohortenanalyse 1995 - Entwicklung der Lungenfunktion bei
Heranwachsenden, ist fast fertig (vgl. Vorabdruck in www.muko.info).



2 Liste der beteiligten Ambulanzen

Wir danken den in Tab. 1 aufgefiihrten Einrichtungen sowie deren Patien-
tinnen und Patienten fiir die Zusendung ihrer Unterlagen.

Tab.1 Beteiligte Einrichtungen 2005; *CF Einrichtungen mit zertifizierten CF-Arzten/rztinnen:
Eine qualitdtsgesicherte CFVersorgung in Deutschland ist an die Erfiillung der Emp-
fehlungen der Strukturkemmission der Mukoviszidose Ambulanzen Deutschland in
Kooperation mit dem Mukoviszidose e. V. gebunden {Link zu den Strukturempfehlungen

5.u.)

Aachen*

Aachen*

Aachen*

Aue*

Augsburg*

Bad Saarow

Berlin*

Berlin*

Berlin*

Bielefeld*

Gemeinschaftspraxis Aachen
Laurensberg

Luisenhospital

Universitats-Kinderklinik der RWTH
Aachen

HELIOS Klinikum Aue
Josefinum, Krankenhaus f. Kinder
und Jugendliche

Humaine Klinikum Bad Saarow

HEL!OS Klinikum Berlin-Buch

HELIOS Klinikum Emil ven Behring

Sana Klinikum Lichtenberg

Ev. Krankenhaus Bielefeld gGmbH

Mukoviszidose-Ambulanz Aachen

Mukoviszidose-Ambulanz Aachen
Mukoviszidose-Ambulanz Aachen

Klinik fiir Kinder- und Jugendheilkun-
de

Klinik fiir Kinder- und jugendmedizin

1. Klinik fiir Kinderheilkunde u.
Jugendmedizin

Lungenklinik Heckeshorn/Christiane
Herzog Zentrum

Klinik f. Kinder- und Jugendmedizin
Lindenhof

Kinderzentrum
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Bochum*

Bachum*
Bodenheim*

Bonn*

Brandenburg
Bremen*

Bremen*

Chemnitz
Cottbus
Datteln

Dresden

Diisseldorf*
Erfurt*

Erlangen*

Erlangen

Essen*

Essen*

Esslingen

Frankfurt*

Frankfurt*

Frankfurt/Oder*
Frechen*
Freiburg*

Gerlingen*

Berufsgenossenschaftliches
Klinikum Bergmannsheil -
Universitatsklinik

Ruhr-Universitat Bochum
Praxis f. Padiatrie u. Allergologie

Rheinische Friedrich-Wilhelms-
Universitat

Stadt. Klinikum Brandenburg GmbH
Klinikum Bremen - Mitte gGmbH

Zentralkrankenhaus ,Links der
Weser”

Klinikum Chemnitz gombH
Carl-Thiem-Klinikum Cottbus
Vestische Kinderklinik Datteln

Carl-Gustav-Carus-Klinikum

Universitats-Kinderklinik Disseldorf
HELIOS Klinikum Erfurt GmbH

Friedrich-Alexander-Universitat
£rlangen-Niirnberg

Universitét Erlangen-Niirnberg

Ruhrlandklinik Essen

Universitatsklinikum Essen

Stadtische Kliniken Esslingen/
Neckar

Klinikum der ). W. Goethe-Universitat

Universitatskliniken, Medizinische
Klinik |

Klinikum Frankfurt {Oder} GmbH
Kinderarztpraxis
Universitgtsklinikum Freiburg

Klinik Schillerhghe

Pneumelogische Kfinik

Klinik f. Kinder- u. jJugendmedizin

Zentrum f. Kinderheilkunde

Kinderklinik
Mukoviszidose-Ambulanz

Kinderklinik

Klinik fiir Kinder und Jugendmedizin

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Klinik und Poliklinik fiir Kinderheil-
kunde

Abteilung fiir Padiatrie
Ktinik fiir Kinder- und jugendmedizin

Klinik mit Poliklinik fir Kinder und
Jugendliche

Medizinische Klinik | mit Poliklinik

Zentrum fiir Pneumologie u.
Theraxchirurgie

Klinik fiir Kinder- u. Jugendmedizin

Klinik fir Kinder u. Jugendliche

Zentrum der Kinderheilkunde

Pneumolegie

Kinderzentrum

Abteilung Pneumologie

Pneumologie/Allergologie/
Umweltmedizin



2 Liste der beteiligten Ambulanzen

GieRen*

GieRen*

Greifswald*

Hagen

Halle {Saale}*

Halle {Saale}*

Hamburg*
Hannover*
Hannover*
Heidelberg*
Heidelberg/
Rohrbach*
Heilbronn*

Homburg*

Homburg/Saar*

lena*

Karlsruhe

Karlsruhe*

Kassel*

Kempten*

Kiel*

Kiel*

Kirchzarten*

Medizinische Klinik Il

Universitats-Kinderklinik

Ernst-Moritz-Arndt-Universitat

Allgemeines Krankenhaus

Martin-Luther-Universitat, Klinikum
Krollwitz

Martin-Luther-Universitdt, Klintkum
Krollwitz

Kinderarztliche Gemeinschaftspraxis
Kinderklinik der MHH
Medizinische Hochschule Hannover

Universitatsklinikum Heidelberg

Thoraxklinik der LVA Baden

Kinderklinik Heilbrenn

Medizinische Universitatsklinik
Homburg

Universitatsklinik fiir Kinder- u.
Jugendmedizin

CF-Zentrum an der Friedr.-Schiller-
Universitdt Jena

Kinder- und Jugendarzte

Stadtisches Klinikum Karlsruhe
GmbH

Kinderkrankenhaus

Klinikum Kempten-Oberaligau GmbH

Chr.-Albrechts-Universitat,
1, Medizinische Kiinik

Stadtische Kinderklinik

Kinderarztpraxis

Zentrum f. Innere Medizin,
Mukoviszidose-Ambulanz f.
Erwachsene

Bereich Pneumologie u. Allergolagie

Klinik und Poliklinik f. Kinder-u.
Jugendmedizin

Kinderklinik
Klinik fiir Kinderheilkunde

Zentrum fir Innere Medizin

CF-Zentrum Altona
Abt. Pad. Pneumologie - OF 6710
CF-Ambulanz OE 6870

Kinderheilkunde IlI, Pad. Pneumolo-
gie u. Infektiologie

Abteilung Innere Medizin -
Pneumologie

Innere Medizin

Pidiatrische Gastroenterologie

Klinik f. Kinder-u. jJugendmedizin

KarlstraRe
Kinderklinik

Park Schonfeld

Abt. £ Kinderheilkunde und
Jugendmedizin, Neonatologie

Mukoviszidose-Ambulanz fir
Erwachsene



2 Liste der beteiligten Ambulanzen

Koln*
Krefeld*

Leipzig*

Liibeck

Magdeburg*

Mainz*

Mannheim*

Mechernich
Memmingen
Miinchen*
Miinchen*
Minster*

Nebel/Amrum*

Neubranden-
burg*

Offenburg*
Oldenburg*
Osnabriick*

Osnabriick

Passau*
Plaven*
Potsdam®
Ravensburg*
Regensburg*
Rostock*

Schwerin*

Klinikum der Universitét zu Kéln
Stidt. Krankenanstalten*

Universitatskinderklinik Leipzig*

Universitatsklinikum Schleswig-
Holstein Campus Liibeck

Otto v. Guericke Universitat, Med.
Fakultat*

Universitatskinderklinik

Schwerpunktpraxis fiir Kinderpneu-
mologie

Kreiskrankenhaus Mechernich
Klinikum Memmingen

Klinikum der Universitat Miinchen
Medizinische Klinik
Clemenshospitat GmbH

Fachklinik Satteldiine fiir Kinder und
Jugendliche der LVA Schleswig-
Holstein

Dietrich Bonhoeffer Klinikum
Neubrandenburg

Klinikum Offenburg
Kinderklinik Oldenburg
Kinderhospital Osnabriick

Marienhospital Osnabriick

Kinderklinik Dritter Orden
Humaine-Vogtland-Klinikum Plauen
Klinikum Ernst v. Bergmann
Oberschwabenktinik

Klinik St. Hedwig

Universitat Rostock, Med. Fakultat
HELIOS Kliniken Schwerin

Mukoviszidose Ambulanz
Kinderklinik

Abt. fiir ambulante und soziale
Padiatrie

Kinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Zentrum fiir Kinderheilkunde

Mukoviszidose-Ambulanz

Max-|oseph-StraBe

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
CF-Ambulanz

Dr. von Haunersches Kinderspital
Klinikum Innenstadt der LMU

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Klinik filr Kinder- und Jugendmedizin

Kinderklinik

Klinik f. Kinderheilkunde u.
Jugendmedizin

Sazialpadiatrisches Zentrum

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Kinderklinik

Abt. f. Kinder- u. Jugendmedizin
Kinderkardiologie - Neanatologie
Kinder- und Jugendklinik

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin



2 Lliste der beteiligten Ambulanzen

Siegen
Solingen
Stuttgart*
Suhl*
Trier
Trier*

Tiibingen*

Ulm*
Vechta

Wangen*
Wangen*
Wiesbaden*

Wilhelmshaven
Worms*

Wiirzburg*

Tab. 2

DRK-Kinderklinlk Siegen
Stadtisches Klinikum Salingen
Qlgahospital
Kindérarztpraxis/Allergologie
Mutterhaus d. Borromaerinnen
Mutterhaus d. Borromaerinnen

Universitatsklinik fiir Kinder- u.
Jugendmedizin

Universitatskinderklinik Ulm
S$t.-Marienhospital
Fachkliniken Wangen GmbH

Fachkliniken Wangen GmbH

Stiftung Deutsche Klinik fiir
Diagnostik GmbH

Reinhard-Nieter-Krankenhaus
Stadtkrankenhaus Worms

UniversitatsKinderklinik

Padiatrie

Klinik fiir Kinder und Jugendliche
Padiatrisches Zentrum
Allergologie

Innere Medizin |

Kinder- und Jugendmedizin

Mukoviszidose-Ambulanz
Kinderabteilung

Kinderklinik f. Atemwegserkran-
kungen und Allergien

Medizinische Klinik f Atemwegser-
krankungen

Fachbereich Kinderheilkunde

Kinderklinik
Kinderambulanz

Mukeviszidoseambulanz

Beteiligte Einrichtungen, fiir die bis zum 01.06.2006 keine Daten vorlagen; *CF Einrich-

tungen mit zertifizierten CF-Arzten/Arztinnen: Fine qualititsgesicherte CF-Versorgung
in Deutschland ist an die Erfiillung der Empfehlungen der Strukturkommission der
Mukoviszidose Ambulanzen Deutschland in Kooperation mit dem Mukoviszidose e. V.

gebunden {Link zu den Strukturempfehlungen s. u.}

Borkum

Borkum

Coswig

Freiburg*

Gattingen
Karlsruhe

Nordseeklinik Borkum der LVA
Rheinprovinz

Reha-Klinik Borkum Riff

Fachkrankenhaus Coswig
Universitats-Kinderklinik
Georg-August-Universitat Gottingen

Arztpraxis fiir Kinder und Jugendli-
the

Allergologie/Sozialmedizin -
Rehabilitationswesen

Zentrum fiir Pneumologie u.
Thoraxchirurgie

Ambulanz fiir Allergologie,
Pneumologie und Mukoviszidose

Kinderklinik und Poliklinik

SaarlandstralRe



2 Liste der beteiligten Ambulanzen

Karlsruhe

Kéln
Leipzig
Ludwigshafen/

Rhein

Magdeburg

Mannheim*
Miinchen
Miinster
Nauen
Neuruppin
Pforzheim
St. Augustin

Iwickau*

Kinderarztpraxis

Kinderkrankenhaus Kéln Riehl

Medizinische Klinik 1 der Universitit
Leipzig

St. Annastiftskrankenhaus

Otto v. Guericke-Universitat

Klinikum Mannheim

Kinderklinik der TU
Universitatsklinikum Minster
Havellandklinik Nauen

Ruppiner Krankenhaus

Stadtisches Klinikum Pforzheim
Asklepios-Kinderklinik {St. Augustin)

Stadtisches Klinikum ,Heinrich
Braun”

Rheinstrafe

Neonatol. u. padiatr. Intensivstation
E2

Abt, Pneumologie
Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Abt, Pulmonelogie u. Intensivmedi-
7in

Kinderklinik Haus 2
Miinchen-Schwabing
Kinderklinik

Klinik fiir Kinderheilkunde
Kinderklinik

Kinderktinik

CF-Ambulanz

Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin

Die Kennzeichnung zur Zertifizierung stellt den der Strukturkommission
bekannten Stand im Jahr 2005 dar. Im Jahr 2006 werden alle Zertifizie-
rungen iiberpriift und die Zuordnung der Einrichtungen zur Gruppe der
~CF-Zentren“ (mindestens 50 Kinder und Jugendliche oder mindestens
5o Erwachsene in stindiger Betreuung), ,CF-Ambulanzen® {mindestens
20 Kinder und Jugendliche oder mindestens 20 Erwachsene in stindiger
Betreuung) oder zu den ,Sonstigen CF-Einrichtungen“ wird aktualisiert
werden (vergl. Kapitel 11 und Empfehlungen der Strukturkommission:
http:/ fwww.muko.info/fileadmin/Dokumentenablage/Aerzte/

Strukturempfehlungen. pdf

I0
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3 Einwilligungserklarung

i
_,Z entrum fir

*'"‘1 ualitat und Management im Gesundheitswesen
Einrichtung der Arztekammer Niedersachsen

Postiach 4749, 30647 Harnover

Geachéfisstelle:
Berliner Allee 20
30175 Hannovar
Fax: 0511-380-2118
Tel.: 0511-380-2506

Email:  zq@zq-aekn.de
Intemet;  http:www.zg-askn.de

Qualitatssicherung Mukoviszidose

Einwilligungserklaning zur zeniralen Dokumentation von Daten von Kindem, Jugendlichen und Erwachsanen mit
Mukoviszidose

Sehr geehrte Eltern mukoviszidosekranker Kinder und Jugendiicher,
sehr geehrte Patientinnen und Patienten mit Mukoviszidose,

im Rahmen gines vom Mukoviszidose . V. unterstitzten bundesweiten Verfahrens zur Qualititssicherung werden seit 1985
medizinische Daten aller in Deutschiand lebenden Patientinnen und Patienien mit Mukaviszidose regelmaBig erhoben. Ziel
ist die standige Verbesserung der Behandlungsqualitét entsprechend den gesetzlichen Forderungen zur Qualititssicherung /
dem Cheafitdtsmanagement.

Die ,Qualitatssicherung Mukoviszidose® besteht aus einem mahrstufigen Verfahren: im Rahmen der Stufe | werden einmal
pro Jahr Basis- und Verlaufsdaten zusammengefasst dokumentiert Die Stufe || ergéinzt diese Kemdaten um eine
2usdtzliche Dokumentation, indem bei jedem Patientenkoriakt in der Mukoviszidose-Ambulanz Klinische Daten,
therapeutische  Angaben und Labordaten erhoben werden, die wichlige Uniersiitzung zu praklischen
Qualititsverbesserungen leisten.

Die Datenerhebung erfolgt durch die behandelnden Arziinnen ynd Arzte. Mit der zentralen Speicherung, Verwaltung und
Sicherung der Dalen st das Zeatum fur Qualitit und Managemeni im Gesundheitswesen (ZQ), Einrichiung der
Arziekammer Niedersachsen, beauftragt. Dieses Projekt zur Qualititssicherung folgt den Regelungen der bundesweiten
Qualititssicherungsveriahren nach §137 SGB V. Die ethobenen Daten werden nur ohne Namens- und Adressangabe unter
einem Pseudonym (= kemplexe Patientennummer, in der das Geburtsdatum enthallen ist) an die Datenzentrale
weitergegeben. Speicherung und Auswertung erfolgen ausschiieBlich zum Zweck der Qualittssicherung. Cabei werdan
Einhaltung und laufende Uberwachung der datenschutzrechtichen Vorschriften durch die Arztekammar Niedersachsen
gewdahrieistet und durch den Landesbeaufiragten fur den D hutz Niedersachsen (b

Der Mukoviszidose e. V. und die Sie bzw, Ihre Kinder behandelnden Arztinnen und Arzie bitlen Sie, durch Ihre Unterschrift
der Dokumentation Qualititssicherung Mukoviszidose” zuzustimmen. Die behandelnden Arztinnen und Arzte eddutem
thnen auf Wunsch geme Einzalheiten zu dem Erhebungsveréahren.

Seil einigen Jahren wird daran gearbeitel, oin Europaisches Mukoviszidoseregister aufzubauen, um die vielfélligen
intermationalen neuen Erkenninissé und Verbesserungen in der Versorgung von Patientinnen und Pafienien mit
Mukeviszidose auf der Basis valider Daten schneller zu verbreiten, aber auch, um gemeinsam durch diese Daten neues
Wissen 2ur Mukoviszidose-Erkrankung zu gewinnen, Die Bundesrepubiik Deulschland arbeitet an dieser Entwicklung mil
und will eine Teimenge der Daten aus ihrer .Qualititssicherung Mukoviszidose® zur Verfigung stellen. Dabei werden die
Daten komplett anonymisiert, so dass im Europdischen Register keinerlel Riickschiuss auf Personen und Einichtungen
mibglich ist. Das Europdische Register foigt der EU-Direktive zum Datenschutz. Mit Ihrer Einwilligung zur Teilnahme an dar
JQuaiitiétssicherung Mukoviszidose" wiirden Sie dieser Datenbereitstellung zustimmen und damit diesen weitesfihrenden
Ansatz der Qualitatsverbesserung unterstitzen.

Ihre Teiinahme ist freiwillig. Sie kinnen die Zustimmung zur Dokumentation jederzeit widemmufen, chne dass |hnen oder
threm Kind ein Behandlungsnachieil enisieht.

Die Anbindung an die Arziekammer Niedersachsen gewahrieistet Kontinuitat und Neutralitat des Verfahrens. Der Vorstand
des Mukoviszidose €. V, hat einen Beirat gebildet, der als Partner des ZQ die Interessen der betroffenen Patientinnen und
Patienten vertritt und jahrich gegeniiber dam Vorstand des Mukoviszidose e. V. Bericht erstattet.

Bitte verwanden Sie fiir fhre Einwliigung die Riickseite dieser Information.

ﬁwilligungserkliimng zur Qualitatssicherung Mukoviszidose®, 01.12.2005

Abb.1 Einwilligungserkldrung zur zentralen Dokumentation von Patientendaten (Seite 1)
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3 Einwilligungserklarung

Einverstidndniserklarung

Ich bin mit der Datenerhebung fiir die ,Qualitdtssicherung Mukoviszidose®

einverstanden O

nicht einverstanden O
Fiir mein / unser Kind

einverstanden

nicht ginverstanden

Anschrift:

Unterschrift Datum

Einwilligungserklarung zur .Qualititssicherung Mukoviszidose®, 01.12.2005

Abb. 1  Einwitligungserkldrung zur zentralen Dokumentation von Patientendaten (Seite 2)
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4 Erhebungsbogen und Erfassungsmasken CFAS
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Qualitatssicherung Mukoviszidose
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4 Erhebungsbogen und Erfassungsmasken CFAS
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Abb. 7 Eingabemaske zur Erhebung der |ahrl|chen Verlaufsdaten (Seite 2)

Eingabemaske zur Erhebung der Qualitatssicherungsdaten Stufe II

&QS—M Patisnian Labor [ Koriig ch Ende =2 x
- a&l-*i‘-s.fx FAELICE I Y o 3 ;
Guaiititssicherung Mukoviszidose Stufe H Epikritischer Baricht
Bahandeinds Ambulare F7] Dok Datum
[ ] (2061570 [£] (7] faeies o T ST, T= math
P (-x.-m—n.n!-nmm
R
Harme, Vomama Iiw-—w—- Han '| | | dosthrrasttar » wasteer
e R —
. == mmnﬂomnmmn
Aniak @ roguite Bevah " Koned £ Notloh ™ ondeesr Al € Ertiattung von Staton
1. KeryplileaiionesSondes problemny Cret wrrem sploiischen Berch ney mrigreen)
nichi srlael ¥
hans [~ Mazsive Hamopios [~ Seokritende £ «ankungan [
I D e ] ki
AuPn [~ Dicbetcrmin [y 3 =14
Farionavrmfiizora Tubesbudose [~
oo [ ey
= -
nichiodassl [ picht erlacst I~ eM [ 51 richiedacel™  kene Hocteksstionsn B |
Gida [ 17a]om Gawicn [ 76kg SB[ JT  Anab CFHospkslzationan [ Jma [ Tagen
s T algoe Wotkcom ol cich iaksiech i L S B — 1
a
Lime ches Harichl | Theeigs 1/2| Therges 2/2| Laborbefunde 1/2| Laborheunoe 22|

Abb. 8 QS Stufe i, Epikritischer Bericht

|.||J'IJI Mo Plaan rd IUN ||:In-||.l 1 i
W= QsEphr. Patienten Labor  Untersud ng Konfig ch Erde X
- D BIFS % Pwa?ama e d
Cualititssicherung Mukoviszidose Stufe I Theraplebogen 12
Name. Vomame [iueiemann, Hax ] Dok Dehm[E0 122005 ]
3. Plyshothes apie | Sport " nicht efasst @ i pein " unregeimalig
4 Emiwung —— - E
Hachk alorische Nabeioligabe Emahungsbersung
© picht ertazet & nichl edaest
@ keew & Ja
Dl £ Hen
" Sonds
T PEG
Hene | | tighche Menge ]
Hame | | tipliche Menge ]
bitn | M "@-1ﬂ|1rw=m|m:&|mnd.ml WL ] TR T 1

Abb.9 QS Stufe II, Therapiebogen (Seite 1)

"



4 Erhebungsbogen und Erfassungsmasken CFAS
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5 Kurziibersicht CF Deutschland 2005

Datenquelle:

Daten, entsprechend den Erhe-
bungsbogen fiir den Beobach-
tungszeitraum or.01.2005 bis
31.12.2005

Datenstand:
o1.06.2006

Beteiligte Einrichtungen:
96 (mit Basis- und Verlaufsbégen
beteiligt)

Beteiligte Patienten:

6.835
einschliefflich 507 (davon 36
post Tx verstorben) bis 31.12.2005
verstorbene Patienten,

davon

3.557 mannlich (52,0 %)

3.278 weiblich (48,0 %)

Verweigerer:

130 Patienten (2,7 %) — ab Kapitel
6.3 erfolgen die Auswertungen
nur fiir die 6.705 Patienten, die
ihr Einverstindnis erklirt haben

Basisbdgen:

8.651, davon
1.294 Doppelmeldungen
223 Dreifachmeldungen
20 Vierfachmeldungen
4 Fiinffachmeldungen

Verlaufsbogen:
1995 2599
1996:  3.157
1997 3593
1998:  3.970
1999:  4.085
200010 4.230
200I:  4.I91
2002 4.581
2003 4.800
2004: 4.926
2005:  4.888 = 4.551 Patienten

(d. h. ohne Mehrfachmeldungen)

(Die Anzahl fir die Jahrginge in den
verschiedenen Rubriken dndert sich,
da fehlende Verlaufdaten kontinuier-
lich nacherhoben und gegebenenfalls
auch korrigiert werden!)
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5 Kurziibersicht CF Deutschland 2005

Geburten 1995-2005: Todesfille:

(im ersten Lebensjahr CF diagnos-  1995: 32

tiziert) 1996: 45

o 1997: SI

1996: 107 1998: 58

1997 140 1999: 49

1998: 120 2000: 39

1999: 114 2001 43

2000: g2 2002 45

2001: 96 2003 42

2002: 78 2004: 52

20031 79 2005; §I

2004: 86 )

2005 48 Insgesamt zur Transplantation
abgegeben:

Neudiagnosen insgesamt: 207 Patienten*, davon

1995 185 186 Lungen Tx

1996: 204 11 Leber Tx

1997: 246 1 Leber + Lunge Tx

1998: 252 1 Weitere Organe Tx

1999: 218 6 Weitere Organe + Lunge Tx

zo000: 360 2 Weitere Organe + Leber Tx

zoor: 186 (hohere Zahlen aufgrund von Nach-

2002: 166 erhebungen und geinderter Doku-

2003 128 mentation)

e 00 *davon 36 post Tx verstorben

2005 134
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6 Standardstatistik Stufe |

6.1 Struktur der Versorgung in 2005

Fiir das Jahr 2005 beteiligten sich bis Juni 2006 insgesamt 96 Einrich-
tungen am Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose“. Da in einigen Stid-
ten/Regionen zwei bzw. drei CF-Ambulanzen aufgrund neuer Kooperati-
onsformen ihre (gemeinsamen) Patienten unter einer gemeinsamen Am-
bulanznummer dokumentieren, wird in der nachfolgenden Auswertung
nach 93 Einrichtungen differenziert.

Die nachfolgenden Auswertungen zur Ergebnisqualitit werden zum Teil
getrennt fiir Einrichtungen mit weniger als 5o Patienten (Typ A) und fiir
Einrichtungen ab 50 Patienten (Typ B) vorgenommen. 57 Einrichtungen
(Typ A) betreuen weniger als 50 Mukoviszidose-Patienten und 36 Einrich-
tungen (Typ B) betreuen 50 und mehr Patienten.
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6 Standardstatistik Stufe |

mmm Anzahl der Einrichtungen
~=— Anzahl der Patienten

<u 30 230 140 50 5160 610 nsp 81:50 1100 100
Kliniktyp [Anzahl CF-Patienten 2005)

Abb. 13 Zahl der in 2005 dokumentierten Patienten in den Einrichtungen

Die Abb. 13 basiert auf den tatséchlich dokumentierten Patienten in 2003,
wihrend die Einteilung in Typ-A- und Typ-B-Kliniken nach den betreuten
Patienten vorgenommen wurde.

Die Typ-A-Einrichtungen betreuen 24,1% aller CF-Patienten, die Typ-B-
Einrichtungen 75,9 %. Die hichste Zahl der CF-Patienten, die in 2005 in
einer Klinik versorgt wurde, betrigt 358. Von den erwachsenen Patienten
wurden 39,7 % in 13 Einrichtungen unterschiedlicher Gréfe fiir ausschlief-
lich erwachsene CF-Patienten betreut. 59,6 % der erwachsenen Patienten
wurden in pidiatrischen Einrichtungen und 1,1% in einer gemischten Ein-
richtung betreut. Im Jahr 2005 waren in mehreren (=16) padiatrischen
Einrichtungen 50 % und mehr der CF-Patienten erwachsen {davon ver-
sorgten drei Einrichtungen weniger als 20 CF-Patienten). Insgesamt 59,9 %
aller CF-Patienten wurden in Universitidtskliniken betreut.

6.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der QualititssicherungsmaR-
nahme beteiligten CF-Patienten wird zum einen das Alter aller am 31.12.2005
lebenden 6.328 Patienten (= bis dahin nicht als verstorben gemeldet) ver-
wendet (dies war die alleinige Berechnungsgrundlage bis zum Jahrgang
2004). Ab dem Jahrgang 2005 wird erginzend fiir alle im jeweiligen Aus-
wertungsjahrgang gemeldeten (= per Verlaufsdokumentation) Patienten
das Alter in dem betreffenden Jahr bestimmt (Abb. 15). Fiir den Jahrgang
2005 sind dies 4.551 Patienten.
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6.2 Altersstruktur der Patienten

Altersstruktur fiir 6.328 Patienten:

577 {9,1%) der am Projekt beteiligten Patienten sind jiinger als sechs
Jahre, 2.375 (37,5 %) sind zwischen sechs und 18 Jahre alt, und 3.376 (53,4 %)
sind 18 Jahre und ilter. Das mittlere Alter betrigt 19,7 Jahre (+11,2). 52,2%
der Patienten sind minnlich, 47,8 % weiblich. Die zehn iltesten Patienten
sind zwischen 62 und 67 Jahre alt.

| 80

+ 50

g

[~}
=]
—m—  Patienten > 1€ lahre in %

IR Mittleres Alver (lahre}

1985 | 1880 1895 1996 1897 1988 1599 2000 2001 2002 260 2004
=268 | n=7987 | =296 | n~35B2 | #4282 | #4262 | n=a97) | #=5231 5358 | r=5675 | n=59i1 | n=6081

1 A 127 | 146 153 157 | 155 163 168 115 7.2 187 19,2 197
il 71 187 28 | n7 | 331 35,7 1 EL] 39 438 46 486 561 52 504 1

Abb. 14 Altersentwicklung der Patienten seit 1985 (fiir 6.328 Patienten}

Die Angaben zum mittleren Alter (Sdulen in Abb. 14, linke y-Achse) und
zum Anteil der erwachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) fiir 1985 und
1990 beruhen auf den Daten der langjihrigen CF-Register in Frankfurt/
Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden Untersuchung der
Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994 vorgestellt (Wiedemann
w. Paul 1994).
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Abb. 15 Altersentwicklung der Patienten seit 1985 (fiir 4.551 Patienten)

Altersstruktur fiir 4.551 Patienten (Abb. 15):

631 (13,9 %) der am Projekt beteiligten Patienten sind jiinger als sechs Jah-
re, 1.943 (42,7 %) sind zwischen sechs und 18 Jahre alt, und 1.977 (43.4 %)
sind 18 Jahre und ilter. Das mittlere Alter betrigt 17,7 Jahre (+11,0). 51,9 %
der Patienten sind minnlich, 48,1% weiblich. Die zehn iltesten Patienten
sind zwischen 57 und 67 Jahre alt.

Weiblich
=304

60 Mannkich

i B

n=3303

Alter (|ahre)

[ et —— — L —
130 120 e 100 50 80 70 60 50 40 30 0 10 0 0 20 30 40 5 60 70 B0 90 100 110 10 330
Anzahl Patienten

Abb. 16 Afters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten (31.12.2005)
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6.3 Demografische Angaben

6.3 Demografische Angaben

Tab.3  Ethnische Zugehdrigkeit aller Patienten 1995-2005

Patssivhen (n) Retabtrer Arled | ™)

Kaukasisch 6.279 93,6
Tiirkisch E _20_3“ - BEW
Asiatisch 6 ¥ ~ 70,; :
Afrikanisch T — ;,1 _.
Andere ) ;34 — —20——
Ohne Angaben B —75_ i 1","1*
Gesamt B 6.7-05 100,0

Tab.4 Familienstand der Patienten 2005

Patsznien pnter 28 fahre Paliemten 18 |ake fille PRtienten
und Eler

ledig T 1559 789 4084 837
verheiratet - V . 3427” 717,3 y : 342 7.5
geschieden . 55 3 2_,8 ' i 55_ 1.2 T
verwitwet L 1 - 01 - ‘ : <01 N
ohne Angabe l 749 : 71,977 720 N 71,07 7697 7 15
Gesamt 25 100 1y7 100 4551 1000
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6 Standardstatistik Stufe |

Tab.5 Wohnsituation der Patienten in 2005

Patienten usiee 14 lahre il 1 fille Fatlenten

bei den Eltern 2,538 98,6 815 41,2 3353 73.7
allein in 5 0,2 h42 274 547 12,0
eigener

Wohnung

Partnerschaft 564 28,5 564 12,4
Heim u. a. 24 09 29, 1.5 53 12
chne Angabe i 03 27 14 34 0,7
Gesamt el L 2.574 100,0 1.977 100,0 4.551 100,0

Tab.6  Schule/Ausbildung/Beruf in 2005; *) darunter 631 Patienten unter sechs jahre

Palientes umer 18 [ahre Fatienien 13 |asee A Fahemen
und altar

Schiler 1758 68,3 185 3.4 1.943 42,7
Berufs- 74 29 471 238 545 12,0
aushildung

Berufs- 780 39,5 780 47
tatigkeit

arbeitslos 151 7.6 151 33
Rentner 305 15,4 305 67
Ohne 742 288 85 43 827 18,2
Angabe*

Gesamt 2.574 100,0 1.977 100,0 4.551 100,0
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6.4 Angaben zur Prozessqualitat

6.4 Angaben zur Prozessqualitat

6.4.1 Fehlende Daten

Nachfolgend werden die Raten fehlender Angaben fiir einige ausgewihlte
Parameter des Basisbogens (Tab. 7) und des Verlaufsbogens (Tab. 8} aufge-
listet.

Grundlage der Auswertung 2005 sind 8.651 Basisbogen aus den Jahren
1995 bis 2005 einschlieflich Doppel-, Dreifach-, Vierfach- und Finffach-
meldungen derselben Patienten aus verschiedenen Einrichtungen. Werden
die Verweigerer nicht beriicksichtigt, verbleiben 8.466 Basisbogen, die fiir
die Tab. 7 zugrunde gelegt wurden (das entspricht 6.705 verschiedenen Pa-
tienten).

Tab.7 Verteilung ausgewdhlter fehlender Angaben auf den Basisbogen; *) wurde in der
Auswertung im Abschnitt 6.4.3 als ,nicht identifiziert” gewertet; **) zur Patientenidenti-
fikation; ***) 5. Kapitel 6.4.2

Hasfigheil [n Relaties Gntedl (%1

Geburtsrang** 12 0,2
Geburtsdatum der Mutter** - 3; ' —~0—1-5—~—
Dokumentationsdatum 55 : 0.,“8
Ethnische Zugehdrigkeit | _23 ‘ -0.,3_
Monat der CF-Diagnosestellung ‘ 17.518 7 22,6
Jahr der CF-Diagnosestellung _ _333_.__ 5_.-0_ _
Kriterium zur CF-Diagnose*** 7 4197 . 62 >
Anzahl der Geschwister _ _}8“ R ;;
davon Geschwister mit CF 7 9_3: : 14
Keine Angabe fir die zweite Mutation, 78- | 1,£

wenn erste Mutation angegeben®

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbeobachtungen wird nicht aus dem Do-
kumentationsdatum, sondern aus dem Datum der klinischen Messung
berechnet. Diese Angabe fehlt bei einigen Verlaufsdokumentationen. Das
Lingen-Soll-Gewicht und der Body Mass Index kénnen nicht berechnet
werden, wenn das Korpergewicht undfoder die Korpergrofie fehlen
{Tab. 8).
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6 Standardstatistik Stufe |

Tab.8 Verteilung ausgewdhlter fehlender Angaben bei 4.551 Verlaufsbeobachtungen in 2005;
*bei 13 Patienten ist eine exakte Altersberechnung nicht maglich; **altersbedingt
fehlende Angaben

Patiaiilen weler § |ahee Vaiienten uber & |abee Alle Patiesien®

Kirpergewicht 1 0,2 3 01 17 0,4

{kg} s m)

KérpergroRe 4 0,6 5 01 22 0,5
fem}

Vitalkapazitit 436 69,1 97 25 544 11,9
FEV, 444** 70.4 100 26 555 12,2
MEF_ 438** 69,4 167 4,3 616 13,5
P aeruginosa 1 0,2 1 0,3 12 03
B. tepacia 2 03 10 03 12 03
Immun- 144 22,8 503 12,8 656 14,4
globulin G

Komplikationen/ 1 0,2 5 01 6 01
Sonderprobleme

Antibiotika 14 2,2 64 1,6 78 1,7
weitere 6 0,2 () 0,1
relevante

Therapien . -
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6.4 Angaben zur Prozessqualitat

6.4.2 Diagnosestellung

Tab.9a Alter bei Diagnosestellung (1995 bis 1999); *) bis 1999 werden die Ergebnisse aus den
Vorjahren ohne Nachdokumentationen mit dem Stand von 2004 verwendet.

Patienten {n}

Mittelwert in Jahren

Standardabweichung

Median
Kleinster Wert
Grofter Wert

Im ersten Lebensjahr
diagnostiziert

Mit 18 [ahren oder
spater diagnostiziert

1955

171

36

6:4

1,2
<01
52,9

8o

-

4

@a%)

Tab.gb Alter bei Diagnosestellung (2000 bis 2005)

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

Im ersten Lebensjahr
diagnostiziert

Mit 18 jahren oder
spater diagnostiziert

1000

260

43
7.7

14

<01
394

92
(35.4%)

£l
(11,9%)

1392 1997 1954 Wa
185 219 18 173
34 36 41 41
4,9 7.5 83 7.9
12 06 08 o
_ <01 "’<0‘1 <_D,1_ ——:{;"1”
329 429 57,6 ny
a5 128 = V 7117 l E-JG -
(51,4%) {55.9.%) (50,6%) {50,8 %)
— s _20 . =
{3,2%) (7.9%) 87%) {5.8 %)_ +
2001 AERIR 1003 2004 1005
186 166 128 159 134
43 4.2 42 5.9 36
éj 81 . 7.0 11,7~ 6,5 i
0,7__ - 12 1,077 7 0:7 _1,0_
<01 <01 <01 <01 <01
53.7 46,0 383 48,6 47,0
96 | 78 7779 8 " 48
(516%) (47.0%) (61,7%) (54.0%) (358%)
7”12 - 9_ ) ;7 17 6 .
(65%  G4%  (55%) ({0_:_7%) (a5%)




6 Standardstatistik Stufe 1

Tab. 10 Symptome, die 2005 zu den 134 CF-Diagnosen fithrten {Mehrfachangaben maglich}

Palieaien |n| Relaliver Aslpdl der Palientes %)

Symptome fiir CF-Diagnose 3 22

unbekannt

Screeningtest _8_ f;,o

Gastro-intestinale Probleme i 19 i 14,-2

Putmonale Probleme _ 37 _ ‘ 276

Gastro-intestinale und ] 29 V . 216

pulmonale Probleme

Mekoniumileus - 15 - . 11,2

Analprolaps 1 ) 0;7
~ Geschwisterkind “ “9 i : 6,7.

Im Verfahren ,Qualitdtssicherung Mukoviszidose wird die Diagnosestel-
lung durch den Natrium- bzw. Chloridgehalt (in mmol/l) in der Pilocarpin-
iontophorese, eine positive nasale Potenzialdifferenz, die Bestimmung des
Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die zur CF-
Diagnose gefiihrt haben, dokumentiert.

Bei 419 (6,2%) von 6.705 Patienten wurden weder pathologische
Schweifdtestwerte noch eine positive nasale Potenzialdifferenz angegeben,
noch wurde der Genotyp bestimmt.

Bei 66 Patienten (1,0 %) wurde die Diagnose widerrufen.

6.4.3 Gentypisierung

Im Jahr 2005 war fiir 5.655 Patienten (84,3 %) der Genotyp mittels DNA-
Analyse bekannt (Tab. 11).

Von den iiber 1.000 bekannten, fiir die Mukoviszidose verantwortlichen
Mutationen auf dem langen Arm des Chromosoms 7 treten die meisten
nur sehr selten auf. Die hiufigste Mutation ist AF508. Sie wurde 7.530-mal,
also in 66,6 % der Fille (bezogen auf zwei Mutationen pro Patient) gefun-
den (Tab. 12). 48,7 % der Patienten sind AF508-homozygot, was 95,1% aller
Homozygoten entspricht (Tab. 15). Weitere 18 % sind AF508-heterozygot
(Tab. 14). Beide Mutationen sind fiir 4.019 (71,1%) der Patienten bekannt

(Tab. 13).
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6.4 Angaben zur Prozessqualitat

Tab.11 DNA-Analyse

Pakiemien {n) Relaiiver Aatpl der Pallemien 0%
Genotyp nicht bestimmt 1.050 15,7
Genotyp bestimmt - 565; _ —84,3 _
Gesamt 767.705 ‘ 7 ;.00; 7

Tab.12 Mutationshdufigkeit

Minsiombaufighed {7 Relatiwe Mlutatonshrafgieil (%
AF508 7.530 66,6
551D = 175 _1,5 .
G542 175 - 15 V
R553X ‘ 188 | 17
W1282% 47 ‘ 0,4-
R347P | 1167 71,0
N1303K | -189 17
dis07 . ;1 : "y <o:
171716 — A | 75 0,7
A455E : 8 - <0,€l
S549N ) 1 . ( 6,1
621416 —T .12 _ : "0,1
Rii7H - 35 ‘ 0;3 3
R1162X i 720 7;;2
3849+10kb C — T 65 7 7”0,6
2184dA _ -10 } :0,_1 |
Andere . 75677 R 75,07
Nicht identifiziert _2.08_6"- - 1-8_,4. :
Gesamt 7 11.3i0 ] K ;00,;)
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Tab.13 Mutationen

Henfigleall Inj
2 bekannte Mutationen i 4.019
1 Mutation bekannt, 1_186 "
eine nicht identifiziert
Beide Mutationen nicht identifiziert 450
Gesamt ” 5.!’;55- -

Tab. 14 Kombinationen von Mutationen

Haufighet (=) Rebatee Hiulghes (%)

AF508-Homozygot 2.753
AF508 + andere Mutation 1016
AF508 und nicht identifiziert 1008
nicht AF508 und nicht identifiziert 178
beide Allele nicht AF508, aber “

identifiziert 250
Beide Aliele nicht identifizert 45(7)A
Gesamt _..“5.655

Tab. 15 Homozygote

Hemarggote|n) Ralativer Anbell der Homeaygiten (%)
AFs08 2.753 95,1
G551D - 57 (;2 -
G542X .8 i 03
RSs3X 6 02
W1282X 7 5 = 0;
R347P ) : 0,0
N1303K F 176 0.6 7
diso7 ‘ 1m <01
171716 — A " 1 <;1 ]
621416 —=T L 71 7

34

Belative Haufighelt (%)

48,7

18,0

17,8

31

a4
8,0

100,0

<01



6.4 Angaben zur Prozessqualitat

Fomadyqolein| Ealatrwer Anbell St Homedwgaten
RuzH 1 <01
3849+10Kbc — T —;— _<"(-],1 J
Andere F 97 | 33 ﬁ
Gesamt ﬁzi896_ - w00

6.4.4 Therapie

Tab.16 Pseudomonas aeruginosa {P. aeruginosa) und/oder Burkholderia cepacia (B. cepacia)
und Antibiotikatherapie

Blle Pagienten

Leeng fai lgiwesen

nachyemissen

Patienten unter 884 343

1.690 65,7 2.574 100,0

18 Jahre

Antibiotika- 867 1.332 2.199

therapie

keine Antibiotika- 17 358 375

therapie
Patienten 18 Jahre 1.439 72,8 538 27,2 1.977 100,0
und lter

Antibiotika- 1.417 438 1.855

therapie

keine Antibiotika- 2 100 122

therapie
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6.4.5 Status der Behandlung

Tab.17 RegelmdRige Behandlung oder Konsultation

Patienten undes Bagienten 18 |shre hlie Pabenien
L8 jahre und alier

In regelmaBiger 2.507 97,4 1913 96,8 4.420 97,1

Behandlung

Zur Konsultation 61 24 59 3,0 120 26
vorgestellt

Ohne Angabe 6 0,2 L 03 11 0,2

6.5 Ergebnisqualitat
6.5.1 GriBe, Gewicht

Patienten unter 18 Jahre

Wie schon in den Vorjahren werden einige Ergebnisse in Abhingigkeit von
der Grofie der CF-Ambulanz (Zahl der 2005 in der Einrichtung behandel-
ten CF-Patienten) dargestelit.

Dabei bedeutet

Typ A: In der Einrichtung werden weniger als 50 Patienten behandelt.

Typ B: In der Einrichtung werden 50 und mehr Patienten behandeit.

Tab. 18 enthilt die Verteilung der Patienten mit einem Lingen-Soll-Gewicht
(LSG) von unter oder ab 9o % des Normwertes nach Reinken (Reinken u.
van Oost 1992) fiir alle Patienten (Zeile Gesamt) und unterteilt nach Alters-
klassen fiir Einrichtungen beider GroRen (bei klinischer Messung). Ab
Tab. 18 wird neben dem Mittelwert die Standardabweichung aufgefiihrt.



6.5 Ergebnisqualitat

Tab. 18 LSG fiir alle Patienten von < zwei bis < 18 Jahre

hine L% o o H0% &t wigial Siandanl-  dAiak

daiel i b

<2 5 3,1 49 304 107 66,5 95,0 114 161
-3 33 16,1 172 83,9 | 98,9 9,0 205
= AT 225 35 _3_ __.;;;_ _35 25;
6-7 69 20,7 k 254 i 79,3 98,3 10,4 333
8-9 70 22,2 2; v77,8 _ _99_;)_ _11TB_M [ 315 7
10-11 il 03 64 210 B ;40 78,7 M_;);,; i —_1; 305 i
12-13 1_1._;.__“. 35_1 ........ 209—_6_4,9 | 96,7177 71371 7 3R )
14-15 1137 K 734.(7) 7 219 66,0 -:7,7 15,2 _-332—
16-17 110 32,7 _ 225— 57_3 ““97,4 | 7715.71ﬁ 33757
Gesamt 6 02 6B 255 1508 741 09 124 257

%Rate 156 2 99 % pro Ambulanz

Angaymisierte Einvichtungsnummer

Abb. 17 LSG, < 18 )ahre, < 50 Patienten (Typ A)
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%-Rate 156 2 50 % pro Ambulanz

Anpnymisierte Einrichtungsmammer

Abb. 18 LSG, < 18 Jahre, > 50 Patienten {Typ B)

Erwachsene Patienten (18 Jahre und ilter)

Der Body Mass Index (BMI) = Korpergewicht (kg): Korpergrofie* (m?*)wird
fiir erwachsene Patienten nach Miiller (Miiller 19g3) in die folgenden Ka-
tegorien eingeteilt:

normal {19 < BMI < 25},
Untererndhrung, Stufe | (17 s BMI < 19),
Untererndhrung, Stufe 1f (i6<BMi<17)  und

Untererndhrung, Stufe Il (BMi < 16)




6.5 Ergebnisqualitat

Tab. 19 BMI fiir alle Patienten ab 18 Jahre

Ohre B

K

lahrei

Wangard  Arrahl
b |
chung

Miriel

18-21 1 0,2 201 36,0 357 63,9 20,0 2,7 559
22-25 3 ] 0,7 ) 71517 34,7 zsi i _b:tl.b' 20,2 28 435
26-29 “ -2" 0,7 -ngbi 30,1 207 69,2 -—2—0';-« —2,;— 299
30-33 7 e 763 2_73 3 168 &7 72,7 - 208 2,77 ;31
>4 : 102 225 351 : 775 21,2 31 453
Gesamt ?_ _“.0,3___ F 307 1364 69,0 20,5 29 1.977

%-Rate BMF 2 19 pro Ambulanz

ZERBORTALEREIERE

Abb. 19 BMI, ab 1B Jahre, < 50 Patienten (Typ A)

Anonymisierte Einrichiungsnummer
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%-Rate BMi 2 19 pro Ambrlanz

QEEFEEEERE T SREAIBREERARETRERIEEREEREE
Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 20 BMI, ab 18 jahre, > 50 Patienten (Typ B)

Die mittleren BMI-Werte der Patienten in der Altersklasse von 18 bis unter
22 Jahre sind signifikant niedriger (p <o,05) als bei ilteren Patienten
(30 Jahre und dlter). Die mittleren BMI-Werte der Einrichtungen vom Typ
A und B unterscheiden sich nicht signifikant (siehe Abb. 19 und 20).

6.5.2 Lungenfunktion

Patienten von sechs bis unter 18 Jahre

Lungenfunktionsdaten werden nur von Patienten, die mindestens sechs
Jahre alt sind, ausgewertet. Von 470 Kindern zwischen zwei und sechs Jah-
ren lagen 2005 dariiber hinaus 195 Werte fiir die Vitalkapazitit (VC) vor.
Zur Beurteilung der Lungenfunktion werden die Vitalkapazitit, die Einse-
kundenkapazitit (FEV ) und der maximale exspiratorische Fluss bei 25%
der Vitalkapazitit (MEF,) nach Zapletal et al. (1987) entsprechend Ge-
schlecht und KérpergroRe normiert.
Als normale Tungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

v

v

80 % des Normwertes,

FEV

v

80% des Normwertes bzw,

v

MEF > 60% des Normwertes nach Zapletal et al., 1987.

5
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6.5 Ergebnisqualitat

Tab. 20 VC (in Prozent der Norm) fiir alle Patienten im Alter von sechs bis < 18 Jahre

Ali=r ohne W 11} % Miltet-  Standard  Bnxahl
tlahre werd i

6-7 18 54 84 252 31 63,4 B8.6 177 EEE]
8-9 11— 3;— 80 254 224 7;1 ?8; [ _15,8 315
10-11 3 71,0” ] é?r ] 28,5‘ | 55 __7_0,5 _ 87.5 16,17 4 3057
B o 28 m  wp 15 &6 81 173
14-15 T 2,; 9% 28—9 = _2_27 _ v5§,4 7787.37 19.71 i 332
16-17 ‘ 2 0,6 - 71i8-— | 351 215“_ .—-«-5";3— 88,7 £ 21,; g ;35 “
Gesamt 5—2 _2,7 “ 583 7 Eo;; 7i.308 e 67,3 87,;“ 18,2 1.943

%-Rate VC > 80% pro Ambulanz

Anonymisierte Einrdchtungsaummer

Abb. 21 VC, sechs bis < 18 Jahre, < 50 Patienten {Typ A)
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%-Rate VC 2 B0% pro Ambulanz

Anenymisierte Einrichtungsnummer
Abb. 22 VC, sechs bis < 18 |ahre, = 50 Patienten {Typ B}
Die VC (in Prozent der Norm) unterscheidet sich zwischen den einzelnen
Altersklassen nicht signifikant {siehe Tab. 20). Die mittleren VC-Werte der

Einrichtungen vom Typ A unterscheiden sich signifikant (p < 0,05) von de-
nen der Einrichtungen vom Typ B (vgl. Abb. 21 und 22).

Tab.21 FEV ({in Prozent der Normj fiir alle Patienten im Alter von sechs bis 18 Jahre

KT ahne FEY Y =80% Mittel- Standani Aeaahl
{lahre| wert  abwel im

B 19 5.7 58 17.4 256 76.9 96,9 189 333

-4 14 41 64 20,3 238 75,6 93,2 193 315
10-11 5 13 76 249 225 738 90,9 19,7 305
12-13 79 ' Z,éii 123 ) 73;,2 190 ;9,0 ” 83,4 217,57 ] 3n
14-15 8 2,7 125 377 - 198 59,6 = 855 24,1 132
16-17 | 3 ¢9 142 423 191 56,8 83,7 26,5 ) 336

Gesamt 57 29 588 30,3 1.298 66,8 8838 22,5 1.843
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6.5 Ergebnisqualitat

Die mittlere FEV_(in Prozent der Norm) unterscheidet sich in den Alters-
klassen bis 10 Jahre signifikant (p<o,o1) von der in den héheren Altersklas-
sen von 12 bis 17 Jahre (vgl. Tab. 21).

%-Rate FEVA 2 B0% pro Ambulanz

L |

» 1041
1]
11 111 1 1
LT | L

. Bl | 1A 1A | |1
EEEERER RS BT LR EERS R E R SIS R e R E RS R

Anonymisierte Einrlchtungsnumemer

Abb. 23 FEV,, sechs bis < 18 |ahre, < 50 Patienten (Typ A)

%-Rate FEV1 2 80% pro Ambulanz

HiRE R B 3R NS TR SRR RS B R LR 8
Anonysisierts Einrichtungsnummer

Abb. 24 FEV , sechs bis < 18 |ahre, > 50 Patienten (Typ B)
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Tab.22  MEF,, (in Prozent der Norm) fiir alle Patienten im Alter von sechs bis < 18 Jahre

Alpsr ohee MIF r.\[r_ e 3% = B Mike L finrahi
(ahre)

6-7 2 75 126 37.8 182 54,7 73,0 35,9 333

8-9 18 57 135 429 162 514 67.4 34.7 315

10-11 10 33 137 44,9 158 51,8 67,5 36.4 305

12-13 13 4,0 187 58,1 12 37.9 54,6 33,0 322

14-15 12 36 187 56,3 133 40,1 58,0 379 332

16-17 10 3.0 208 61,9 118 351 535 36,1 336

Gesamt 88 4.5 980 50,4 875 45,0 62,2 364 1943

Bei MEF__ (in Prozent der Norm) bestehen signifikante Unterschiede
(p <o,01) zwischen den unteren Altersjahrgingen (bis neun Jahre) und al-
len hoheren Altersklassen ab zwolf Jahre (Tab. 22).

9%-Rate MEF25 2 60% pro Ambulanz
k-

L1l WL TR
R E RS A S 3 b bt RS R RS R R e g g
Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 25 MEF,,, sechs bis < 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ A)
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6.5 Ergebnisqualitat

g

&

%-Rate MEF25 2 60% pro Ambularz
L4

'8

Anenymisierte Einrichtungsaummer

Abb. 26 MEF , sechs bis < 18 Jahre, 2 50 Patienten (Typ B)

Erwachsene Patienten (18 Jahre und dlter)

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

Ve = 80%,
FEV, =80% und
MEF, = 60 % des Normwertes als Qualitdtsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die international iiblichen EGKS-Werte nach Quan-
jer (1983) verwendet.

Bezieht man die Vitalkapazitit auf die EGKS-Normen fiir die forcierte
Vitalkapazitit, dann sind diese fiir 860 der 1.977 erwachsenen Patienten
(41%) normal (vgl. Tab. 23).
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Tab, 23 VC {in Prozent der Norm) fiir alle Patienten ab 18 Jahre

ahne YL WL =805 Mgl Stindied Asaak

el

18-21 14 25 286 51,2 259 46,3 76,9 213 539

22-25 11 25 233 53,6 m 439 76,1 21,1 435

74,7 22,2 299

26-29 5 17 167 55,9 127

425

30-33 2 0,9 117 50,6 12 485 78,0 223 231

= 15 3.3 267 58,9 1m 7.7 7.9 213 433

Gesamt 47 24 1070 54,1 860 43.5 758 215 1977

%-Rate VC 2 B0% pro Ambulanz

672
908

“““““ §dERHRRELE
Anenymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 27 VC, ab 18 [ahre, < 50 Patienten (Typ A)
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6.5 Ergebnisqualitat

8

-1

%-Rate ¥{ z Bo% pro Ambulanz

k-]

RN R R R R RS R R R R ER
Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 28 VC, ab 18 Jahre, = 50 Patienten ({Typ B)

Tab.24 FEV, (in Prozent der Norm) fir alle Patienten ab 18 |ahre

MY« 50% Mittel  SSandard  Angaks

WEn sl [1:3]

- 18-21 12 21 376 67,3 11 30,6 64,4

25,0 559

22-25 1 5 323 74,3 101 232 60,0 24,4 435

26-29 5 1,7 20 80,6 53 17.7 56,0 214 289
30-33 il 0.4 179 77,5 51 221 58,8 24,9 231

z34 15 33 369 815 69 15,2 52,9 235 453

Gesamt 44 22 1438 753 445 225 58,9 248 1977

Die mittlere FEV_(in Prozent der Norm) unterscheidet sich signifikant
(p < 0,05) zwischen der jiingsten Altersgruppe (< 22 Jahre) und den ilteren
Patienten (vgl. Tab. 24).
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%-Rate FEV1 2 80% pro Ambulznz

|

| | | L |

ER R R R e R a PSS R R R R PRI EREREREEEY
Angaymisierte Fnrichtungsnummer

Abb. 29 FEV,, ab 18 Jahre, < 50 Patienten (Typ &)

=

s

%-Rate FEVI 2 80% pro Ambulant
k-]

L]

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb.30 FEV, ab 18 |ahre, > 50 Patienten (Typ B}
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6.5 Ergebnisqualitat

Tab.25 MEF, (in Prozent der Norm) fiir alle Patienten ab 18 Jahre

e ahne MEF MEF < §0% MIF_ »E% Mittel: Standand  Ancahl
(Rahra| weif abrewesi {ni

thung

1821 2 48 422 755 110 19,7 37.0 29,1 559

22-25 28 6.4 356 81,8 51 15 30,1 27,5 435

26-29 16 5.4 258 86,3 25 84 24,6 225 299

3033 10 4.3 205 88,7 16 6,9 28 215 231

234 25 55 402 887 26 57 224 23,1 453

Gesamt 106 5.4 1.643 831 228 11,5 288 263 1977

Der mittlere MEF,_ (in Prozent der Norm) in % unterscheidet sich signifi-
kant zwischen der jiingsten Altersgruppe (< 22 Jahre) und den ilteren Pa-
tienten (p < 0.01) sowie zwischen den Einrichtungstypen A und B (p< 0,01},
vgl. Tab. 25 und Abb. 31 und 32.

%-Rate MEF25 2 60% pro Ambulanz
k-

ZERERR SIS SRR FRPRBERIRERERRESD

Anonymisierte Einrichtungsnommer

EEi
05
776
53
%5
b1
87
)
672
908
81

Abb. 31 MEF

25"

ab 18 |ahre, < 50 Patienten {Typ A}

49



6 Standardstatistik Stufe 1

%-Rate MEF25 > 50% pro Ambulanz

PEER AR IEIEAFRUZIREIRRFIRREAGERIEERRE

Anonymisierte Einrichtungsnumamer

Abb.32 MEF,, ab 18 Jahre, > 50 Patienten (Typ B)

6.5.3 Immunglobulin G (IgG)

Von Pilgrim et al. (1975) und Harrison (2oo1) liegen modifizierte Normal-
werte fir Immunglobuline im Serum fur Kinder und Jugendliche bzw. fiir
Erwachsene vor. Es wird untersucht, wie hoch der Anteil der CF-Patienten
mit einem Immunglobulin G im Normalbereich (= Mittelwert +2 Standard-
abweichungen (2s)) ist.
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6.5 Ergebnisqualitat

Tab. 26 g6 fiir alle Patienten bis < 18 Jahren

Alber Otrear by lgh<-2s mcighicns G & Mittel- Slandard  Anrahl
Clahre| in|

4-5 51 192 11 42 173 B53 30 113 83 2,9 265

67 35 105 16 48 236 709 46 13,8 9.4 32 333

8-9 42 133 12 38 194 616 67 213 99 35 315

10-11 29 95 6 20 172 564 98 321 109 39 305
12-13 3% 112 7 022 140 435 139 432 122 6,7 322
14-15 35 105 6 48 173 521 108 325 128

4.4 332

16-17 28 83 9 27 153 455 146 435 141 4,8 336

Gesamt 352 137 95 3,7 1473 572 654 254 106

49 2574

Tab. 27 IgG fiir alle Patienten ab 18 Jahre

Rlte {ine fgl g < -z5 i 5 g < 38 lghrm  MNittel Stasdard
{lahna| wert abwel

18-n 65 123 M A3 232 451 A FWF 147 50 559

22-25 65 149 235 57 184 423 161 370 146 4.9 435

26-29 54 181 12 40 113 378 120 401 151 51 299

30-33 43 186 8 3K 84 364 9% 416 148 4.4 231

234 71161 3 51 208 459% 149 329 147 6,7 453

Gesamt 302 154 92 47 841 425 740 374 147 53 1977
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6.5.4 Mikrobiologie

Tab. 28 Pseudomonas aeruginosa (P aeruginosa) fiir alle Patienten bis < 18 Jahren

hilter Ohirsr fingaber F aeragingma fa 5. Apvugincea mein  Anzahl [n)
el

<2 5 3.1 19 11,8 137 85,1 161

23 2 1w ®  wa 1 B0 w5

4-5 6 i 23 43 : 16,7 _ 216 : 81,5 2557
67 3 7 0,9 66 19,8 264 793 333

8-9 “4.“ _“1,3 101 73;17 210 ) 66,7 _315 |
10-11 E 1 0:37 107 7 “3—5—1_ ) 197 “64,6 777”3057 7
12-13 § _2,8 150 “ 46,6 o 157 7 50,; : Y]
wis s 15 0 82 67 s03 3

16-17 D 477 7 1,27 “ _253_ _ 60,4 1297 7 7;87.4 e 336 i
CGeamt 3 15 s W3 s 641 257

Tab. 29 P aeruginosa fiir alle Patienten ab 18 Jahre

Alres Dhne Aagaben I aErugisesa [ P aemginow nein Knrahl (w

llaher)

18-21 9 16 361 64,6 189 338 559
22-25 “ _-5 g1,1 322 77:;,0 _1(;8_ : 724,8* 7774357
26-29 ' 7 - -2'0_ 236 “78,.“9 = 57 = 19,1 _29_9_'
30-33 5 22 167 72,3 59 25,5 23i7
234 10 2,2 353 77.9 90 19,9 453
Gesamt 35 71,8 ” ?39 - 7_2_8— E 254 g 1.977
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6.5 Ergebnisqualitit

Tab. 30 Burkholderia cepacia (B. cepacia) fiir alle Patienten bis < 18 Jahren

Al (i g alssi B copacis & B. fegalia nes [TTEAT

<2 6 37 155 96,3 161
2-3 787 73,? 7197777 796,1 *2057
s 7 26 2 o8 6 %6 25
67 w3 1 03 m %7 33
B-9 7 710 3; . ;7 1,07 I 302 e ;;,9 Gl 3;5

10-11 8 7 7“72,6 : 773 7 M71,;7 7k294 . .796,4 7 7.”3057
12-13 _79 2.87 . r ] :,;7 K 3; 7 95.3 7 73;
14-15 _9 _2,7 ____?_ 24 315 _ 94.9 _33_.2_
16-17 10 3.0 ¥ 21 319 94,9 336

Gesamt 77 s 3.0 30 ] 12 ;.467 95,8 " 2:574“

Tab. 31 B. cepacia filr alle Patienten ab 18 |ahre

B e paa ja B cepadia sdin Aagahl in)

30-33 7 3,0 16 6.9 208 90,0 1
234 2 4.9 15 3.3 41b 91,8 453
. Gesamt 88 45 3 3,7 1.816 919 1.977
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|I P.aeruginosa [ B. cepacia |

=34
30-33
26-29
22-35
18-21
16-17
14-15
12-13
10-11
8-9
6-7
4-5
2-3
%3

Alter (Jahre)

0 10 20 30 4.0 5.0 50 7'.0 80 90 100
%
Abb. 33 Patienten mit positivern mikrobiologischen Befund in Prozent

6.5.5 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 293 (11,4 %) der 2.574 Patienten unter 18 Jahren wurden keine Kom-
plikationen oder Sonderprobleme gemeldet. Von 1.977 Patienten, die 18 Jah-
re und ilter sind, wurden 203-mal (10,3 %) keine Probleme gemeldet. Die
aufgetretenen wesentlichen Probleme sind in den Tab. 32 bis 35 erfasst.

Tab. 32 Pulmonale Komplikationen

Palinlen enter B8 Lahre Patienden 1B fahre Alle Paiienten

ABPA i 1 43 1 86 282 62
Pneumothorax 4 m(;,zm _35— 1,8 40— il ;,79 X
Massive - 5 " D,i V 5? 773,4 7 ) 73 771,57
Hamoptoe

Tuberkulose 1 —— <0,1 5 g 03 b i 01
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6.5 Ergebnisqualitat

Tab.33 Gastrointestinale Komplikationen

Patfeenien unter 26 jahre Patznten 1K fahre flle Pajiesdes

Exokrine 2161 84 1.609 8214 3.770 82,2
Pankreasinsuffi-
zienz

Hepatabilidre 575 223 496 251 1.071 23,5
Komplikationen

Diabetes a2 3,6 488 24,7 580 12,7
mellitus

Distale 72 2,8 107 54 179 39
intestinale
Obstruktion

Tab. 34 Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

Paliend e uirler 18 |ahre Fatirsios 13 |abar Klle Padigtiten
und alber

Nasenpolypen- 103 4,0 117 59 220 48

op
Begleitende 360 14,0 390 19,7 750 16,5
Erkrankungen

Tab.35 Mehrfachkomplikationen {gleichzeitiges Auftreten von Pneumothorax und/oder ABPA
und/oder hepatobilidre Kemplikationen und/oder Diabetes meilitus)

Faliesten unier 18 |abee Faticntom 18 |aker Kl PREIEnDen
und dlter

2wei Komplika- 51 2,0 16 9,9 27 54

tianen
Drei Komplika- g 0,2 17 0,9 22 0,5
tionen

Bei 21 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.
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7 Projekt ,Qualitatssicherung
Mukoviszidose“ - Stufe I

B. Wiedemann, Dresden

7.1 Struktur- und Prozessqualitat

7.1.1 Haufigkeit der Kontakte

In der Stufe IT des Projektes ,Qualititssicherung Mukoviszidose* werden
alle ambulanten Patientenvorstellungen (regulire Besuche, Konsile, Not-
fille und Kontakte aus anderen Anlissen) dokumentiert. Seit dem CFAS-
2.0-Update werden auch stationire Aufenthalte beriicksichtigt. Die Tab. 36
bis 38 geben eine Ubersicht iiber das vorhandene Datenmaterial.
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7 Projekt ,Qualitdtssicherung Mukoviszidose” - Stufe i

Tab.36 Verteilung aller dokumentierten Patienten in den Einrichtungen; "von 18 weiteren Ein-
richtungen wurden 514 weitere Patienten dokumentiert; "™im Zeitraum 1996 bis 2006
dokumentierte verschiedene Patienten pro Einrichtung; **?im Zeitraum 1996 bis 2006
wurden insgesamt 1977 verschiedene Patienten dokumentiert

2 87 149 157 165 161 174 1A 170 172 173 336

3 130 144 148 130 145 158 166 196 202 261

i 26 69 72 3 72 70 69 78 93 97 n

5 58 99 103 113 111 119 121 126 133 129 176
6 ‘ 57 72 83 58 12M / 96 ]
7 o ow % & & s 8 1 'S
8 k; ) 4 77773 : 72 -777 3 57 3 - _ g —87

9 49 92 87 103 1 126 135 150 147 150 260

10 1 35 39 38 33 35 32 37 52
11 -y 72 A "114 A i08 7 147 '-155 A144 ‘T'IEV
b _4"_ 9 14_ 18 15 14 = J? i 1;) _-”2._3-
13 o 74 ) 270‘- -Zﬁﬁ 724 27 29”( Zé— . _-36- ]
” R Y
15 : 1 . 15 42 ‘ 44 7 78 : 5 7 E
16 S—_— 10 15 15 ._? T 25- o -35 -
17 37 37 7275 K 12 g 710 ”717 . d o ;IG
18 (e D (;2 um58 ' 72 7 n 77737 ;

Summe 336 708 760 943 918 1064 1051 1095 1100 1105 1977
[ E—— il . — - = .

Insgesamt wurden von 1996 bis 2005 von 1.977 CF-Patienten aus 18 Ein-
richtungen Daten dokumentiert. Drei Einrichtungen haben ihre Teilnahme
1999, 2001 bzw. 2004 beendet (Tab. 16). Folgende sechs Einrichtungen
haben von 1996 bzw. 1997 bis 2005 Patientendaten zu Komplikationen
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7.1 Struktur- und Prozessqualitt

und Sonderproblemen, zu klinischen Messungen, zur Therapie, zu Labor-
befunden und sonstigen Untersuchungen innerhalb der Stufe II erho-
ben:

Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Bereich Lungenklinik Heckeshorn
Frechen, Kinderarztpraxis, Hauptstrafle

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Pid. Pulmologie

Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, Abt. Pneumologie
Osnabriick, Kinderhospital Osnabriick

Tiibingen, Universitits-Kinderklinik, Poliklinik.

Neben diesen sechs Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch weitere
Einrichtungen an Stufe 11 (siche Tab. 36 bis 38). Von den Einrichtungen,
die mindestens vier Jahre lang ihre Daten fiir die Stufe II dokumentiert
haben, wurden die Daten fiir das Jahr 2005 ebenfalls in die Auswertung
einbezogen:

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg

Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona

Homburg, Medizinische Universititsklinik

Kirchzarten, Kinderarztpraxis

K&ln, Universitits-Kinderklinik Kéln, Funktionsbereich Pid.

Pneumologie und Allergologie

Krefeld, Stidtische Krankenanstalten, Kinderklinik

Litbeck, Medizinische Universitiit

m Miinster, Clemenshospital GmbH, Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin und

m Worms, Stadtkrankenhaus, Kinderambulanz.

Um die Anonymitit dieser Einrichtungen zu wahren, wird ihnen in der
folgenden Auswertung eine zufillige Nummer von 1 bis 18 zugeordnet.
Weitere 18 Einrichtungen beteiligten sich mit Meldungen fiir 514 weitere
Patienten iiber kiirzere Zeitriume.

Von 1996 bis 2005 liegen von 29.935 Patientenkontakten aus 18 Einrich-
tungen Verlaufsbeobachtungen vor (Tab. 37). Von weiteren 18 Einrich-
tungen liegen 2.169 Verlaufsbeobachtungen vor. Im Mittel wurden in allen
beteiligten Einrichtungen drei ambulante Kontakte pro Patient und Jahr
dokumentiert.

Mit 45 % war der iiberwiegende Teil der 2005 dokumentierten Patienten
18 Jahre oder ilter (Tab. 38). Nur 152 (13,8 %) der 1.105 im Jahr 2005 doku-
mentierten Patienten war jlinger als 6 Jahre. Je 228 (20,6 %) Patienten wa-
ren zwischen sechs und elf bzw. zwolf und 17 jahre alt.
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Tab.37 Verteilung aller dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen; 7 von 18 weiteren
Einrichtungen wurden weitere 2.169 Kontakte dokumentiert

G

11

12

13

14

15

16

17

18

9 59 52 51 57 58 67 89 1_95_ 106 653
47 452 433 M6 424 46 M9 M8 4w 415
.......... 5 .29 626 ﬁ570. ! 503 746 1.027 978 1.252 1.1177 7 7.448
% m - W .M W _333_____397___35_’?:;_3E
67 32 39 B9 405 4% 435 4B 6L am 385
60 34 ¥ 2 867
w3 ® 7w w5 1B 1 e
% 7 w6 w6 8 a6 s
W%; 224 171 224 i | 687 279 7 ;’1? 76217 5357 3522 ]
I T N 2” A;147,27 195 ] 1_93 172 185_ _174_ —19-5 1.264
e 122 . 2057 il? _——1_13 _131 —15; = 151 Tﬂ
R 5 10 18- 25 21 25 ]:7W 10 13]7.77
4 m 6 w2 wd s 18 8%

S ; _37 - 25_ ; — _113
FrEE o
10 4;.;4 19 2; _7__ 3;_— _105_

1K B W W a5 & 158
L ———"- N 97 182 291 2;7 437697

Summe 456 2363 2601 2893 2680 3548 3309 3876 4234 3975 29935
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7.1 Struktur- und Prozessqualitdt

Tab. 38 Altersverteilung der Patienten, die 2005 dokumentiert wurden; angegeben sind Anzahl
(n) und relativer Anteil in % (Werte in Klammern). ™ Die 313 filr 2005 von neun weiteren
Einrichtungen dokumentierten CF-Patienten waren zu 16, 19, 16 bzw. 49% aus den
Altersgruppen 0-5, 6-11, 12-17 bzw. 218 [ahre.

M. der Onrichiung

0-5 _9(__23,1) _1_13(27,7) 31_(15,_3) _9(_9,31_ 2 ({_7._1}___ E 33{10,5) 152(13,8)

6-11 11(28,2) 61(353) 21{104) 15(155 40(3L0) 80(25.4) 228(206)

1217 B{205) 64(37,79)?729 (14.4) L 207(720,6) 28(217)  2(13) 77(244) 228(206)

218 11(282) 121(59,9) 53({54.6) 39 (30,2) 148(98,7}” 125 (39.7)7 497 (45,0)

Summe 39 173 202 97 129 150 315 1.105

7.1.2 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen

Im CF-Manual {Ballmann u. Smaczny 1998) wird bei jeder ambulanten
Vorstellung, zumindest aller drei Monate, die Bestimmung von Korpergro-
e, Korpergewicht sowie mikrobiologische Untersuchungen von Atem-
wegssekret empfohlen. Fiir Patienten, die sechs Jahre und ilter sind, gilt
dies auch fir die Bestimmung der Lungenfunktionswerte Vitalkapazitit,
FEV, und MEF .

Abb. 34 zeigt die prozentuale Hiufigkeit der Bestimmung dieser Para-
meter gemessen an allen reguliren Kontakten pro Dokumentationsjahr.
Grifle und Gewicht wurden bei fast allen reguliren Kontakten bestimmt;
in einigen — auch grofen - Einrichtungen sogar bei allen Kontakten. In den
Jahren 2004 und 2005 stiegen die Anteile von Mikrobiologie- und Lungen-
funktionsbestimmungen gegeniiber dem Jahr 2003.
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Abb. 34 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen reguldren Kontakten (Lungenfunktion
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ab 6 Jahre)

Die Abb. 35 zeigt den Anteil von Patienten mit wenigstens drei Bestimmun-
gen von Grofle/Gewicht, Lungenfunktion (ab sechs Jahre} bzw. Mikrobio-
logie pro Kalenderjahr. Wie in Abb. 34 zeigt sich eine deutliche Zunahme
insbesondere der Bestimmung von Lungenfunktion und Mikrobiologie in
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7.1 Struktur- und Prozessqualitat

7.1.3 Diabetes mellitus und oraler Glucosetoleranztest

Das Vorliegen eines Diabetes mellitus wird angenommen, wenn auf den
Erfassungsbogen der Stufe I bzw. Il Diabetes mellitus, orale Antidiabetika
oder Insulin dokumentiert wurde. Betrachtet werden alle Patienten der im
Kapitel 7.1.1. aufgefiihrten 18 Einrichtungen.

In den Beobachtungsjahren 1996 bis 2005 hatten im Mittel 1,4 % der
Patienten unter zehn Jahren einen Diabetes mellitus (einzelne Beobach-
tungsjahre siehe Abb. 36). Bei den 10- bis 17-jihrigen Patienten stieg der
Anteil im Mittel auf 10,2 % und erreichte im Mittel 29,7 % bei den Erwach-
senen mit CF.

Prozent g ; 0 % ] 7 i . S i

Abb. 36 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 (0GTT)
durchgefiihrt werden soll. Anhand der Stufe II-Daten wurde analysiert, ob
und mit welchem Ergebnis bei Patienten dieser Altersgruppe der oGTT
durchgefiihrt wurde.
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Tab. 39 oGITT bei CF-Patienten ab 10 Jahren ohne Diabetes mellitus fir die |ahre 2004 und 2005

1004 005
o 1e-17)ahre . 218)ahre = 10-17)ahre 218 ]ahre

Zahl der Patienten in 295 467 202 502
der Altersgruppe

mit/chne Diabetes 33(11%)/262 138 (30%)/329 24 (8 %)/268 146 (29 %)/356
mellitus {89%) (70%) (92%) {71%)
ohne Diabetes 65 (25%)/197 55 (17%)/274 83 (31%)/185 82 (23%)/274
mellitus und mit/ (75%) (83%) (69%) {77%)
ohne o6TT

ohne Diabetes 60 (92%)/5 47 (B6%)/8 68 {92 %)/15 54 (66 %)/28
mellitus, mit oGTT: (8%) (15%) (18%) 34%)

0GTT normal ja/nein

Die Ergebnisse zeigen (Tab. 39), dass 2004 bei 25 % und 2005 bei 31% der
10- bis 17-Jihrigen ohne Diabetes mellitus ein oGTT durchgefiihrt wurde.
Bei den Erwachsenen war dieser Anteil mit 17% fir 2004 und 23 % fiir
2005 etwas geringer. Von diesen oGTT’s der Erwachsenen waren 2004
15% und 2005 34 % auffillig. Bei den Jiingeren waren 8 bzw. 18 % der
oGTT’s auffillig. Unterstellt man z. B. den gleichen Anteil von 18 % auf-
falligen oGTT’s bei den 185 10- bis r7-jihrigen Patienten, bei denen im
Jahr 2005 kein oGTT dokumentiert wurde, dann wurde méglicherweise
bei 34 Patienten ein Diabetes mellitus {ibersehen. Bei den 2774 Erwachse-
nen ohne Diabetes mellitus und ohne oGTT im Jahr 2005 kime man sogar
auf 34 % und damit 94 potenzielle Diabetes-mellitus-Fille. Diese Betrach-
tungen sind hypothetisch, da méglicherweise nicht alle durchgefiihrten
oGTT’s dokumentiert wurden; sie zeigen aber die Bedeutung regelmifiger
oGTT’s.

7.2 Ergebnisqualitat

7.2.1 Pravalenz verschiedener Keime

Auf der Europiischen CF-Tagung 2002 in Belfast wurde gezeigt, dass die
Privalenz von Keimen sehr stark davon abhingt, wie diese Pravalenz defi-
niert wird. Im Allgemeinen ist die Privalenz einer Erkrankung definiert als
Quotient aus der Zahl der Erkrankten, dividiert durch die Zahl der insge-
samt mit diesem Risiko lebenden Individuen. Die Punktprivalenz betrach-
tet einen bestimmten Zeitpunkt. Die Periodenprivalenz betrachtet einen
bestitnmten Zeitraum; im vorliegenden Zusammenhang das Jahr 2005, Es
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7.2 Ergebnisqualitit

ist ein zahlenmiRiger Unterschied, ob man Privalenz von Keimen definiert
als

= mindestens einmal im Jahr bei dem Patienten aufgetreten (s. Tab. 40
und 41},

® in allen mikrobiologischen Befunden des Patienten im Jahr aufgetreten
oder

® in der Mehrzahl der mikrobiologischen Befunde des Patienten im Jahr
aufgetreten.

Diesen Unterschied muss man insbesondere bei Lindervergleichen von
Pravalenzangaben fiir Keime beriicksichtigen.

Die Tab. 40 und 41 zeigen eine Ubersicht iiber nachgewiesene Keime
bei den im Jahr 2005 durchgefiithrten mikrobiologischen Untersuchungen.
Gegeniiber den Ergebnissen von 2004 stieg der Anteil von mucoiden P. ae-
ruginosa Stimmen bei Kindern und Jugendlichen (o—5 Jahre: von null auf
5.3 %/6-11 Jahre: von 17,6 auf 29,2 %, 12-17 Jahre: von 25 auf 42,5%). Bei
den Erwachsenen blieb der Anteil bei 64,1%. Alle anderen Privalenzanga-
ben (Tab. 40 und 41) sind dhnlich wie 2004. In den Ergebnissen zeigt sich
insgesamt wie in den Abb. 34 und 35 von 2003 bis 2005 eine deutliche Zu-
nahme mikrobiologischer Untersuchungen und damit eine Verbesserung
der Prozessqualitit. So lag 2004 von 84,9 % aller Patienten mindestens ein
Befund vor. Im Jahr 2005 lag von 94,3 % aller Patienten wenigstens ein Be-
fund vor. Auch der Anteil von dokumentierten Aussagen zu mucoiden Pseu-
domonas-Stimmen (62,7 % bzw. 84,9 %) und zu MRSA/ORSA (46,3 % bzw.
71,2 %) nahm von 2004 bis 2005 deutlich zu.

Tab. 40 Pravalenz verschiedener Keime im Jahr 2005 (P. aeruginosa und S. aureus)

Alter in fhran P aemiginea

0-5 14,2% 53% 54,7% 0
b-11 32,9% 292% 1% 25%
12-17 53.1% 425% 59,9 % 54%
218 78% 64,1% 49,3% 9,5%
Gesamt 55% 53.4% 56,8 % 56%
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Tab. 41 Privalenz verschiedener Keime im Jahr 2005 {B. cepacia, Stenotrophomonas maltophilia,
H. influenzae, andere}

AL i |ahies B. dfpadEa Senoircghoms M. nflueraae Kndare Keima
w18 mlephilia
0-5 0 38% 33.8% 481%
6-11 7 1,4% 13,4% 29,8% 46,1%
12-17 1,0% 12,9% 13,8% 3L,0% -
218 h 3,656 - 111% | 54% 42,9%
Gesamt 2,19;: a 11,0% ' 16,246 41,8%

Prozent

0-1 25 6-10 1n-17 18-24 25-34 =35

Alter in jahren

Abb. 37 Pravalenz von Keimen

Die Abb. 37 zeigt schematisch die Privalenz verschiedener Keime bei CF-
Patienten von 1996 bis 2005. Die grofiten Altersunterschiede gibt es bei
P. aeruginosa und Himophilus influenzae. Wihrend die Privalenz von
P. aeruginosa mit dem Alter stieg, sank die von Himophilus influenzae wie
erwartet mit dem Alter ab. Im Berichtsband fiir 2004 wurde gezeigt, dass
es keine wesentlichen Unterschiede in der Keimprivalenz zwischen minn-
lichen und weiblichen CF-Patienten gibt.

66



7.2 Ergebnisqualitat

7.2.2 Verlauf der Erkrankung

Das Projekt ,,Qualititssicherung Mukoviszidose” wiirde an Attraktivitit und
Aussagekraft fiir Patienten und Arzte weiter gewinnen, wenn grafische Dar-
stellungen des Krankheitsverlaufs einzelner Patienten in den Behandlungs-
ablauf integriert werden kénnten. Solche Darstellungen kénnen z. T. schon
mit dem bisherigen CFAS-System erzeugt werden, sollen aber in Zukunft
weiter verbessert werden. Im erstellten Pflichtenheft fiir eine neue Software-
Losung, die das bisherige CFAS-System abl6sen soll, sind dazu von einer
Arbeitsgruppe detaillierte Vorstellungen entwickelt worden. Die vorlie-
genden Stufe-11-Daten — von einigen Patienten kontinuierlich iber zehn Be-
obachtungsjahre — sollen genutzt werden, um die Entwicklung der ge-
planten Darstellungen des Krankheitsverlaufs zu unterstiitzen.

Den bisher im Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose® giiltigen
Richtwerten fiir die Beurteilung der Qualitit der Behandlung — u. a. eine
FEV von mindestens 80 %, ein Lingen-Soll-Gewicht von mindestens 80 %
~liegen Daten von Gesunden zugrunde. Die spezifischen Besonderheiten
von Patienten mit Mukoviszidose insbesondere auch in ihrer Altersabhin-
gigkeit werden bisher nur unzureichend beriicksichtigt. Um eine differen-
ziertere Beurteilung der Behandlungsqualitit zu ermoglichen, wurden im
Berichtsband 2004 alters- und geschlechtsspezifische Perzentile fiir das
Lingen-Soll-Gewicht in 9, den Body-Mass-Index in kg/m?* (BMI) sowie fiir
FEV in % der Norm als Referenzdaten speziell fiir CF-Patienten vorgestellt.
Neben diesen CF-spezifischen Perzentilen stehen mit der Arbeit von Kro-
meyer-Hauschild (2001) fur Kinder und Jugendliche auferdem Grofen-,
Gewichts- und BMI-Perzentile Gesunder zur Verfiigung.

In den folgenden Abbildungen ist fiir drei zufillig ausgewihlte Jungen
mit CF sowohl die Entwicklung des BMI (Abb. 38 bis 40) als auch die Ent-
wicklung der FEV_(Abb. 41 bis 43) in den ersten Lebensjahren, gemessen
an den Referenzdaten, dargestellt. Die Abb. 38 bis 41 zeigen neben den do-
kumentierten BMI-Werten die altersspezifischen 3., 50. und g7. Perzentile
gesunder Jungen (nach Kromeyer-Hauschild 2001) sowie die altersspezi-
fischen 3., 50. und g7. Perzentile von Jungen mit CF (siehe Berichtsband
2004).
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97. Perz. CF
0. Per2. CF
37. Perz. CF

» Patient 1

% 97, Perz.

% 50, Perz.

Body-Mass-Index {kg/m)

10 . * 3 Perz.
0 1 b 3 4 5 [ 7 8 9 10 11 12

Alter {Jahre)

Abb. 38 Entwicklung des Body-Mass-Index fiir Patient 1, mannlich, geboren 1996
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Abb. 39 Entwicklung des Body-Mass-Index fir Patient 2, mannlich, geboren 1996
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Abb. 40 Entwicklung des Body-Mass-Index fiir Patient 3, ménnlich, geboren 1996

Fiir die Patienten 1 und 2 wurden regelmiflig BMI-Werte dokumentiert, so
dass die korperliche Entwicklung, gemessen an gleichaltrigen gesunden
Jungen bzw. an Jungen mit CF, sehr gut verfolgt und beurteilt werden kann.
Die BMI-Werte von Patient 1 liegen ab dem zweiten Lebensjahr tiber der
50. Perzentile gesunder gleichaltriger Jungen. Der BMI von Patient 2 sinkt
etwa mit fiinf Jahren nicht nur unter die 50. Perzentile Gesunder, sondern
z. T. auch unter die 50. Perzentile von CF-Jungen. Fiir den Patienten 3 wur-
den zwischen dem sechsten und siebten Lebensjahr fast zwei Jahre lang
keine Daten dokumentiert. Der BMI liegt fast iiber den gesamten Beobach-
tungszeitraum auf oder unter den beiden 3. Perzentilen.

Die Abb. 41 bis 43 zeigen die ab dem sechsten Lebensjahr dokumen-
tierten FEV -Werte der drei ausgewihlten Patienten, die altersspezifischen
3., 50. und g7. Perzentile von Jungen mit CF (sieche Berichtsband 2004)
und eine Referenzlinie bei 80 % FEV .
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Abb. 42 Entwicklung der FEV, (%) fiir Patient 2, mannlich, geboren 1996
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Abb. 43 Entwicklung der FEV, (%) fur Patient 3, mannlich, geboren 1996

Wihrend Patient 1 eine hervorragende FEV aufweist, sinkt die FEV von
Patient 2 etwa mit achteinhalb Jahren unter die 50. Perzentile gleichaltriger
CF-Jungen und mit neun Jahren unter die angestrebten 80 % der Norm.
Die wenigen dokumentierten FEV -Werte von Patient 3 liegen weit unter
den angestrebten 80 % der Norm und nur wenig tiber dem 3. krankheits-
spezifischen Perzentil.

7.2.3 Verlauf der Erkrankung in verschiedenen Einrichtungen

Die Ergebnisqualitit verschiedener Einrichtungen zu vergleichen, ist aus
verschiedenen Griinden schwierig. Das haben alle bisherigen Ansitze in
der Stufe IT und im Benchmarking-Projekt gezeigt. Immer wieder zeigen
sich Unterschiede zwischen den Einrichtungen in bestimmten Parametern,
ohne dass sich diese Unterschiede iiber alle Altersgruppen und alle erho-
benen Qualititsparameter konsistent wiederfinden lassen. Das Ziel dieser
Vergleiche ist und bleibt die Verbesserung der Versorgung von Patienten
mit Mukoviszidose. Dazu gehort, dass Einrichtungen Defizite in den eige-
nen Ergebnissen erkennen und dass, wie z. B. im Benchmarking-Projekt,
die Ergebnisse offen diskutiert werden, um die besten Therapiestrategien
herauszufinden. Die folgenden Darstellungen des BMI bzw. der FEV  aller
Kinder und Jugendlichen einer Einrichtung kénnten dabei als anschauliche
Grundlage dienen.
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Abb. 44 Beispiel Boxplot

Fiir die Darstellung der Verteilung des BMI in Altersstufen (Abb. 45 bis 48)
wurden Boxplots (Abb. 44) gewihlt. Diese Art der Darstellung eignet sich
sehr gut zum Vergleich verschiedener Verteilungen. Pro Altersstufe kénnen
der kleinste und der gréfte BMI-Wert (Spannweite), der Median (50 % aller
BMI-Werte liegen darunter bzw. dariiber) und die ,zentralen“ 50 Prozent
aller Werte abgelesen werden. Es wurden beispielhaft zwei Einrichtungen
vergleichbarer Grofie gewihlt, bei denen besonders bei den Jungen deut-
liche Unterschiede im BMI und in der FEV auffallen.

In den Abb. 45 und 46 sind zur Einschitzung des BMI die 3., 25. und
50. BMI-Perzentile Gesunder aufgetragen (Kromeyer-Hauschild, zoo1). Bis
zum Alter von zwolf Jahren gibt es zwischen den beiden Einrichtungen
keine wesentlichen Unterschiede in der Verteilung des BMI. Ab einem Al-
ter von zwolf Jahren zeigt sich ein deutlicher Trend. Wahrend in der Ein-
richtung 1 die ,zentralen“ 50 Prozent aller Werte zwischen der 3. und
50. Perzentile Gesunder liegen, liegen diese in der Einrichtung 2 nicht tiber
der 25. Perzentile. D. h., bei vergleichbarer Kérpergrofle wiegen die Jungen
ab zwolf Jahre in der Einrichtung 2 in der Regel deutlich weniger als thre
Altersgefihrten in der Einrichtung 1.
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Abb. 45 BMI aller Jungen in Einrichtung 1, verglichen mit Perzentilen Gesunder
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Abb. 46 BMI atter Jungen in Einrichtung 2, verglichen mit Perzentilen Gesunder

Die Jungen in der Einrichtung 2 liegen im BMI nicht nur unter den Werten
in Einrichtung 1, sondern auch unter den Werten aller Jungen mit CF in
Deutschland (Abb. 47 und 48). Fiir die Abb. 47 und 48 wurden anstelle der
3., 25. und 50. Perzentile Gesunder die 3., 50. und 97. Perzentile von CF-
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Patienten verwendet (siehe Berichtsband 2004). Wihrend die Verteilung
des BMI in Einrichtung 1 etwa der aller Jungen mit CF in Deutschland ent-
spricht — die Mediane der Boxen liegen ungefihr auf der 50. Perzentile - fal-
len die Jungen ab zw&lf Jahre in Einrichtung 2 auch in dieser Darstellung
durch geringere Werte auf.
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Abb. 48 BMI aller jungen Einrichtung 2, verglichen mit Perzentilen von CF-Patienten
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Sehr deutliche Unterschiede zwischen den Einrichtungen 1 und 2 zeigen
sich auch in der Verteilung der Lungenfunktionswerte FEV . In den Abb. 49
und 50 wurden zusitzlich zu einer Referenzlinie bei 80 % der Norm die 3.,
50. und g7. Perzentile aller Jungen mit CF eingezeichnet (siche Berichts-
band 2004). Wihrend in Einrichtung 2 in fast allen Altersstufen 75 Prozent
aller FEV -Werte unter der so. CF-spezifischen Perzentile liegen, liegen
mehr als 50 % aller FEV -Werte in der Einrichtung 1 iiber der 50. CF-spezi-
fischen Perzentile, also besser als der Durchschnitt. Zwischen den beiden
Einrichtungen zeigen sich Unterschiede nicht erst bei einem Alter von
zwdlf Jahren, sondern schon bei den ersten Lungenfunktionsmessungen
mit sechs Jahren.
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Abb. 49 FEV, aller jungen in Einrichtung 1, verglichen mit Perzentilen von CF-Patienten
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Abb. 50 FEV, aller Jungen in Einrichtung 2, verglichen mit Perzentilen von CF-Patienten

Die vorliegenden Abb. 38 bis 50 zeigen deutliche Unterschiede im Verlauf
der Erkrankung zwischen einzelnen Patienten, aber auch zwischen Einrich-
tungen. Die Ursachen fiir diese groffen Unterschiede im BMI und in der
FEV konnen allein durch statistische Analysen nicht herausgefunden wer-
den. Méglicherweise werden gerade bei heranwachsenden Jungen mit CF
unterschiedliche Erndahrungsstrategien in den beiden Einrichtungen ver-
folgt. Hier muss jede Einrichtung fr sich tiber mégliche Ursachen nach-
denken und es muss — wie im Benchmarking-Projekt — der vertrauensvolle
Erfahrungsaustausch zwischen den Ambulanzen fortgefiihrt werden, um
die fiir CF-Patienten beste Therapie zu finden.



8 Zusammenfassung Standardstatistik
Stufe |

Seit 1995 wurden im Verfahren ,Qualititssicherung Mukoviszidose“ bis
zum 31.12.2005 die Daten von 6.835 Patienten erfasst. Davon gaben
6.705 Patienten eine Einwilligung zur weiteren Auswertung ihrer Daten.

Das mittlere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen
stiegen von 1995 bis 2005 kontinuierlich an (s. Abb. 14). Fiir das Jahr 2005
wurden 51 verstorbene Patienten gemeldet. Die (kumulative) Uberlebens-
wahrscheinlichkeit, mindestens 4o Jahre alt zu werden, betrigt in 2005
59% (berechnet mit Hilfe von alterspezifischen Mortalititsraten, Einzel-
heiten siehe Kap. 9 ,Sonderauswertung Mortalitit“). Mit g5 %iger Sicher-
heit liegt der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit in 20035 bei min-
destens 37,4 Jahren (Abb. 54).

Tab. 42 Ergebnisqualitdt fiir den Beobachtungszeitraum 01.01.2005 bis 31.12.2005

Patienten < 6 jahre Paliermen Patieni=n

fn=G1i] i by < 1E jahre & 18 jabee

(m=1.843] in=1.47T

15G 2 90% 80,0% 72,2% -

ohne Angaben 08% <0,1% =

BMI 2 15 = 3 69,0%

ohne Angaben - = 03%
VC280% ‘———_ B 57-,2-’.%_ _;3_,;% =

ohne Angaben - 2,7% 2,4%

FEV > 80% == 66,8% 225%
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Padgati(ar Palieviten « i jshre PFati=nien Fatenien

in=hl1 & bt < LB jahire 2 18 fahre

(m=1.941 {n=1577|

ohne Angaben - 29% 2,2%

MEF,_ > 60% = 45,0% 15%

ohne Angaben - 4,5% 54%
lgGin-2s<lgG < 25 _64,_2 % | 55,0% 742,5 % ”

ohne Angaben 23.3% 10,6% 15,4%

P aeruginosa negativ R 82,6% 7”58,2 % 25.4%

unbekannt 21% 1,3% 1,8%

Tab. 43 ,Highlights” der Ergebnisse 1995 bis 1999 in Deutschland; *) Eventuelle Abweichungen
zu den jdhrlichen Berichten von 1995, 1996, 1997 und 1998 resultieren aus dem
unterschiedlichen Datenstand. Die Daten dieser Jahrgange und 1999 entsprechen dem
Datenstand vom 31.08.2000; **} am 31.12. des jeweiligen Jahres als nicht verstorben
gemeldet

Deutmbiangd  Deuischiand  Deurschiand

L53.-31.1k L1-30.13: L1-3113

1L #| 1955 %) B |
Patientenzahl 2.296 3.490 4.486 4.967 5.203
Neu diagnostiziert 165 185 217 199 114
Anteil neu diagnosti- 7.2% 5,3% 4.8% 4,0% 2,2%
zierter Patienten
Mittleres Alter bei 3,6 Jahre 3.4 |ahre 3,4 |ahre 3,9 |ahre 4,8 |ahre
Diagnose
Median des Alters bei 1,2 [ahre 1,1 Jahre 0,5 |ahre 0,6 Jahre 1,2 |ahre
Diagnose
Sterbefille 32 44 52 53 M
Mortalitatsrate 1,2 1,3 1.4 1,5 1,2
(bezogen auf in dem pro 100 pro 100 pro 100 pro 100 pr0 100
|ahr beobachtete
Falle)
Median des - - 29,3 29,6 36
Uberlebens
Mittleres Alter *#) 13,8 [ahre 14,8 |ahre 15,5 Jahre 15,8 |ahre 16,3 Jahre

Median des Alters *¥) 12,6 |ahre 13,4]ahre 14,2 ahre 14,5 Jahre 15,0 Jahre

Anteil Patienten 29,6% 33.8% 37.0% 319,0% 40,8%
= 18 Jahre *¥)
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Zaht der Patienten
=18 Jahre **)

Geschlecht
{mannlich)

Mittleres LSG far
Patienten
<18 Jahre

Mittterer BMI fiir
Patienten
218 Jahre

Mittleres VC in % der
Norm

Mittteres FEV, in%
der Norm

Mittleres MEF15 in %
der Norm

Mikrobiologie
P aeruginosa positiv
B. cepacia positiv

Genotyp bestimmt
Pankreasenzyme

Teilnehmende
Einrichtungen

Beutschiand

1.9.-31L1d
1495 %
660

524%

96,9

19,6

78

73.4

511

56,9%
24%

76,1%
90,5%
62

Do s hlamad
LL-31.13.
1536 ¥

1.151

52,7%

97

79.1
73,6

48,7

56,0%
27%

71,2%

90,8 %

90

19,8

Deisischlang

L1-31.13.
157 *)

1.609
53,1%
971
19,9

80,0

733

50,5

54,0%
2,0%

74.6%
91.3%

97

Deutsgidand
11311
1538 *|

1.861

52,5%

97.4
20,0

80,1

734

Dewtschland
L1-31.13.
15939 %

2.028

523%

97.9
2,1

80,3
754

54,5

521%
18%
80,2%
| 603%
—

Tab. 44 ,Highlights" der Ergebnisse 2000 bis 2005 in Deutschland; Es handelt sich um Daten des
jeweiligen Jahrgangsabschiusses. Die Daten des aktuellen Jahrgangs 2005 sind in Tab. 45
beim Landervergleich zu finden. *} Eventuelle Abweichungen zu den jahrlichen Berich-
ten von 2000, 2001, 2002 und 2004 resultieren aus dem unterschiedlichen Datenstand,
Die Daten der Jahrgange entsprechen dem Datenstand vom 01.08.2005; **) am 31.12.
des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet

Patientenzahl
Neu diagnostiziert

Anteit neu diagnosti-
zierter Patienten

Dutichland

Deutsibland  Destschimed  Deulschland  Desstuchlosd

LE-31 1T
a1

5.638
95
18%

1.3.-1.13,
ag”

5.997
81
14%

1.1-¥1.12,

1i1.-11.03,
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Deutuckiand Dewfschizad Douischiangd Deutschiand Destechiand

L1.-3L112 LA.<31.12 L. L-3L11 LE-31.13 LAL=3111

P Pl it a3 i
Mittleres Alter bei 3,4 Jahre 3.4 Jahre 4,1 Jahre 4,6 |ahre 1,5 Jahre
Diagnose
Median des Alters bei 1,0 Jahre 0,8 [ahre 1,0 Jahre 1,0 Jahre 0,5 Jahre
Diagnose
Sterbefélle 33 30 36 38 39
Mortalitatsrate 09 0,8 11 0,6 0,9
(bezogen auf in dem pro 160 pro 100 pro 100 pro 100 pro 100
Jahr beobachtete
Falle)
Median des 31,2 - 30,2 36,4 36,8
Uberlebens
Mittleres Alter **) 16,8 Jahre 17,5 jahre 17,2 Jahre 18,7 Jahre 19,2 Jahre

Median des Alters **) 15,5 Jahre 16,4 |ahre 16,1 Jahre 17,6 Jahre 18,0 [ahre

Anteil Patienten 436% 47.9% 486% 50,1% 52,0%
> 18 Jahre **)

Zahl der Patienten 2.277 2.467 2.759 2.981 3.162
2 18 [ahre *¥)

Geschlecht (ménnlich) 52,7% 52,3% 52,1% 52,3% 52,3%
Mittleres LSG fiir 97,6 97.5 97,9 97.7 97.9
Patienten < 18 [ahre

Mittlerer BMI fiir 20,1 20,1 20,2 20,3 20,3
Patienten 2 18 [ahre

Mittleres VC in % der 80,1 84,3 79,6 80,2 844
Norm

Mittleres FEV_ in % der 74,9 79,8 731 74.3 78,9
Norm

Mittleres MEF,, in % 51,3 57,2 47,8 45,3 48,7
der Norm

Mikrobiologie

P aeruginosa positiv 50,8% 50,7 % 50.4% 515% 52,4%
B. cepacia positiv 2,2% 2,1% 2.4% 2.2% 24%
Genotyp bestimmt 84,6% 815% 80,4% 827% 82,1%
Pankreasenzyme 923% 91,5% 928% 926% 92,3%
Teitnehmende 91 87 89 89 87

Einrichtungen

8o
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Tab. 45 ,Highlights” der Ergebnisse 2005 in Deutschland im Vergleich mit frilheren jahrlichen
Datenreports aus den USA (Cystic Fibrosis Foundation, 2004) und frankreich (Vaincre la
Mucoviscidose, 2005); *} am 31.12. des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet;
**} alle Patienten mit Verlaufsdokumentation in 2005; ***) < 18 Jahre/= 18 Jahre

Patientenzahl

Neu diagnostiziert

Anteil neu diagnostizierter Patienten
Mittleres Alter bei Diagnose

Median des Alters bei Diagnose
Sterbefalle

Mortalitatsrate {bezogen auf in dem Jahr
beobachtete Falle}

Median des Uberlebens

Mittleres Alter*
Mittleres Alter**

Median des Alters*
Median des Alters**

Anteil Patienten > 18 Jahre*
Anteil Patienten > 18 Jahre**

Zahl der Patienten 2 18 Jahre*
Zahl der Patienten = 18 Jahre**

Geschlecht {mannlich}

Mittleres LSG fiir
Patienten < 18 Jahre

Mittlerer BMI fir
Patienten > 18 |ahre

Mittteres VC in % der Norm

Mittleres FEV, in % der Norm

Deutyehiand

LY. ~41.1F

6.835
134
2,0%
3,6
10
51

1,1%

374
14,7 Jahre
17,8 Jahre

185 Jahre
16,3 Jahre

53.4%
43.4%

3.376
1.977

52,0%

97.9%

205

81,9

75,2

L]

1.1-%1.13,

0,5

354

351

75.1

Frankreich
13.-1112

5,6%
4,5 Jahre
0.5 |ahre

56

36,5

15,8 Jahre

14,0 Jahre

37.9%

1357

52,2%
16,5

{mittterer
BML}

198

88,7/72,9%**

81,7/57 8***
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Deirzobbnd 11 )
1i-311% 113103
Pargnalar Tong 2004
Mittleres MEF,, in % der Norm 51,0 =
Mikrobiologie
Ps.aeruginosa positiv 51,0% 57.3%
B. cepacia positiv 2,3% 29%
Genotyp bestimmt 84,3% 81,8
Pankreasenzyme 91,5% 89,9
Teilnehmende Einrichtungen 96 115

486%
2,4%

84.8%

87,0%

82

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und ihren Patientinnen und

Patienten fiir die Uberlassung ihrer Daten.
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9 Sonderauswertung Mortalitat

9.1 Allgemeines

Fiir die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2005 wurden 507 CF-Patienten
(inklusive 36 nach Tx verstorbene Patienten) als verstorben gemeldet.
Tab. 46 enthilt Angaben zu Alter und Geschlecht der Verstorbenen sowie
zu den Todesursachen (SD = Standardabweichung).

Tab. 46 Obersicht iiber die von 1995 bis 2005 verstorbenen Patienten

IhE 2086 1987 1990 1594 000 1000 003 BOOY 2004 2005
Zahl der Verstorbenen 32 45 51 58 49 39 43 45 42 52 51
Davon mannlich in % 50,0-“ 44.4__58,8 56,9_ 53,1 .33.5 -51.2 46,7 -47,5 42,3 608
Ve;zturbeneqSlahre M6 178 294 276 224 333 302 11,17 28,6 ”17,3 17,6
in

Mittleres Alter aller 202 220 22,2 235 23,7 21,2 232 254 245 26,8 25,8
Verstorbenen {+SD})  (68) (69) (74} (97} (9.0) (81 (7.6 (100) {9.8) (3.0} (10,0}

Median Sterbealter 182 232 226 239 228 215 229 251 22,7 263 237

Mittleres Alter der 19,3 21,6 235 242 223 242 260 238 268 267 259

verstorbenen mann- {80} (86) (7,1) (10,4} (85) (970 {83) (12.2) (105} (8.8} (10,7}
lichen Patienten {+ SD}

Mittleres Alter der 2,1 224 204 225 253 193 202 268 224 269 256

verstorbenen weibli- (56 (57) (76) (88} (9.3} (65 (56 (26) 88) (43} (91}
chen Patienten (+ SD}

Todesursachen (Mehrfachnennungen méglich) in %
Nicht CF-refevant ¢ 111 59 52 41 51 23 156 95 19 78
CF-kardiopulmonal 906 84 843 85 796 872 953 778 762 808 745
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9 Sonderauswertung Mortalitét

CF-hepato-intestinal 0 44 78 103 102 0 47 67 24 58 78

Cf-relevant - andere 156 44 98 17 102 77 47 B89 190 154 176
Ursache

Letalitat {pro 100 1,2 14 14 15 1,2 09 12 10 09 11 11
gemeldete Patienten
und Jahr)

Von den insgesamt 507 (inklusive 36 nach Tx verstorbene Patienten) in den
Jahren 1995 bis 2005 verstorbenen Patienten waren zehn Patienten jiinger
als sechs Jahre, 25 Patienten zwischen sechs und elf Jahre und 8¢ Patienten
zwischen zwolf und 17 Jahre alt (Abb. 51 und Tab. 47). Das bedeutet, dass
24,5% aller verstorbenen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten
(Abb. 51). Im Vergleich dazu gilt fiir das Jahr 2005, dass von den 51 verstor-
benen Patienten zwei Patienten im Alter von unter sieben Jahren, ein Pati-
ent mit zwélf Jahren, ein Patient mit 13 Jahren, zwei Patienten mit 14 Jahren
und drei Patienten mit 16 Jahren verstarben. 42 Patienten verstarben im
Alter von 18 bis 50 Jahren. Das bedeutet, dass 17,6 % aller in 2005 verstor-
benen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten!

Br— T a7 100

25 * {0

154

wmm Anzahl der Todesfille
—m— Kumulative Prozente

| E.
|
|
| B3]
i

lz:u....uhlﬂ“l AL .‘h ™.

mu14lﬁ18201224262830323436384013465050
Alter bei Tod

e
=3

Abb. 51 Altersverteilung der von 1995 bis 2005 verstorbenen Patienten {Alter gerundet)



9.1 Allgemeines
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Abb. 52 Kumulative Altersverteilungen der verstorbenen CF-Patienten in Deutschland(D) 1995
bis 2005, in den USA 2000 (Cystic Fibrosis Foundation, 2004) und aller Verstorbenen in
Deutschland 2004 (laut Auskunft des Statistischen Bundesamtes).

CF-Patienten sterben wesentlich frither als die iibrige Bevélkerung in
Deutschland. In den letzten Jahren waren 25 % aller verstorbenen CF-Pati-
enten jiinger als 18 Jahre. Dagegen waren 2005 weniger als 1% der in der
deutschen Bevolkerung Verstorbenen jiinger als 18 Jahre. Andererseits wa-
ren 23 % der in den letzten fahren verstorbenen CF-Patienten in Deutsch-
land 30 Jahre und ilter. In den USA waren 25 % aller im Jahr 2000 verstor-
benen CF-Patienten jiinger als 18 Jahre, mehr als 30 % waren 30 Jahre und
ilter.

Die Tab. 46 und 47 zeigen, dass im Jahr 2005 kardiopulmonale Probleme
bei CF-Patienten aller Altersgruppen die dominierende Todesursache wa-
ren.



9 Sonderauswertung Mortalitit

Tab. 47 Altersverteilung und Todesursachen von 1995 bis 2005

v e =11

B jahre |aher
Anzahl der verstorbenen 13 n 89 138 121 124
Patienten

Todesursache {(Mehrfachnennungen maglich) in %

Nicht CF-relevant 23,1 0 45 51 41 73
Kardiopulmonal 53.8 50,9 : 831 B4 76,0 “ 72,6
Hepato-intestinal 15,4 N “0 2,2 2,2 5,0 6,5
Cf-relevant, andere Ursache % V 45 B 6,7 43 74 83

Das Sterbealter bei mannlichen und weiblichen CF-Patienten ist etwa gleich
verteilt (Chi-Quadrat-Unabhingigkeitstest, p=0,8) (s.Tab. 47 und

Abb. 53).
mannlich g p weiblich

=
n=s6 E“ P'- n=2351

Alter {Jahre)

ul \m‘ |

mwanEuEOSSE

Il

¥ 15 14 13 2 v w3 & 7 & 5 4 3 2 1 0 6 1 2 3 4 5 6 7 B 9 W 13 1Z 13 14 15 16
Anzabl Patienten

Abb, 53 Altersverteilung der von 1995 bis 2005 verstorbenen mannlichen und weiblichen
Patienten

Fiir das Jahr 2005 wurden insgesamt 51 verstorbene CF-Patienten gemeldet.
Der Anteil an jung verstorbenen Patienten war mit 17,6 % wesentlich nied-
riger als in den Jahren zuvor (vgl. Tab. 46). 16 Patienten waren zum Todes-

86



9.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir das weitere Uberleben bei CF

zeitpunkt ilter als 30 Jahre. Man kann mit 95 %iger Sicherheit sagen, dass
der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit mindestens 37,4 Jahre be-
trigt. Aus der Abb. 54 kann man eine 59 %ige kumulative Uberlebenswahr-
scheinlichkeit von 40 Jahren ablesen. Aufgrund der geringen Fallzahlen
wird das Konfidenzintervall, d. h. der Bereich, in dem der geschitzte Wert
mit 95% Sicherheit tatsdchlich in der Population liegt, ab einem Alter von
30 Jahren sehr breit. So betrigt die Wahrscheinlichkeit, das 40. Lebensjahr
zu erreichen, 59 % mit einem 95 % Konfidenzintervall von 45% bis 74 %.

100 |
90
£ % |
£ W4
2
S b0 o
5
=
z
2 50
£
T 40 |
=& obere Grenze 95% Konfidenzintervall
% 30 4 —— Median & o
g —e— untere Grenze 95% Konfidenzintervall
2 20
10
04 . . I | S— .
0 10 20 30 40 50

Alter (Jahre}

Abb. 54 Kumulative Uberlebenswahrscheinfichkeit mit 95 % Konfidenzintervall im Jahr 2005

9.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir das
weitere Uberleben bei CF

Die Lungenfunktion und der Ernihrungszustand von CF-Patienten sind
von grofer Bedeutung fiir den Krankheitsverlauf und gelten als wesentliche
Prognoseindikatoren fiir das weitere Uberleben. Dazu ist in den letzten
Jahren eine Reihe von Arbeiten erschienen. Mit dem Vorliegen von Ver-
laufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Behandlungs-
zentren iiber die Jahre 1995 bis 2005 ist die Méglichkeit gegeben, diesen
Zusammenhang fiir die deutsche CF-Population zu untersuchen.

&7



g Sonderauswertung Mortalitat

Zu Beginn des Projektes ,Qualititssicherung Mukoviszidose“ wurde als
Ziel formuliert, dass die CF-Patienten das Erwachsenenalter in einem me-
dizinisch akzeptablen Zustand erreichen sollen. Dabei wurde als medizi-
nisch akzeptabler Zustand definiert, dass

100 % der Patienten normatgewichtig sind,
70 % der Patienten eine normale Lungenfunktion aufweisen,
30% der Patienten ohne Pseudomonas-infektion sind und dass

keine Massivkomplikationen bis zum Erwachsenenalter auftraten.

Als normaler Ernihrungszustand wird ein Body Mass Index (BMI) von
mindestens 19 angesehen. Als normale Lungenfunktion gelten eine Vital-
kapazitit (VC) und eine Einsekundenkapazitit (FEV ) von mindestens 8o %
der Norm sowie ein maximaler exspiratorischer Fluss bei 25% der Vitalka-
pazitit (MEF, ) von mindestens 60 % der Norm.

Ziel der Untersuchung ist, zu kliren, ob es einen Unterschied fir die
weitere Uberlebenswahrscheinlichkeit ausmacht, wenn ein CF-Patient das
Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizinischen Zustand erreicht,
und zu schitzen, wie groff dieser Unterschied ist. In die Untersuchung
werden alle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre alt waren
und fiir die 1995 Daten zum Erndhrungszustand, zur Lungenfunktion und
zur Mikrobiologie vorlagen. Mit Hilfe von Kaplan-Meier-Schitzungen wird
die weitere Uberlebenswahrscheinlichkeit dieser Patienten in Abhingigkeit
von der medizinischen Ausgangssituation im Jahre 1995 geschiitzt. Mittels
Log-Rank und anderer Tests wird gepriift, ob die Gruppenunterschiede sta-
tistisch signifikant sind.

Die Berechnung der Mortalitit bezieht sich auf alle verstorbenen Pati-
enten, d. h. die 36 nach Tx verstorbenen Patienten werden einbezogen.



9.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir das weitere Uberleben bei CF

9.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI {n=218): BMI<19:  51,4% der Patienten
BMI=19: 48,6 % der Patienten

VC (n=211); VC<80%: 57,8% der Patienten
VC=80%: 42,2% der Patienten

FEV, (n=211): FEV <80%: 69,2% der Patienten
FEV 280%: 30,8 % der Patienten

MEF,, (n=194): MEF,, < 60%: 78,9 % der Patienten
MEF,, > 60 %: 21,1% der Patienten

P aeruginosa (n=216); P aeruginosa positiv. 71,8 % der Patienten
P aeruginosa negativ: 28,2 % der Patienten

Gesamt (n=218); BMI <19 oder VC <80 % oder FEV, <80 % oder MEF 1, <60 % oder
P aeruginosa positiv: 90,8 % der Patienten

BMI > 19 und VC > 80% und FEV, > 80% und MEF, > 60%
und P aeruginosa negativ: 9,2 % der Patienten;

{Die Differenzen der Zahlen zu den Berichtsbanden der Vorjahre, ergeben sich durch Datenbe-
reinigungen, Nachmeldungen und Korrekturen, insbesondere von Datumsangaben, und durch
zusatzliche umfangreiche Plausibilitatspriifungen.)

9.2.2 Mortalitat bis 2005 in Abhangigkeit von der medizinischen Situation im
Jahr 1995

Von allen 218 CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 17, 18 oder 19 Jah-
ren waren und fiir die in 1995 Daten fiir die Erndhrungssituation, die Lun-
genfunktion bzw. fiir Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) vorlagen,
waren bis 2005 54 (24,8 %) als verstorben gemeldet. Das erreichte Lebens-
alter betrigt im Mittel 22,3 Jahre (SD=3,1 Jahre). Die 5-Jahres-Uberlebenszeit
kann zuverlissig geschitzt werden, da fiir diesen Beobachtungszeitraum
von jedem Patienten bekannt ist, ob er verstorben ist oder noch lebt.
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Mortalitdt bis 2005 in Abhdngigkeit vom Body Mass Index im Jahr 1995

Von den 112 Patienten, die 1995 einen BMI unter 19 hatten, verstarben
45 Patienten (40,2 %) bis Ende 2005. Von den 106 Patienten, die 1995 ei-
nen BMI von 19 und héher hatten, verstarben bis zum Ende des Jahres
200§ neun Patienten (8,5%, p < 0,01).

100% =

|
90 %=

80 %"

70 %=

60 %a BMI =z 19

BMI< 19
50 %

Kumulatives Uberleben (%)

4 % ¥ T
16 18 20 22 24 26 28 30 32

Alter in jahren

Abb. 55 Kumulatives Uberleben in Abhingigkeit vom BMI 1995

Fiir 17- bis 19-jahrige Patienten mit einem BMI von 19 und hsher betrigt
die Wahrscheinlichkeit die nachsten fiinf Jahre zu {iberleben 96 %. Fiir 17-
bis 19-jahrige Patienten mit einem BMI von weniger als 19 betrigt die
Wahrscheinlichkeit die nichsten fiinf Jahre zu {iberleben 70 %. Der Unter-
schied in der Uberlebenswahrscheinlichkeit zwischen den beiden Gruppen
ist statistisch signifikant (p < o,01).

9o



9.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir das weitere Uberleben bei CF

Mortalitdt bis 2005 in Abhdngigkeit von der Vitalkapazitit im Jahr 1995

Von den 122 Patienten, die 1995 eine VC unter 8o % hatten, verstarben bis
Ende 2005 42 Patienten (34.4 %)}. Von den 89 Patienten, die 1995 eine VC
von 80% und besser hatten, verstarben bis Ende 2005 neun Patienten
(10,1%, p < o,01).
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Abb. 56 Kumulatives Uberleben in Abhangigkeit von der VC 1935

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jihrigen CF-Pa-
tienten mit einer VC ab 80 % der Norm betrigt 92 %. Die 5-Jahres-Uberle-
benswahrscheinlichkeit der Patienten mit einer VC unter 8o % der Norm
betrigt dagegen nur 76 % (p < 0,01).
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9 Sonderauswertung Mortalitat

Mortalitat bis 2005 in Abhdngigkeit von der Einsekundenkapazitat im Jahr 1995

Von den 146 Patienten, die 1995 eine FEV unter 80 % hatten, verstarben
bis Ende 2005 46 Patienten (31,5%)}. Von den 65 Patienten, die 1995 eine
FEV von 80 % und besser hatten, verstarben bis Ende 2005 fiinf Patienten
(7.7%, p < 0,01}.
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Abb, 57 Kumulatives Oberleben in Abhéngigkeit von der FEV , 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Pa-
tienten mit einer FEV, ab 80 % der Norm betriigt 94 %. Die 5-Jahres-Uber-
lebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit einer FEV, unter 80 % der
Norm betrigt dagegen nur etwa 78% (p < 0,01).
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9.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir das weitere Oberleben bei CF

Mortalitét bis 2005 in Abhangigkeit vom MEF_ im Jahr 1995

Von den 153 Patienten, die 1995 ein MEF__unter 60 % hatten, verstarben
bis Ende 2005 41 Patienten (26,8 %). Von den 41 Patienten, die 1995 ein
MEF  von 60 % und besser hatten, verstarben bis Ende 2005 vier Patienten
{9.8 %, nicht signifikant, d. h. p > o,05).
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Abb. 58 Kumulatives Uberleben in Abhangigkeit vom MEF,, 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jihrigen CF-Pa-
tienten mit einem MEF__ab 60 9% der Norm betrigt 92 %. Die 5-Jahres-
Uberlebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit einem MEF, unter 60 %
der Norm betrigt dagegen nur etwa 80,6% (nicht signifikant, d. h. p >
0,05).
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9 Sonderauswertung Mortalitat

Mortalitdt bis 2005 in Abhangigkeit von Pseudomonas aeruginosa im Jahr 1995

Von den 155 Patienten, die 1995 P. aeruginosa positiv waren, verstarben
44 Patienten (28,2 %} bis Ende 2005. Von den 61 Patienten, die 1995 P. ae-
ruginosa negativ waren, versterben bis Ende 2005 zehn Patienten (16,4 %,
nicht signifikant, p > 0,05).
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Abb.59 Kumulatives [berleben in Abhdngigkeit von P aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jihrigen CF-Pa-
tienten ohne P. aeruginosa im Jahr 1995 betrigt 87%. Die 5-Jahres-Uber-
lebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit P. aeruginosa betrigt 80%
(nicht signifikant, p > o0,05).
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9.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir das weitere Uberleben bei CE

Mortalitdt bis 2005 in Abhangigkeit von allen Parametern im Jahr 1995

Von den 7o Patienten (32,1%), die 1995 in allen fiinf betrachteten Parame-
tern unter den angestrebten Grenzwerten lagen (d. h. BMI <19, VC < 80 %,
FEV < 80%, MEF_ < 60 %, P. aeruginosa positiv) verstarben 27 (32,8 %)
bis zum Ende des Jahres 2005. Von den 128 Patienten (58,7 %), die 1995 in
mindestens einem Parameter unter den angestrebten Grenzwerten lagen
{d. h. BMI < 19 oder VC < 80% oder FEV, < 80% oder MEF < 60 % oder
P. aeruginosa positiv), verstarben bis Ende 2005 27 Patienten (21,1%).
Von den 20 Patienten (9,2 %), die 1995 in allen betrachteten Parametern
gut waren (d. h. BMI = 19, VC = 80 %, FEV_= 80%, MEF25 = 60%, P. ae-
ruginosa negativ), verstarb bis Ende 2005 kein Patient (0 %, p < 0,01).
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Abb. 60 Kumulatives Uberleben in Abhingigkeit vom medizinischen Zustand 1995

Alle 17- bis 19-jdhrigen Patienten, die 1995 einen BMI von mindestens 19
aufwiesen, eine VC von mindestens 80 % der Norm, eine FEV, von min-
destens 80 % der Norm, einen MEF _von mindestens 60 % der Norm und
ohne P. aeruginosa-Besiedelung waren, liberlebten die folgenden finf Jah-
re. 89 % der 17- bis 19-jihrigen Patienten, die 1995 in mindestens einem
der obigen Parameter Werte aufwiesen, tiberlebten die folgenden funf Jah-
re. Nur 72 % der Patienten, die 1995 in allen Parametern schlechte Werte
aufwiesen, iiberlebten die folgenden funf Jahre. Der Unterschied in der
Uberlebenswahrscheinlichkeit zwischen den drei Gruppen ist statistisch
signifikant (p < o,01).
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10 Entwicklung klinischer Parameter von
1995 bis 2005

Zu Beginn des Projektes ,Qualititssicherung Mukoviszidose* im Jahr 1995
wurden fir das Jahr 2005 Ziele fiir Ergebnisparameter bei 18-Jihrigen CF-
Patienten festgelegt. Mit dem neuen Beobachtungsjahr 2005, nach Nach-
meldungen auch fiir frithere Jahre und Datenkorrekturen, soll der derzeitige
Stand beschrieben werden (Tab. 48).

Tab. 48 Stand der Zieferreichung bei 18-jdhrigen CF-Patienten 1995, 2000 und 2005

S 1955 in=72) Stam] 1000

(A=125)
BMI 2 19 100% 45.8% 64.8% 67.8%
FEV 280% 70% 22,2% - 258% - | 52,5%
Ohne P aeruginosa 30% 23,6 % 378 % V 39,3%

Im Jahr 2005 wiesen 67,8 % der 18-jihrigen CF-Patienten einen Body Mass
Index (BMI) von mindestens 19 auf, und 32,5 % hatten eine Einsekunden-
kapazitit (FEV ) von mindestens 80 % der Norm. 29,6 % der Patienten hat-
ten im Jahr 2005 einen BMI von mindestens 19 und gleichzeitig eine FEV,
von mindestens 80 % der Norm. Imm Jahr 2005 wurde bei 39,3 % der 18-Jdh-
rigen kein Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) gefunden. Nur 11,8 %
aller 18-Jahrigen erfiillen im Jahr 2003 alle drei geforderten Kriterien.

Ausgehend von den Zielvorstellungen fiir erwachsene CF-Patienten wur-
den auch fiir 6- und r2-jahrige CF-Patienten Zielvorstellungen entwickelt,
die in den Tab. 49 und 50 mit dem Stand des Jahres 2005 verglichen wer-
den sollen.
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10 Entwickiung klinischer Parameter von 1995 bis 2005

Tab. 49 Stand der Zielerreichung bei 12§ahrigen CF-Patienten 1995, 2000 und 2005

Stand 1595 S 1000 Sland 2805

{n=24) PSP LL T [t
156295% 100% 47.2% 46,5% 48.3%
FEV, 2 80% _ 8_0-% 53,7% 59.7% 56,1%
Ohne P. aeruginosa 60% _. -35.2 % 51,3% 50,3%

Von 1995 bis zum Ende des Jahres 2005 ist der Anteil der 12-Jahrigen mit
gutem Ernihrungszustand bzw. guter Lungenfunktion geringfiigig gestie-
gen. Der Anteil von 12-jihrigen CF-Patienten, die sowohl ein Lingen-Soll-
Gewicht {LSG) von mindestens g5 % als auch eine FEV  von mindestens
80% der Norm hatten, stieg von 27,8 % im Jahr 1995 auf 34,4 % im Jahr
2005. 50,3% der 12-Jdhrigen waren im Jahr 2005 frei von P. aeruginosa.
Der Anteil von 12-Jihrigen, die alle drei Kriterien erfiillen, stieg von 11%
im Jahr 1995 auf 21,1% im Jahr 200s5.

Tab. 50 Stand der Zielerreichung bei 6jahrigen CF-Patienten 1995, 2000 und 2005

framd 1905
im=11 3]
156295% : 100% 60,2% 61,8% 56,6%
FEV, >80% 100% 74.7% 77.2% 80,3%
Ohne P aeruginosa - 80% N 56,6% - 71,8% 82.8%

Von 1995 bis zum Jahr 2005 sank der Anteil der 6-Jihrigen CF-Patienten
mit einem LSG von mindestens 95% der Norm von 60,2 % auf 56,6 %. Der
Anteil der Patienten mit einer FEV von mindestens 80 % der Norm stieg
von 75% auf 80,3 %. Auch der Anteil von 6-Jihrigen, die sowohl ein gutes
LSG als auch eine gute FEV erreichen, stieg in diesem Zeitraum von 34,5 %
auf 46,9 % an. Im Jahr 2005 sind 82,8 % der 6-Jihrigen frei von P. aerugi-
nosa. Der Anteil von 6-Jihrigen, die alle drei Kriterien etfiillen, stieg von
21,2% im Jahr 1995 auf 40 % im Jahr 2005.
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11 Anmerkungen der Strukturkommission

T. 0. F. Wagner, Frankfurt

1. Zertifizierung wird umgestellt

Im diesjahrigen Bericht der Qualititssicherung erscheinen die Hinweise
auf die Zertifizierung von CF-Einrichtungen unter besonderem Vorbehalt
(vgl. Kapitel 2). Die Uberpriifung nach dem bisherigen Verfahren wurde
eingestellt, neue Zertifizierungen wurden nicht vorgenommen. Der Hin-
tergrund fiir diese Vorgehensweise ist die Erkenntnis, dass der gewiinsch-
te Effekt der Zertifizierung der CF-Arzte nicht Sinn macht in einer Versor-
gung von CF-Patienten, wo alles auf ein multiprofessionelles Team hinaus-
liuft. Deshalb werden in Zukunft die CF-Einrichtungen zertifiziert. Das
Verfahren der Zertifizierung wird umgestellt. Ergebnis der aktuellen, aus-
fiihrlichen Diskussion ist der Beschluss, dass in Zukunfi folgende Grund-
prinzipien Anwendung finden sollen:

m CF-Einrichtungen werden zertifiziert (nicht CF-Arzte)

m Die Erfordernisse (Strukturempfehlungen) werden dahingehend
angepasst, dass bei den personellen Anforderungen ,qualifizierte®
Arzte statt ,zertifizierte* Arzte gefordert werden, wobei die Anforde-
rungen aus den bisherigen Empfehlungen tibernommen werden.

= Die Ergebnisse/Zertifizierungen werden in muko.info und auf der
Homepage des Mukoviszidose e. V. veréffentlicht

® Die Zertifizierung wird jéhrlich aktualisiert (Fragebogen)

= In dem zu iiberarbeitenden Fragebogen werden die Mitarbeiter der
Einrichtung namentlich abgefragt

® Die Regionalorganisationen werden in den Zertifizierungsprozess
eingebunden
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11 Anmerkungen der Strukturkommission

Grundsitzlich wird angestrebt, den Zertifizierungsprozess an , Dritte*, mog-
lichst 6ffentlich-rechtliche Triger wie z. B. die Landesirztekammern, abzu-
geben. Erste Versuche in dieser Richtung im Land Mecklenburg-Vorpom-
mern und in Hessen, dort gemeinsam mit dem Sozialministerium, sind in
Gang gebracht.

2. Neuordnung der Strukturkommission:

Bis zum Jahr 2005 war die Strukturkommission eine rein drztliche Gruppe,
wenn auch von Anfang an klar war, dass angemessene Versorgung von CF-
Patienten immer auf ein multiprofessionelles Team angewiesen ist, und
dies auch so in den Strukturempfehlungen verankert wurde. Bei einer kri-
tischen Betrachtung der Effekte der schon seit 1998 bestehenden Struktur-
empfehlungen auf die Versorgungslandschaft fanden sich eher geringe
positive Auswirkungen. Um Strukturziele und -vorgaben zum Zweck einer
stetigen Verbesserung effizienter zu implementieren, und gleichzeitig die
Strukturkommission innerhalb des Mukoviszidose e. V. mit klarem Auftrag
und Befugnissen auszustatten, wurde dem Vorstand des Mukoviszidose
e. V. vorgeschlagen, die Strukturkommission in Zukunft als ein satzungs-
gemifles Organ des Vorstandes (Beirat gemif § 17 der Satzung) unter Be-
teiligung aller relevanten Gruppen einzurichten.

Auszug aus dem Protokoll der Strukturkommission vom 28.9.2005:

»Die Mitglieder der Strukturkommission halten es fiir wichtig, dass in
Zukuntft in die grundlegenden Entscheidungen von Strukturfragen die iibri-
gen organisierten Mitglieder des Betreuungsteams und nicht zuletzt die
Betroffenen eingebunden werden. Dem entsprechend wird folgende zu-
kiinftige Struktur fiir die Strukturkommission dem Vorstand des Mukovis-
zidose e. V. vorgeschlagen:

AGAM: Arztliche Mitglieder (5)
FGM (1)

AK Pflege (1)

AK Physiotherapie (1)

AK Ernidhrung (1)

AK Reha (1)

AK Psychosoziales Forum (1)
AK Sport (1)

Mukoviszidsose e. V. Vorstand (1)

Die irztlichen Mitglieder werden von der AGAM bestimmt, die {ibrigen
von den jeweiligen AKs. Die Aufgabe soll darin bestehen, den Mukoviszi-
dose e. V. Vorstand in Strukturfragen zu beraten und beschlossene Struk-
turempfehlungen zu implementieren bzw. zu {iberwachen und ihre Um-
setzung und Verbesserung voran zu treiben.”
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11 Anmerkungen der Strukturkommission

Die Einrichtung einer solchen gréfieren Strukturkommission wurde
mit der konstituierenden Sitzung im Mirz diesen Jahres realisiert. Mit-
glieder der Strukturkommission sind: Frau G. Becker, Frau B. Dittmar,
Frau S. Felt, Herr Prof. Dr. M. Griese, Frau Dr. A. Hebestreit, Herr Dr. Hiils,
Herr Dr. J. Mainz, Herr Dr. E. Rietschel, Frau K. Schliiter, Frau Dr. D. Sta-
ab, Herr Dr. P. Tinschmann, Frau K. Unorji-Frank, Herr Prof. TOF Wagner,
Herr 5. Weniger

Die neue Zusammensetzung entspricht dem Wunsch vieler Arbeits-
kreise nach einer besseren Einbindung in die Arbeit des Vereins.

3. Aufgaben und Ziel der Strukturkommission

Neben den weiter oben genannten unstrittigen Aufgaben sollen zu den
konkreten Zielen der Strukturkommission die Abbildung der aktuellen
Entwicklungen in den Strukturempfehlungen (Sporttherapie, Pflegestan-
dards, Erfordernisse der Psychosozialen Versorgung, Ernihrungsberatung
etc.) und eine verlassliche Erfassung der Versorgungswirklichkeit wie auch
die Abbildung der aktuellen Situation der Qualititszirkel und der CF-Trans-
plantationszentren gehéren.

Der Versuch, die weiteren Ziele zu formulieren und in eine Vision zu
fassen, ist ein schrittweiser Prozess aller Beteiligter der Mukoviszidosever-
sorgung einschliefilich der Patienten und dem entsprechend niemals ab-
geschlossen. Die Mitglieder werden in enger Zusammenarbeit mit dem
Mukoviszidose e. V.-Vorstand die Strukturziele definieren und unter den
Ambulanzirzten kommunizieren und zur Diskussion stellen, um eine Ant-
wort auf die Fragen zu geben: Wie sollten sich die Versorgungsstrukturen
entwickeln und was kénnen wir tun, um diese Ziele zu erreichen?

Ein erster Entwurf eines solchen Diskussionspapiers soll bis zur Jahres-
tagung in Wiirzburg erarbeitet werden.

4. Strukturempfehlungen sind kein Selbstzweck

Bei der ersten Formulierung der Strukturempfehlungen war dies mit der
Hoffnung verbunden, eine Abrechnung mit den Kassen zu vereinbaren,
welche die Bezahlung mit der Qualitit der geleisteten Versorgung ver-
kniipfte, d. h. fir qualititsgesicherte Versorgung sollte es auch ein ange-
messenes Entgelt geben. Diese frithen Uberlegungen sind nicht aufgege-
ben, haben sich aber in der sich rasch verindernden Landschaft unseres
Gesundheitssystems vielfiltig anpassen miissen. Von der urspriinglichen
Idee einer speziellen EBM-Ziffer zur Abrechnung der ambulanten Leistun-
gen einer Mukoviszidoseversorgung im Rahmen einer Komplexpauschale
als ,Insellésung” fiir die Mukoviszidose, ging die Entwicklung zur Schaf-
fung der Méglichkeiten einer Verhandlung von ,Hochspezialisierter Ver-
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sorgung” (SGB V, § 116 b) im Gesundheitsmodernisierungsgesetz. Hier
konnte erreicht werden, dass die Mukoviszidose explizit als Indikation fiir
eine solche Regelung genannt wurde. Eine Realisierung ist aber noch nicht
mdglich gewesen. Jetzt hat sich der Gemeinsame Bundesausschuss, quasi
als ,Index-Fall“ die Regelung der Voraussetzungen zum Abschluss von Ver-
trigen nach diesem § 116 am Beispiel der Mukoviszidose vorgenommen,
wozu die erarbeiteten Strukturempfehlungen eine wichtige Voraussetzung
leisten kénnen.

In allen Diskussionen mit Politikern, Vertretern der Kassen oder auch
vor dem Gemeinsamen Bundesausschuss wird klar, dass die grofle Zahl
von knapp 100 CF-Versorgungseinrichtungen mit teilweise sehr geringen
Zahlen betreuter Patienten auf wenig Verstindnis stéft und nicht zu dem
Anspruch von qualititsgesicherter Versorgung passt. Um so wichtiger wird
es fiir die Zukunft sein, die Erfiillung der Qualititserfordernisse mit der
Wohnortnihe zu verbinden. Hierzu wurde das Modell der ,Verbundbil-
dung“ zwischen kleineren Einrichtungen und gréferen CF-Zentren ge-
schaffen und muss in Zukunft genauer definiert und mit Leben gefiillt
werden.
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12 Benchmarking in der Versorgung von
Mukoviszidose-Patienten/innen

M. Stern, Tiibingen
N. Niemann, B. Sens, P Wenzlaff, Hannover

Die Zentrumsbetreuung ist unter dem Blickwinkel des Qualititsmanage-
ments fiir die Betreuung von Patienten/innen mit Mukoviszidose essentiell
und unabdingbar {Kerem et al., 2005; Mahadeva et al., 1998). Das Konzept
des Benchmarking stammt aus der Industrie und hat zum Ziel, eine Qua-
litdtssteigerung durch intern offenen Leistungsvergleich, durch Ermittlung
des besten Vorgehens und durch Lernen von den Besten zu erreichen (Edi-
torial, 2005; Schechter & Margolis, 2005). Dieses Ziel haben sich zwalf
deutsche Zentren der Mukoviszidose-Versorgung seit 2004 zu eigen ge-
macht:

Teilnehmende Einrichtungen:
Prof. Dr. M. Stern (klinische Projektleitung), Universitatsklinik fiir Kinderheil-
kunde und Jugendmedizin, Tiibingen

Frau Dr. D. Staab, Christiane-Herzog-Zentrum, Helios Kinderklinik Emil-von-Beh-
ting, Berlin

Dr. W.E. S. Kamin, Klinikum der Joh. Gutenberg-Universitat, Kinderklinik, P3-
diatrische Allergologie/Pneumologie und CF-Ambulanz, Mainz

Dr. P. Tinschmann, CF-Ambulanz, Frechen (gemeinsam mit Kéln)

Dr. E. Rietschel, Klinikum der Universitat zu Koln, Kiinik und Poliklinik fiir Kin-
derheilkunde und Jugendmedizin, Padiatrische Pneumologie und Allergolagie,
Kaln
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12 Benchmarking in der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen

Dr. M. Balimann, Medizinische Hochschule Hannover, Kinderklinik, CF-Ambu-
lanz, Hannover

Prof. Dr. T. Welte, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz fiir Erwach-
sene, Hannover

Prof. Dr. H. |. Feickert, Klinik fiir Kinder und jugendliche, Dietrich-Bonhoeffer-
Klinikum Neubrandenburg, Neubrandenburg (zusammen mit Greifswald)

PD Dr. 5. Schmidt, Klinik und Poliklinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Ernst-
Moritz-Arndt-Universitat, Greifswald

Prof. Dr. G. Dockter, Universitatsklinik fur Kinder und jugendmedizin, Abt. fir
allgemeine Padiatrie, Mukoviszidose-Zentrum, Homburg/Saar

Prof. Dr. H. Skopnik, Stadtkrankenhaus Worms gGmbH, Kinderklinik, Worms

Dr. R. Fischer, Klinikum der Universitat, Medizinische Klinik, Pneumologie, Miin-
chen

Frau Dr. B. Wiedemann (Biometrie), Institut fiir Med. Informatik und Biometrie,
TU Dresden, Universitatsklinikum Carl Gustav Carus, Dresden

Frau N. Niemann, P. Wenzlaff {Projektmanagement/Keordinaticn}); Frau Dr. B.
Sens (Projektleitung); Zentrum fiir Qualitdt und Management im Gesundheits-
wesen (ZQ) bei der Arztekammer Niedersachsen, Hannover

Die Zentren beteiligen sich am durch das Bundesministerium fiir Gesund-
heit (BMG) geforderten Modellprojekt ,Benchmarking in der Patientenver-
sorgung” unter dem Motto ,Von einander lernen, Qualitit verbessern®. Die
teilnehmenden Zentren wurden zum Teil zusammengefasst (Greifswald/
Neubrandenburg, Frechen/Kéln). Es ergeben sich somit 10 Zentren, die
insgesamt 1.077 Patienten/innen betreuen (Stand o1.12.2005). Die jeweils
betreute Gesamtpatientenzahl ist sehr unterschiedlich (Abb. 61).
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Abb. 61 Benchmarking Mukoviszidose - Zahl der in den zehn zusammengefassten Einrichtungen
jeweils betreuten Patienten/innen

In drei Stufen arbeiten diese Zentren seit 01.07.2004 im Rahmen des Pro-
jekts an der Verbesserung der Versorgung auf Struktur-, Prozess- und Er-
gebnisebene. Die Arbeit ist in mehrere aufeinander folgende PDCA-Zyklen
{plan-do-check-act) aufgegliedert. Nach der Planungsphase (plan) folgt die
Erhebungsphase {do). Aus dem Leistungsvergleich (check) werden MaR-
nahmen (act) zur Verbesserung abgeleitet. Diese werden auf ihre Wirksam-
keit hin iiberpriift. Es werden Leitlinien erstellt, Alarmsignale und Hand-
lungspfade definiert, und schlieBlich wird die Ubernahme des Gelernten
in die Praxisroutine (erweiterte Stufe II der Qualititssicherung Mukoviszi-
dose) gewihrleistet. Derzeit erfolgt die Auswertung des zweiten Projekt-
Zyklus (Abb. 62).

1. Benchmarkzykius 2. Benchmarkzyklus 3. Benchmarkzyklus
Entwicklung Validierung/Evaluation {ffnung, Transfer

f Y IIL.[‘

1. Ranking 2.Ranking 3. Ranking
cuecx 06-07/2005 06-07/2006  06/2007

Start Llebensqualitat 03/2005  lebensqualitit 03/2006 Ende
01/07/2004 30/06/2007

Abb. 62 Benchmarking Mukoviszidose - Praktische Umsetzung drei PDCA-Zyklen
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12 Benchmarking in der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen

Als Qualititsindikatoren, fiir die jeweils Benchmarks (das heifét Vergleichs-
werte in Zahlenform) festgesetzt werden, wurden aufgestellt:

m die infektionsparameter: Infektion durch Pseudomonas aeruginosa
sowie Serum-Immunglobulin-GSpiegel,

m die Erndhrungsparameter: Lingen-Soll-Gewicht filr Kinder und Body
Mass Index fiir Erwachsene,

w die Lungenfunktionsparameter: Einsekundenkapazitdt (FEV ) und
MEF,,

m die Massivkomplikationen an der Lunge: Globalinsuffizienz, schwere
Hdmoptoe, Pneumothorax

® Magen-Darm-Trakt: distale intestinale Obstruktion.

Zusitzlich wurde der standardisierte Fragebogen CFQ (CF-Questionnaire,
siehe Quittner et al., 2005; Wenninger et al., 2003) zur Ermittlung der Le-
bensqualitit und der Gesundheitseinschitzung eingesetzt, und es wurde
nach moéglichen Beziehungen zu den geklagten Symptomen gesucht.

Die vorldufigen Ergebnisse (1. PDCA-Zyklus Stand o1.12.2005) sind tiber-
raschend. Es fanden sich erhebliche Unterschiede zwischen den teilneh-
menden Einrichtungen. Diese Unterschiede sind aber nicht konsistent oder
spezifisch fiir einzelne Einrichtungen. Die Definition der Infektion durch
Pseudomonas aetuginosa ist aus dem Projekt Qualititssicherung Mukovis-
zidose iibernommen worden {mindestens einmaliger Nachweis von Pseu-
domonas aeruginosa zwischen 01.07.2004 und 30.06.2005). Es fanden
sich deutliche Unterschiede zwischen den Einrichtungen (Abb. 63) sowohl
in der Altersgruppe unter 18 Jahren als auch in der Altersgruppe ab 18 Jah-
ren. Dabei sind die unterschiedlichen Ambulanzspezifikationen (GréRe,
Anteil Erwachsene) zu berticksichtigen, die hier in der Darstellung nicht
aufgefiihrt werden kénnen (Anonymitit nach aufen hin ist im Benchmar-
king zur Gewihrleistung des internen offenen Vergleichs definitionsgemif
notwendig). Es gilt im folgenden zu ermitteln, welche Ambulanzstrategie
dazu fiihrt, dass hohe Raten von Pseudomonas-Freiheit (70-78 % bei Kin-
dern und Jugendlichen, 30-60% bei Erwachsenen; vgl. Abb. 63) erreicht
werden kénnen.
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12 Benchmarking in der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen 12

Patienten < 18 |ahre Patienten > 18 Jahre
100% 100% -
90% 90%
80% 80%

*® R
4 B g

R

70% 70%

60% %

50 50%

a0 % |

30% %

20 20%

2 [ EEEE

o% 4 0% =

u Kein Pseudomonas o Pseudomonas
aerugingsa agrujinosa

Abb. 63 Benchmarking Mukoviszidose - Infektion durch Pseudomonas aeruginosa:
unterschiedliche Raten in den zehn teilnehmenden Einrichtungen

Fiir den Qualititsindikator Einsekundenkapazitit gab es in den verschie-
denen Einrichtungen sehr unterschiedliche Anteile von Patienten/innen
mit Normalwerten ({iber 80 %). Die Daten fielen im Erwachsenenalter wie
erwartet deutlich ungiinstiger aus. Und auch hier ergaben sich deutliche
Unterschiede zwischen den einzelnen Einrichtungen. Die vermerkten Un-
terschiede snd wieder nicht einrichtungskonsistent; sie decken sich auch
nicht mit den oben aufgefiihrten Unterschieden fiir die Infektion durch
Pseudomonas aeruginosa. Die Daten miissen weiter analysiert werden, um
die Frage nach der besten Versorgungsstrategie beantworten zu kénnen
(Abb. 64).

Patienten < 18 Jahre

BFEV1>80% EEFEVI40-80% OO FEV1 <40%

Patienten > 18 |ahre

100%
90%
80%
F0%
Bo%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

Abb. 64 Benchmarking Mukoviszidose - Einsekundenkapazitat (FEV ): unterschiedliche Raten in
den zehn teilnehmenden Einrichtungen
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12 Benchmarking in der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen

Sehr unterschiedlich bewerteten Kinder im Alter von 813 Jahren und ihre
Eltern die fragebogenmifig erfasste Zielgrofle ,psychisches Wohibefinden®
{Abb. 65). Hier fanden sich ambulanzspezifische Zuordnungen von Pati-
entenfinnen und ihren Eltern, die sich wohl fithlten. Dies war aber weder
mit den Daten zu Pseudomonas aeruginosa noch zur Einsekundenkapazi-
tit in Ubereinstimmung zu sehen. Es fillt auf, dass die Kinder ihre eigene
Lage durchweg giinstiger einstuften als die dazugehérigen Eltern. Dies sind
natiirlich nur erste Vorergebnisse, und die Detailanalyse wird zeigen, ob
die Unterschiede der Uberpriifung standhalten.

Kmder & 13 kahre| - Eltern ’

; 100% = Bl
| 80%|
M | o 15

|- |
) 50% |
i 40%{
30%
20%
10%
0%+

B Gut |>75%]1 O Mittel [50%-75%] O Schlecht l<50%)|

100%
90%

s

PR EFE

10%
st

Abb. 65 Benchmarking Mukoviszidose - Psychisches Wohlbefinden: unterschiedliche Beurteilung
durch Kinder und deren Eltern in den teilnehmenden zehn Einrichtungen

In einem nichsten Schritt wurden Ende 2005 folgende Verbesserungen
eingefiihrt: Erginzung fehlender Daten, Korrektur von Fehlbewertungen,
Neudefinitionen (z. B. der chronischen Infektion durch P. aeruginosa), Ein-
beziehung des neuen Systems CFAS 2.4.2 in die Dokumentation, Optimie-
rung der Einbestellpraxis, Optimierung der Durchfiihrung der Lungenfunk-
tionsuntersuchung, Optimierung der Antibiotika-Therapie in Zeitpunkt,
Hiufigkeit und Antibiotikawahl. Es wird zusitzlich fiir den nichsten PDCA-
Zyklus der Vergleich der Patienten/innen nach chronischer Infektion durch
Pseudomonas aeruginosa und der eingesetzten Antibiotika-Therapie ge-
trennt nach den teilnehmenden Einrichtungen erfolgen. Es steht zu erwar-
ten, dass der zurzeit in Auswertung befindliche 2. PDCA-Zyklus Verinde-
rungen gegeniiber der hier skizzierten Ausgangslage aufzeigt {(vgl. Abb. 63—
65), denen dann im Einzelnen nachgegangen wird, um iibertragbare Ver-
besserungsvorschlige fiir die Therapie- und Versorgungsstrategie
abzuleiten.
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12 Benchmarking in der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen

Die drei PDCA-Zyklen 1. Entwicklung, 2. Validierung und Evaluation,
3. Wissenstransfer und Offnung dienen dazu, ambulanzspezifische Lo-
sungen und Umsetzungsvorschlige zur Qualititsverbesserung in der Ver-
sorgung von Patienten/innen mit Mukoviszidose zu liefern. Es werden
Schulungsangebote entwickelt, dariiber hinaus Leitlinien und Behand-
lungspfade, die dann in die Qualititssicherung Mukoviszidose integriert
werden. Dadurch wird das Projekt Benchmarking einen wesentlichen neu-
en Beitrag zum Qualititsmanagement liefern.
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13 Sonderauswertungen

Nach iiber zehn Jahren Qualititssicherung Mukoviszidose sollen an dieser
Stelle einmal die bislang durchgefiihrten Sonderauswertungen seit 1997
dokumentiert werden (Tab. 51 und 52). Auch werden interessante Themen
dargestellt, die zwar angeregt, bislang aber leider noch nicht in die Praxis
umgesetzt werden konnten (Tab. 53).

Tab. 51 Liste der abgeschlossenen Senderauswertungen

Auitse, Dri Titedl [(Kurifsem) Pubikatian
Prof. Dr. Burkhard Timmler,  Seltene CFTR-Mutati- Nicht publiziert
Hannover onen

Dr. Klaus-Dieter Paul/ Sauerstofftherapie Nicht publiziert
Ds. Barbel Wiedemann,

Dresden

Prof. Dr. Gratiana Steinkamp,  Erndhrungszustand und Bericht auf der WartburgTagung 1999
Hannover Infekte

Prof. Dr. Gratiana Steinkamp,  Erndhrungszustand und Steinkamp u. Wiedemann 2002
Hannover/Dr. Barbe! Xrankheitsverlauf
Wiedemann, Dresden

Dr. Klaus Paul, Dresden; CF-Neonatalscreening, Poster 1999

Dr. Barbel Wiedemann, Langzeitprognose

Dresden

Dr. Manfred Ballmann, Geschwister mit CF Mekus et al. 2000
Hannover
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13 Sonderauswertungen

Dr. Klaus Paul, Dresden

Dr. Bérbel Wiedemann/
Dr. Klaus Paul, Dresden

Dr. Dirk Schnabel, Berlin

Dr. Manfred Ballmann/Paul
Wenzlaff, Hannover

Dr. Bérbel Wiedemann,
Dresden/Dr. Brigitte Sens,
Hannover/Prof. Dr. Martin
Stern, Tiibingen

Dr. Lutz Nahrlich, Erlangen

Dr. Barbe! Wiedemann,
Dresden

Christine Seip, GieBen/
Dr. Birbel Wiedemann,
Dresden

Dr. Barbel Wiedemann,
Dr. Klaus Paul/Dresden,
Dr. Tim Hirche/Frankfurt

Dr. Bérbel Wiedemann,
Dresden

II2

Lungenfunkticnsanalyse

Lungenfunktion und
Sterberisiko

Wachstumsdaten bei CF

FEV, (Kohorte 10jahrige)

Vergleich des Erndh-
rungsstatus von CF-
Patienten in den USA, in
CaundD

Umfrage: Schweiftest-
Analyse

Evaluation von
Qualitatsindikatoren

Sonderauswertung PEG

BMI-Gewichtsperzentile
und LSG zur Beurteilung
des Eméhrungszustan-
des bis zum 18. Lebens-
jahr

International CF-
mortality

Qualitatssicherung Mukoviszidose

e. V., Uberblick iiber den Gesundheits-
2ustand der Patienten in Deutschland
2003

Laufende Jahresberichte, Bericht 2001
Bern

Nicht publiziert

Wenzlaff u. Ballmann 2006

CFF Abstract

Vortrage auf der Wiirzburg-Tagung
2003 und dem Kongress der Deut-
schen Gesellschaft fiir Pneumologie
2004, ECFS Abstract, Néhrlich, 2006

CFF Abstract

Bericht auf der Wiirzburg-Tagung 2002

Zur Publikation eingereicht

Poster ECFS




13 Sonderauswertungen

Tab. 52 Lliste der Sonderauswertungen in Bearbeitung

Titel | Kurziom) Pablikation

Verlauf klinischer Parameter Laufende Jahresberichte
Pseudomonas-Erstbesiedelung und Therapie Laufende Jahresberichte
BMi-Gewichtsperzentilen und LSG zur Laufende Jahresberichte

Beurteilung des Erndhrungzustandes bis zum
18. Lebensjahr

Risikoadjustiertes Ranking, Stufe Il Laufende Jahresberichte
Geburtskohortenanalyse 1995 Laufende Jahresberichte

Vorhersagemodelle fiir Uberlebenswahrschein-

lichkeit

MUKOTRAIN-Sportstudie - Vergleich deutsche In Planung

Daten

Diagnosewiderruf tn Planung

Entwicklung von Perzentilen fir Lungenfunk- Vortrag 8. Deutsche Mukoviszidose Tagung in
tions- und Ernahrungsdaten Wiirzburg 2005

Alters- und geschlechtsspezifische kirpetliche
Entwicklung - Kinder und Jugendliche

CF-Patienten (ber 50 Jahre
CF-retated Diabetes

Immunglobulin G bei CF, - Auswertung fiir
Qualitatszirkel mitteldeutscher CF-Zentren

Neugeborenen-Screening auf CF in Sachsen

Tab.53 Liste der Sonderauswertungen, noch offene Themen

Chronische Hepatitis B bei CF

Mortalitdtsanalyse, Lungenfunktion 10 Jahre praletal

Diagnose nach dem 16. Lebensjahr

Vergleich Erwachsenenbetreuung in Erwachsenen- und gemischten Ambulanzen
Vergleich Sozialstatus versus Ernahrung/Lungenfunktionsdaten

Schwangerschaft bei CF
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14 Anhang

14.1 Executive Summary

CF quality assurance in Germany: data from 2005

M. Stern, |. Bend, 0. Busse, G. Damm, B. Sens, P Wenzlaff,
B. Wiedemann

The German CF quality assurance project exists since 1995. In addition to
providing a basic registry, it has generated demographic data, it has establis-
hed 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 Project Board, the Centre for Quality Assurance
Hannover and the German patients’ organisation Mukoviszidose e. V. Work
is based on informed consent and full data protection. Data collection is
achieved electronically (CFAS 2.4.2). In step I, lung function, nutrition,
microbiology data and therapy groups are evaluated (all patients), in step II
a sinaller group of patients is evaluated more completely including therapy
details.

In 2005 6,835 patients have been treated by 96 CF centres. Annual re-
turn rate was improved to 8o %. Medium survival is currently 37,4 years in
Germany. Demographic, nutritional and lung function data are given and
specified for CF institutions (less than 5o patients) and for CF centres (50
and more patients). Mortality analysis and longitudinal data are included.
A centre report is distributed individually giving clues for improvement to
centre directors. Several tools for quality management have been generated
by the current project (centre certification, quality groups, guidelines and
consensus papers, benchmarking). The German quality assurance project
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14 Anhang

is partner in the European CF Registry. It is based on the firm and long-term
cooperation of experienced institutions. We are grateful to all of them, and
to Christiane Herzog Foundation and to Mukoviszidose e. V. for their con-
tinuous support.

Tab. 54 Results 2005 (mean values); WH: body weight for height; BMI: body mass index; VC:
vital capacity; FEVforced expiratory volume in one second;MEF, : maximal expiratory
flow 25%; loG: lmmunoglobulm G; PA: Pseudomanas aeruglnosa 25: mean value + 2

standard deviation
Parameten Paiienis Patienis Patienis
« b ypars [n} b« LE waary |n) ¥ 1 pears
WH 290% 80.0% 72.2%
no data 08% <0.1% -
BMI z 19 - - 69.0%
no data - - 03%
VC=80% - 67.3% 43.5%
no data - 27% 24%
FEV > 8o % - 66 8% 225%
no data - 2.9% 2.2%
MEF,_ 2 60% : 45.0% 115%
no data - 45% 54%
lgbin-2s<lg6<2s 64.2% 55.0% 425%
no data 233% 10.6% 154%
PA Negative 82.6% 58.2% 25.4%
no data e 21% 13% 1.8%

14.2 Beispiel fur Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Im Folgenden finden Sie die Druckausgabe einer Einzelauswertung fur eine
Beispiel-Ambulanz mit Erkldrung fiir die einzelnen Abschnitte.

Datenstand: 01.06.2006
Beobachtungszeitraum: 01.01.2004-31.12.2004 bzw.
01.01.2005-31.12.2005
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14.2 Beispiel filr Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittel-
wert aller Einrichtungen desselben Typs und aller Einrichtungen - Sdulendia-
gramme (s. Abb. 66)

Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):

LSG = 9o % fiir Patienten < 18 Jahre, 2005

BMI = 19 kg/m?* fiir Patienten = 18 Jahre, 2005

FEV =z 80 % fiir Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2005

FEV = 80 % fiir Patienten = 18 Jahre, 2005

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fir Patienten < 18 Jahre,

2005

® Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fiir Patienten = 18 Jahre,
2005

= Anteil IgG im Bereich Mittelwert + 2 Standardabw. fiir Patienten
< 18 Jahre, 20053

® Anteil IgG im Bereich Mittelwert + 2 Standardabw. fiir Patienten

= 18 Jahre, 2005

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 2004 und 2005 mit
den Mittelwerten aller anderen Einrichtungen (s. Abb. 67).

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:

LSG bzw. BMI

VC

FEV.

MEF,

Pseudomonas aeruginosa
IgG

Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzelwer-
ten aller anderen Einrichtungen (s. Abb. 68)

Aus der Legende dieser Abbildungen kann die anonyme Nummer der jewei-

ligen Einrichtung entnommen werden. Diese anonymen Nummern kenn-

zeichnen die entsprechende Ambulanz in den Abbildungen des Berichts.
Folgende Scatterplots sind enthalten:

Abb. Ar: Verteilung des Lingen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre
Abb. A2: Verteilung des BMI, ab 18 Jahre

Abb. A3: Verteilung der Vitalkapazitit, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. A4: Verteilung der Einsekundenkapazitit, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. As: Verteilung von MEF _;, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. AG: Verteilung der Vitalkapazitit, ab 18 Jahre

11y
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14 Anhang

m Abb. A7: Verteilung der Einsekundenkapazitit, ab 18 Jahre
m Abb. A8: Verteilung von MEFZS, ab 18 Jahre

Hinweis: Es werden immer alle Tabellen und Grafiken ausgegeben, auch
dann, wenn fiir eine Ambulanz keine Fille vorhanden sind (d. h. keine Pa-
tienten in der entsprechenden Altersgruppe und/oder keine Werte doku-
mentiert), Damit soll auch in der Ambulanzstatistik eine Information be-
ziiglich der Verteilung der entsprechenden Parameter in allen anderen Am-
bulanzen gegeben werden.

Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf (s. Abb. 69)

Dargestellt werden:

CODE Nummer der eigenen Einrichtung

Geb.-Datum Geburtsdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter
sortiert

(JJ. MM, TT)

GR Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung

von Zwillingen)
Mutter Geb.-Datum Geburtsdatum der Mutter des Patienten, aufsteigend
nach Alter sortiert

(J.MM,TT)
Beob.-Jahr Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem
Datum der klinischen Messungen.

(Ziel ist eine Verlaufsbeobachtung pro Patient und Jahr in einem stabilen,
infektfreien Zustand in der Nahe des Geburtstages. Von einigen Patienten
liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr vor. Bei diesen Patienten geht
die bessere, vollstindigere Beobachtung in die Auswertung ein.)

Geschl Geschlecht
1t  minnlich
2 weiblich
Einw. Einwilligung
1 e
2  nein
Beh.-Ende Grund  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
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14.2 Beispiel fiir Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Beh.-Ende Jahr
158G

BMI
VC

FEVI

MEFz25

IgG

P. aeruginosa

Jahr des Endes der Behandlung
Lingen-Soll-Gewicht nach Reinken in % der altersab-
hingigen Werte der Normalpopulation fiir Patienten
< 18 Jahre

Body-Mass-Index in kg/m? fiir Patienten = 18 Jahre
Vitalkapazitit in% der Norm, fiir Patienten < 18 Jahre
nach Zapletal und fiir Patienten < 18 Jahre nach Quan-
jer

Einsekundenkapazitit in % der Norm

MEFz25 in % der Norm

IgG in g/l

Pseudomonas aeruginosa

I ja

2 nein

© unbekannt

CF-Ambulanz XYZ

Beobachtungszeitraum 01.01.-31.12. 2005

LSG normal <18 |.
BM normal ab 18 |.
FEV 1 normal <18 .

FEV1 normal ab 18 |.
ohne Pseud, <18 ).

ohne Pseud. ab 18 ).

lgG normal ab 18 |.

||

i
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 0% B0% 90% 100% 110%

Datenstand: 01.06.2005

N v

O irbulancx?
[ e

Abb. 66 CF-Ambulanz XYZ Typ B
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Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl  Spalten%  Anzahl  Spalten%  Anzahl Spalten%  Anzahl  Spalten®%

L Untergewicht 4 21,5% 584 25,1% 37 2,3% 493 26,1%
Gewicht normal 11 78.1% 1742 74.9% 129 7.7% 1394 739%
o iy Untergewicht 52 33,1% 475 36,0% 47 32.2% 408 36,2%
1 Gewicht normal 105 66,9% 843 64,0% 99 67.8% 718 63,8%
FLie] MY
Ambulanz XYZ Alleanderen  Ambulanz X¥Z Alle anderen
Anzahl  Spalten%  Anzahl Spalten%  Anzahl  Spalten®  Anzahl  Spalten%
<18 Jahre VC<8a% 20 164% 659 38,2% 43 31,2% 542 381%
VC = B0% 102 83.6% 1068 6L8% a5 68,8% 880 61,9%
ab 18 Jahre VC<80% 8 50,6% 781 62,1% 77 52,7% 659 60,7%
vz 80% 78 49,4% 476 37.5% 6 473% 426 39,3%
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl  Spalten%  Anzahl Spalten%  Anzahl  Spalten%  Anzahf  Spalten®
<18 Jahre ‘ FEV <80% 8 23,0% 628 36,5% 27 19,7% 518 36,5%
FEV, 2 B0% 9% 77.0% 1064 63.5% 110 80,3% 900 63,5%
sbiBjshre PV, <BO% 131 229% 1016 80,8% 118 80,8% 878 80.8%
FEV, 2 80% 27 17.1% 24 192% 28 18,2% 209 19,2%
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14.2 Beispiel fiir Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

MEF, <60%
MEF_ = 60%

< 18 Jahre

ab18jahre  MEF <60%

MEF,, > 60%

<18 Jahre

ohne P aeruginosa

ab 18 Jahre

ohne P aeruginosa

<18 Jahre 166 < 25
25<lgh<s
g6z2s
ab 18 Jahre ;<2
2s<lghe2s

Ig6 2 25

Abb. 67 Tabellen

mit P. aeruginosa

mit P aeruginosa

Ambulanz XYL Alle anderen Ambularz XYZ Alle anderen
Anzahl  Spalten%  Anzahl  Spalten%  Anzahl  Spalten®  Anzahl  Spalten%
6o 49.2% 853 52,1% b4 471% 676 50,6%
62 50,8% 783 47.9% 72 52,5% 660 49,4%
1 83,7% 1020 86,6% 112 84,8% 964 285%
8 16,3% 158 13.4% 20 15,2% 117 11,5%
i ] S
Ambulanz X7 Alle anderen Ambulanz XyZ Alle anderen
Anzahl  Spalten%  Anzahl  Spalten%  Anzab!  Spalten®  Anzabi  Spalten%
78 50,6% 923 40,8% 69 40,8% 710 39.4%
76 49.4% 1339 59,2% 100 59.2% 1054 60,6%
127 841% 960 74,6% 116 30,6% 806 73.8%
2 15,5% 327 25.4% 28 15.4% 286 26,2%

Ambulanz XYZ
Anzahl  Spalten%  Anzah!

8 6,8% 82
8 72,9% 1203
b} 20,3% 566
2 2% 82
37 0.1% 381
51 56,7% 1]

Alle anderen

Spaften%  Anzahl

44% 5
65,0% 105
30,6% 24

7.8% 2
36,2% 59
56,0% 60

Ambulanz XYZ

Spalten%  Anzahl

3.7% 95
784% 1048
17,9% 448

1,7% 76
48.8% 373
49,6% 523

Alle anderen

Spalten%
6,0%
65,9%
282%
7.8%
38.4%
53,8%
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B
B

Vergleich
Vergleich Alie anderen
! a; - Alte anderen & Ambulanz XYT
2 e ® Ambulanz K2 i
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14.2 Beispiel fiir Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

<Code>
<Geb,-Datum{tt.mm.jj)
- Geburtsrang
- Mutter-Geb,-Datum>
<Beob.-Jahr>»

XYZ

19.01.55-1-28. 7.30
2001
2002
2003

o TSR, B8] 8
19595
1996
100
1998
2002
2003
2004
2005

18.09.56-1-29. B&.37
1995
1996
1987
19%8
1999
2000
2001
2002
2003
2004

15.10.58-2-25. 5.22
2000
2001
2002
2003
2004
2005

23.12.56-1- 5. 9.24
1995
1996
1997
1998
1399
2000
2001
2002
2003

o 4=59=2718). .36
1997
1998
1999
2000
2001
2002
2003
2004
2005

SRS E OS] [ T o S T Fbs b e e

O e s

Rl SR )

Geschl Einw

g

FHRREMRR

el R R

M HEERER

HE R R R e

Beh.-
ende-
Grund

Beh, -
ende-
Jahr

LSG

BMI

vC
(%)

FEV1 MEF25

(%)

(%)

igG
{g/1)

17,42
17,87
17,67

18,73
20,54
20,51
20,35
1%,16
21,14
21,25
20,56

21,48
21,27
21,91
22,04
22,01
22,22
22,78
22,22
22,96
21,85

20,86
21,31
21,03
21,55
20,87
21,56

20,69
21,03
21,75
20,76
20,52
21,55
20,86
21,55
20,52

25,06
23,85
25,06
24,51
26,87
24,60
25,386
24,70
24,56

48,03
45,42
41,83

34,30
66,94
64, 57
68,79
18,25
67,39
68,14
66,57

56,31
57,56
63,24
67,44
70,31
80,94
80,53
77,96
74,52
75,32

27,69
47,44
44,88
42,62
44,32
43,57

40,72
41,14
41,65
42,29
48,57
77,08
68, 64
72,06
76,19

91,59

84,73
88,95
92,76
89,79
96,25

88,57

28,08
28,42
25,77

31,36
47,10
41,64
44,43
40,80
30, 39
22
30,07

44,85
44,42
50,76
50,38
53,44
49,52
47,29
43,34
40,92
41,82

32,03
41,03
39,27
35,93
40,81
39,07

34,36
35,11
29,85
31,10
29,73
32,04
29,11
28,11
28,91

89,79

87,175
84,09
85,37
86, 34
90,42

91,07

Abb. 69 Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf {Auszug)
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7,32

25,87
16,29
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5,36
10, 45
12,04

23,24
19,29
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17,82
22,96

17,60
13,50
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21,67
29,33
20,17
22,53
23,04

29,79
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135187
14,71
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13,25
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10,08
22,99

61,97
79,47

65,73
63,73
46,15
50,67
48, 04

18,00
18,70
17,90

20, 90
B,70
11,90
i0,80
14,70
16,00
15,00
14,50

18,50
14,50

14,10
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15,00
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16,40
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Abkiirzungsverzeichnis

ABPA
AGAM

AK

B. cepacia
BMI

CF

CFAS

CFTR

cl

CrQ

DNA

ECFS

FEV1

FGM

H. influenzae
fgG

LSG
MEF25
MRSA
oGTT
ORSA

P aeruginosa
PDCA

PEG

Qs

SD

S. aureus
VC

Allergische Bronchapulmonale Aspergillose
Arbeitsgemeinschaft der Arzte im Mukoviszidose e V.
Arbeitskreis

Burkholderia cepacia

Body Mass Index

Cystische Fibrose {Mukoviszidose)

CF Ambulanzsystem

Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
Konfidenzintervall (confidence interval)

Cystic Fibrosis Questionnaire
Desoxyribonucleinsdure

European Cystic Fibrosis Saciety
Einsekundenkapazitat

Forschungsgemeinschaft Mukoviszidose
Hamophilus influenzae

Immunglobulin G

Lingen-Soll-Gewicht

Maximaler exspiratorischer Fluss bei 25 % der Vitalkapazitit
Methicillin-resistenter Staphylococcus aureus

oraler Glukosetoleranztest

Oxacillin-resistenter Staphylococcus aureus
Pseudomonas aeruginasa

Plan Do Check Act

Perkutane endoskopische Gastrostomie
Qualitatssicherung

Standardabweichung (standard deviation)
Staphylococcus aureus

Vitalkapazitét

Eine Erkldrung der einzelnen Mutationen im CFTR-Gen kann unter
http://www.genet sickkids.on.ca/cftr/SearchPage html abgerufen werden.
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MUnNae

Qualitatssicherung in der Mukoviszidose-Behandlung

MukowIsElose 15t die haungste, amgetorens Stoffyedhselkrank et m unserer Bevolkersng
ledes |abir kamimsen in Dewtschland rund 300 Kinder mit Mukoyiszdose qur Welt, Rund 8.000
Kimder, jugendliche und junge Erwachsene kehen in Dewtschland mit der Kraniheit, die wor
allem durch chromischen Husten, sciwere Lungenentmindungen, Yerdawingsstanmgen
und Linfergeswsc bt gekennzeichngt 155 £5 it Behandiungsansatre, mi depen die Prognose
der bisher unheilbaren Krankheit in den letrien [ahren erheblich gebessert werden konnte

Krankengymnastik, Inhalationsbehandurg und diverse medikamentosie Therapsen

Die Sicherung und Seigerung der Behandlungsgualilat 181 das sentrale fiel des Projektes
Qualit dssscherung Muskoviseldose. Seil 1995 werden in einer fusammenarbeit aller

Misowstidose-Bnnchtingen i Destschland mat dem Mukosseidose @ V. und de

Chretiane Herpog Stitung die demagraphschen und Yersorguisgsdaten repraseni ats

erfasst, mit dem Ziel von Transparen In den Ablaufen, einer Yerbesserung der Mersorgungs
gualitat sowie der Vernetzung der Mukovissidose-Einrichtsngen regional, national und
international, bm vorliegenden [ahresbericht wird der Gesundheit szustand won derzeit 6,835

Patsenten m Deutschiand hir das |abr 2005 dargestedli
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