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Vorwort

Seit r995 besteht das deutsche Projekt „Qualitätssicherung 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 repräsentative Erfassung der demogra-
fischen und Versorgungsdaten, die Herstellung von Transparenz in den
Abläufen und die Verbesserung der Versorgungsqualität sowie die Vernet-

zung der Mukoviszidose-Einrichtungen regional, national und internatio-
nal. Einige dieser Ziele sind durch die zurückliegende Arbeit bereits er-

reicht. Errungenschaften wie den jährlichen Berichtsband, die Kooperation
der Einrichtungen in Qualitätszirkeln und die Durchführung von Sonder-
auswertungen gilt es als bewährten Standard zu halten.

Die Teilnehmer des Projekts haben ihre Lernfähigkeit vielfach unter Be-
weis gestellt und das Projekt stetig weiterentwickelt. Sie sind offen für wei-

tere Verbesserungen, werden noch bestehende Datenlücken schließenund
die Rückmeldequote weiter verbessern. Immerhin werden derzeit 6.855
Patienten in Deutschland erfasst, und die Repräsentativität der jährlichen
Meldungen konnte durch Nachmeldungen auf 8o Prozent für das Jahr
zooq angehoben werden. Die Kooperation mit Österreich und die Mitarbeit
im europäischen 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 Qualitätszirkeln, die Verabschiedung von Leitlinien sind weitere Nah-

ziele, nicht zu vergessen die Optimierung der Erfassungs-Software in den
Ambulanzen und die verstärkte Nutzung der Daten fiir das interne Qualitäts-
management in den Ambulanzen und in den Qualitätszirkeln.

Der elfte Berichtsband für das Jahr zoo5 erscheint jetzt handlicher und
professioneH gestaltet. Er enthält als besondere Kapitel eine Übersicht über
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 ausdrücklich möglich, die lau-

fenden Sonderauswertungen zusätzlich zu unterstützen bzw. offene und
besonders interessante Projekte wie zum Beispiel Kohortenanalyse, Schwan-

gerschaft bei Mukoviszidose, Versorgungsforschung, Lebensqualität aufzu-
greifen. Erste hoch interessante Ergebnisse liefert das Sonderprojekt
„Benchmarking". Es wird als Modellprojekt für alle deutschen Einrich-
tungen geführt. Der Einstieg ist jetzt für weitere Teilnehmer ofien, um ein
„Lernen von den Besten" zu ermöglichen.



Vorwort

Neue Ergebnisse gibt es auch im Bereich Lebensqualität der Patienten,
und es ist sehr erfreulich, dass die Diskussion um die Einbeziehung der
Patienten in die Debatte um Versorgungs- und Lebensqualität aufhöchstem
Niveau geführt wird.

„Bewährtes erhalten und kontinuierlich lernen"- dies ist das Motto für den
neuen Berichtsband „Qualitätssicherung Mukoviszidose zooä". Mein Dank

geht an die q6 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 für ihre konzentrierte
und sachkundige Arbeit bei der Erstellung des vorliegenden Bandes.

Prof. Dr. Martin Stern

Vorsitzender des Wissenschaftlichen und des Geschäftsftihrenden Beirats

„Qualitätssicherung Mukoviszidose"
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Wissenschaftlicher Beirat

„Qualitätssicherung Mukoviszidose":

Tätigkeitsbericht 2oo5

M. Stern, Tübingen

Das Projekt „Qualitätssicherung Mukoviszidose" hat die Versorgungsqua-
lität für die Patienten mit Mukoviszidose in Deutschland messbar gemacht
und die Transparenz der Strukturen und Prozesse hergestellt. Der jetzt vor-

liegende elfte jährliche Berichtsband zoo5 liefert vielfältige Daten zur Struk-
tur-, Prozess- und Ergebnisqualität. Die Zahl der erfassten Patienten, das
Überleben und die Altersstruktur haben sich stetig gebessert. Das Projekt
hat vielfältige Ansätze für die Qualitätsverbesserung und für die Weiterent-
wicklung der Qualitätsarbeit geliefert (Qualitätszirkel, Zertifizierung, Leit-
linien, Sonderauswertungen, Benchmarking, Erhebung Lebensqualität, in-
ternationale Kooperation).

Die zum Berichtsband zoo5 vorliegenden Daten der Stufe I (Stichtag
or.o6.zoo6) umfassen cr6 Einrichtungen (davon ZZ zertifiziert), die
6.835 Patienten (inkl. 5op bis 3I.I2.2005 als verstorben gemeldeter Pati-
enten) mit Mukoviszidose betreuen. Diese Gesamtzahl ist seit rg5r5 konti-
nuierlich, wenn auch in den letzten Jahren langsamer, angestiegen. Für die
vorliegende Auswertung konnten 4.888 Einzelverlaufsbögen von 4.55r Pa-
tienten herangezogen werden. Es ergibt sich eine vorläufige Rücklaufrate
von Z6%. Für das Vorjahr zoo4 ergab sich bis zum or.o6.zoo6 eine deut-
liche Nachmeldung von etwa 8oo Einzelverlaufsbögen. Es resultiert damit
eine Repräsentativität von 8o % fiir zoo4. Möglicherweise hat sich die Ein-

führung der Prämie von zo Euro pro komplett gemeldetem FaH nun doch
positiv ausgewirkt. Für das laufende Jahr zoo6 wurde die Prämie gestaffelt
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neu gesetzt: Es sind maximal 5o Euro pro gemeldetem Patienten erreichbar
(Stufe I, Stufe II, Teilnahme am Qualitätszirkel, zeitgerechte Meldung). Die
kontinuierliche solide Meldementalität im Rahmen der Stufe II wurde
durch das Projekt Benchmarking verstärkt (derzeit r.do5 Patienten aus
zr Einrichtungen). Der Einsatz der Stufe II als elektronische Patienten-
dokumentation wird von immer mehr Ambulanzen freiwillig genutzt.

Der geschäftsführende Beirat hat sich im Jahr zoo5 viermal, der wissen-
schaftliche Beirat zweimal in Frankfurt/Main beziehungsweise Hannover
getroßen. Unser Dank gebührt allen aktiv tätigen Beiratsmitgliedern. Der
wissenschaftliche Beirat wurde aufgrund der Beschlüsse des Jahres zoo5
inzwischen neu strukturiert und erweitert. Die neue Zusammensetzung
gründet sich auf Wahlen durch die Kinder- und Erwachseneneinrichtungen
(siehe zweite Umschlagseite).

Neue Sonderauswertungen wurden begonnen (Dr. Mainz [Jena], Dr. Kä-

ding [Chemnitz]: „Immunglobulin G bei CF-Auswertung fiir den mittel-
deutschen Qualitätszirkel"; Frau Dr. Stopsack/Frau Dr. Wiedemann
[Dresden]:„Neugeborenen-Screening auf CF in Sachsen" ). Die aktualisierte
Liste der Sonderauswertungen im Rahmen der Qualitätssicherung Muko-
viszidose seit r5rgy findet sich in diesem Berichtsband. Ein Rundtisch-Ge-
spräch mit Vertretern der an der Qualitätssicherung interessierten Pharma-
Industrie hat stattgefunden und geholfen, mögliche Kooperationen und
auch Abgrenzungen zu definieren.

Die Arbeitsgruppe „Webbasierte Datenerfassung" (Federführung: Dr. von
Mallinckrodt, Mitglieder: Frau Bergmann, Herr Dr. Fischer, Herr Dr. Nähr-

lich, Frau Schöfer, Frau Dr. Smaczny, Herr Wenzlaff, Frau Dr. Wiedemann,
Frau Dr. Ziebach) hat die Aufgaben der früheren CFAS-Arbeitsgruppe über-

nommen und um den Maßnahmenplan der Fokusgruppe zoog erweitert.
Das CFAS-Update z.d.z wurde erstellt und inzwischen ausgeliefert. Es er-

möglicht jetzt auch die komplette Erfassung der Therapieeinzeldaten. Eine
darüber hinausgehende neue Software-Lösung wurde in Form eines Pflich-
tenhefts vorbereitet, welches auf Anfrage erhältlich 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 erhältlich. Derzeit wird

geprüft, ob via Port-CF ein übergeordnetes, funktionierendes System in
Deutschland wie auch in Europa adaptiert und eingesetzt werden kann. Die
Chancen stehen nach Lösung von Anfangsproblemen dafür gut.

Die Strukturkommission (Federführung: Dr. Posselt, Mitglieder:
Dr. Mainz, Prof. Rietschel, Prof. Skopnik, Dr. Tinschmann, Prof. Wagner)
hat ihre Arbeit im Jahr zoo5 zielstrebig fortgefiihrt. Die Umfrage zur Arbeit
der regionalen Qualitätszirkel wurde abgeschlossen (Dr. Mainz, Jena). Die
Neudefinition eines Mukoviszidose-Zentrums ab der Zahl von 5o betreuten
Kindern/Jugendlichen beziehungsweise Erwachsenen hat Anerkennung
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gefunden (vgl. Kerem et al., zoo>). Die Empfehlungen der Strukturkom-
mission wurden aktualisiert und bereits im Berichtsband zood veröffentli-
cht. Als zusätzliche Förderungsmaßnahme wurde das Projekt ProAmbulanz
Plus eingeführt, welches vor allem die Kooperation von Zentren auf regio-
naler Ebene und die Verstärkung von Qualitätszirkeln zum Inhalt hat.

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

Die Unterarbeitsgruppe Stufe II (Berlin-Zehlendorf, Frechen, Hannover
Kinderklinik, Hannover Pneumologie, Osnabrück, Tübingen) hat sich um
weitere freiwiHige Teilnehmer vermehrt. Fast alle Teilnehmer dieser Unter-

arbeitsgruppe und zusätzlich die Einrichtungen Homburg/Saar, Köln,
Mainz, München, Neubrandenburg, Greifswald, Worms beteiligen sich seit
dem or.oy.zood an dem durch das Bundesministerium für Gesundheit
und soziale Sicherung geförderten Sonderprojekt „Benchmarking in der
Mukoviszidose". Der zweite PDCA-Zyklus (plan-do-check-act) des Bench-
markings wird derzeit ausgewertet, nachdem gezielt Verbesserungen
(Schließung von Lücken in der Dokumentation, Angleichung der Einbe-
stellpraxis und Ambulanzstrategie, Auswertung befundabhängige pseudo-
monaswirksame Therapie) eingeführt wurden. Im dritten Jahr, also ab
or.oy.zoo6 wird der Kreis für weitere Teilnehmer geöffnet und schließlich
werden die Ergebnisse über eine intensivierte Stufe II in das Gesamtprojekt
„Qualitätssicherung Mukoviszidose" wieder zurückgeführt. Überraschende
Ergebnisse werden aus demselben Projekt nach der Auswertung der Daten
zur Lebensqualität (CFQ Cystic Fibrosis Questionnaire, Frau Dr. Staab, Ber-
lin) erwartet.

In der internationalen Kooperation wurde für alle österreichischen Mu-
koviszidose-Zentren ab or.oy.zoo5 die Möglichkeit eröffnet, die österrei-
chischen Daten gesondert an das Zentrum für Qualität und Management
Hannover zu melden. Diese Möglichkeit wird zunehmend wahrgenommen.
Die Mitarbeit am European CF Registry Board (Prof. Stern) führte zur Ver-
abschiedung von „Guidelines" und zur Erweiterung der allgemeinen Ein-
verständniserklärung, die das europäische CF-Register mit einschließt. Die
Einholung dieses erweiterten Einverständnisses ist Anfang zoo6 voH in
Gang gekommen. Nachdem das Projekt Euro Care CF (Projektmanagerin:
Dr. Gita Mehta) gestartet wurde und die europäische Registerarbeit gezielt
unterstützt, hat der europäische Ansatz neuen Schwung bekommen. Dies
verspricht auch für uns günstige Entwicklungen.

Das Jahr zooä hat eine ganze Reihe von Vorträgen und Veröffentli-
chungen aus dem Projekt „Qualitätssicherung Mukoviszidose" aufzuweisen
(s. Literaturverzeichnis zooS/zoo6).

Das Projekt „Qualitätssicherung Mukoviszidose" ist ein Beispiel für die
fruchtbare Zusammenarbeit der deutschen Mukoviszidose-Einrichtungen
mit der Selbsthilfe im Verbund vieler an Versorgung und Wissenschaft be-



ä Wissenschaffgcher Beirat „Qualitätssicherung Mukoviszldose": Tätigkeitsbericht 2DDS

teiligter nationaler und internationaler Einrichtungen. Das Projekt hat sich
auch im Jahre zooS inhaltlich und formal weiterentwickelt. Das Instrument
der Längsschnittanalyse kann jetzt wirksam eingesetzt werden. Viel Neues
steht zu erwarten aus der internationalen Zusammenarbeit im europä-
ischen CF-Register und in der Zusammenßihrung mit dem Projekt „Bench-
marking", vor allem auch hinsichtlich der Lebensqualität der Patienten mit
Mukoviszidose.

Unser aller herzlicher Dank gilt allen Teilnehmern sowie dem Mukoviszido-

se e. V. und der Christiane Herzog Stiftung für ihre stetige ideelle und ma-

terielle Hilfe und Unterstützung.
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2 liste der beteiligten Ambulanzen

Wir danken den in Tab. z aufgeführten Einrichtungen sowie deren Patien-
tinnen und Patienten für die Zusendung ihrer Unterlagen.

Tab. z Beteiligte Einrichtungen zooS; *CF Einrichtungen mit zertifizierten CF-Ärzten/Ärztinnen:

Eine qualitatsgesicherte CF-Versorgung in Deutschland ist an die Erfüllung der Emp-

fehlungen der Strukturkommission der Mukoviszidose Ambulanzen Deutschland in

Kooperation mit dem Mukoviszidose e. V. gebunden (kink zu den Strukturempfehlungen

s. u.)

Aachen*

Aachen'achen*

Aue*

Gemeinschaftspraxis Aachen

Laurensberg

Luisenhospital

Universitäts-Kinderklinik der RWTH

Aachen

HELIOS Klinikum Aue

Mukoviszidose-Ambulanz Aachen

Mukoviszidose-Ambulanz Aachen

Mukoviszidose-Ambulanz Aachen

Klinik für Kinder- und iugendheilkun-

de

Augsburg*

Bad Saarow

Berlin*

Berlrn*

Berlin'osefinum,

Krankenhaus f. Kinder

und lug endliche

Humaine Klinikum Bad Saarow

HELIOS Klinikum Berlin-Buch

HELIOS Klinikum Emil von Behring

Sana Klinikum Lichtenberg

Klinik für Kinder- und iugendmedizin

I. Klinik für Kinderheilkunde u.

iugendmedizin

Lungenklinik Heckeshorn/Christiane

Herzog Zentrum

Klinik f. Kinder- und lugendmedizin

Lindenhof

Bielefeld'v. Krankenhaus Bielefeld gGmbH Kmderzentrum
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Bochum* Berufsgenossenschaftliches

Klinikum Bergmannsheil-

Universitätskbnik

Pneumologische Klinik

Bochum'odenheim'onn*

Ruhr-Universität Bochum

Praxis f. Pädiatrie u. Allergologie

Rheinische Friedrich-Wilhelms-

Universität

Klinik f. Kinder- u. iugendmedizin

Zentrum f. Kinderhedkunde

Brandenburg

Bremen*

Bremen"

Klinikum Bremen —Mitte gGmbH

Zentralkrankenhaus,Links der

Weser

Mukoviszidose-Ambulanz

Kinderklinik

Städt. Klinikum Brandenburg GmbH Kinderklinik

Chemnitz

Cottbus

Datteln

Dresden

Klinikum Chemnitz gümbH

Carl-Tälern-Künikum Cottbus

Vestische Kinderklinik Datteln

Carl-Gustav-Carus-Klinikum

Kbnikfur Kmder und iugendmedizin

Klinik für Kinder- und iugendmedizin

Klinik und Poliklimk für Kinderheil-

kunde

Düsseldorf*

Erfurt*

Erlangen'ELIOS
Klinikum Erfurt GmbH

Friedrich-Alexander-Universität

Erlangen-Nurnberg

Klimk fur Kmder- und iugendmedizin

Klinik mit Poliklinik fur Kinder und

lugendhche

Universrtäts-Kinderkbmk Dusseldorf Abteilung für Pädiatrie

Erlangen

Essen'ssen"

Esslingen

Universitat Erlangen-Nürnberg

Ruhrlandklinik Essen

Universitätsklinikum Essen

Stadtische Kliniken Esslingen/

Neckar

Medizinische Klinik i mit Poliklinik

Zentrum für Pneumologie u.

ihoraxchirurgie

Klinik für Kinder- u. iugendmedizin

Klinik für Kinder u. iugendliche

Frankfurt'rankfurt*

Universitatskliniken, Medizinische

Klinik I

Pneumologie

Klinikum der L W. Goethe-Universität Zentrum der Kinderheilkunde

Frankfurt/Oder'linikum Frankfurt (Oder) GmbH Kmderzentrum

Frechen'reiburg'erlingen'mderantpraxis
Universitätsklinikum Freiburg

Klinik Schillerhöhe

Abteilung Pneumologie

Pneumologie/Allergologie/

Umweltmedizin



Z Liste der beteiligten Ambulanzen

Gießen'edizinische Klinik H Zentrum f. Innere Medizin,

Mukoviszidose-Ambulanz f.
Erwachsene

Gießen"
Greifswald'niversitäts-Kinderklinik

Ernst-Moritz-Arndt-Universität

Bereich Pneumologie u. Allergologie

Klinik und Poliklinik f. Kinder-u.

lugendmedizin

Hagen

Halle

(Saale)'llgemeines
Krankenhaus

Martin-luther-Universität, Klinikum

Kröllwltz

Kinderklinik

Kfiinik fur Kinderheilkunde

Halle (Saale)'artin-luther-Universität, Klinikum

Kröllwitz

Zentrum für Innere Medizin

Hamburg*

Hannover'annover'eidelberg'inderärztliche

Gemeinschaftspraxis CF-Zentrum Altona

Kinderklinik der MHH Abt. Päd. Pneumologie -OE Gtzo

Universitatsklinikum Heidelberg Kmderheilkunde HI, Päd. Pneumolo-

gie u. Infektiologie

Medizmische Hochschule Hannover CF-Ambulanz OE 68/o

Heidelberg/Rohrbach'horaxklinik der EVA Baden Abteilung Innere Medizin-

Pneumologie

Heilbronn*

Homburg"

Homburg/Saar'ena*

Kinderklinik Heilbronn

Medizinische Universitätsklinik

Homburg

Universitatsklinik für Kinder- u.

lugendmedizin

CF-Zentrum an der Friedr.-Schiller-

Universität lena

Innere Medizin

Padiatrische Gastroenterologie

Klinik f. Kinder-u. lugendmedizin

Karlsruhe

Karlsruhe*

Kinder- und luge ndärzte

Stadtisches Klinikum Karlsruhe

GmbH

Karlstraße

Kinderklinik

Kassel*

Kempten'iel*

Kinderkrankenhaus

Klinikum Kempten-Oberallgäu GmbH

Chr.-Albrechts-Universität,

n Medizinische Kbnik

Park Schonfeld

Abt.f. Kinderheilkunde und

lugendmedizin, Neonatologie

Mukoviszidose-Ambulanz für

Erwachsene

Kiel*

Kirchzarten'tädtische
Kinderklinik

Kinderarztpraxis



z Liste der beteiligten Ambulanzen

Köln*

Krefeld*

Leipzig

'linikum der Universitat zu Köln

Stadt. Krankenanstalten*

Universitatskinderklinik

Leipzig'ukoviszidose

Ambulanz

Kinderklinik

Abt.für ambulante und soziale

Pädiatrie

Lübeck

Magdeburg*

Universitätsklinikum Schleswig-

Holstein Campus Lübeck

Otto v. Guericke Universität, Med.

Fakultät*

Klinik für Kinder- und lugendmedizin

Zentrum fur Kinderheilkunde

Mainz*

Mannheim"

Mechernich

Memmingen

München'ünchen*

Münster*

Nebel/Amrum'niversitatskinderkbnik

Schwerpunktpraxis für Kinderpneu-

mologie

Kreiskrankenhaus Mechernich

Klinikum Memmingen

Klinikum der Universität Munchen

Medizinische Klinik

Clemenshospital GmbH

Fachklinik Satteldüne für Kinder und

lugendliche der LVA Schleswig-

Holstein

Mukoviszidose-Ambulanz

Max loseph-Strage

Klinik für Kinder- und lugendmedizin

CF-Ambulanz

Dr. von Haunersches Kinderspital

Klinikum Innenstadt der LMU

Klinik für Kinder- und lugendmedizin

Neubranden-

burg*

Offenburg*

Oldenburg*

Osnabrück*

Osnabrück

Dietrich Bonhoeffer Klimkum

Neubrandenburg

Klimkum Offenburg

Kmderklinik Oldenburg

Kmderhospital Osnabruck

Marienhospital Osnabrück

Klinik für Kinder- und lugendmedizin

Kinderklinik

Klinik f. Kinderheilkunde u.

lugendmedizin

Passau"

Plauen*

Potsdam'avensburg*

Regensburg"

Rostock*

Schwerin*

Kinderklinik Dritter Orden Sozia lpädiatrisches Zentrum

Klinikum Ernst v. Bergmann

Oberschwabenklinik

Klinik St. Hedwig

Kinderklinik

Abt. f. Kinder- u. lugendmedizin

Kinderkardiologie —Neonatologie

Universität Rostock, Med. Fakultät Kmder- und lugendklinik

HELIOS Kliniken Schwerin Klinik fur Kmder- und lugendmedizin

Humaine-Vogtland-Klinikum Plauen Klinik für Kinder-und lugendmedizin



z Liste der beteiligten Ambulanzen

Siegen

Solingen

Stuttgart'uhl'rier

Trier*

Tübingen*

Ulm*

Vechta

Wangen*

Wangen"

Wiesbaden*

DRK-Kinderklinik Siegen

Städtisches Klinikum Solingen

Olgahospital

Kinderarztpraxis/Allergologie

Mutterhaus d. Borromäerinnen

Mutterhaus d. Borromäerinnen

Universitätsklinik für Kinder- u.

lugendmedizin

Universitätskinderklinik Ulm

St.-Marienhospital

Fachkliniken Wangen GmbH

Fachkliniken Wangen GmbH

Stiftung Deutsche Klinik für

Diagnostik GmbH

Pädiatrie

Klinik für Kinder und Jugendliche

Padiatrisches Zentrum

Allergologie

Innere Medizin I

Kinder- und iugendmedizin

Mukoviszidose-Ambulanz

Kinderabteilung

Kmderklinik f. Atemwegserkran-

kungen und Allergien

Medizinische Klinik f. Atemwegser-

krankungen

Fachbereich Kinderheilkunde

Worms'ürzburg*

Stadtkrankenhaus Worms

Universitäts-Kinderklinik

Wilhelmshaven Reinhard-Nieter-Krankenhaus Kinderkbmk

Kinderambulanz

Mukoviszidoseambulanz

Tab. z Beteibgte Einrichtungen, für die bis zum oz.o6.zoo6 keine Daten vorlagen; *CF Einrich-

tungen mit zertifizierten CF-Ärzten/Ärztinnen: Eine qualitätsgesicherte CF-Versorgung

in Deutschland ist an die Erfüilung der Empfehlungen der Strukturkommission der

Mukoviszidose Ambulanzen Deutschland in Kooperation mit dem Mukoviszidose e.V.
gebunden (Link zu den Strukturempfehlungen s. u.)

Borkum Nordseekbnik Borkum der LVA

Rheinprovmz

Aüergologie/Sozialmedizin-

Rehabilitationswesen

Borkum

Coswig

Freiburg

'eha-Klinik Borkum Riff

Fachkrankenhaus Coswig

Universitäts-Kinderklinik

Zentrum für Pneumologie u.

ihoraxchirurgie

AmbulanzfürAüergologie,

Pneumologie und Mukoviszidose

Göttmgen

Karlsruhe Arztpraxis fur Kinder und iugendli-

che

Saarlandstraße

Georg-August-Universität Göttingen Kinderklimk und Pobklinik



z Liste der beteiligten Ambulanzen

Karlsruhe Kinderarztpraxis Rheinstraäe

Koln Kmderkrankenhaus Köln Riehl NeonatoL u. pädiatr. Intensivstation

Kz

Leipzig Medizinische Klinik I der Universität Abt. Pneumologie

Leipzig

Ludwigshafen/ St. Annastiftskrankenhaus Klimk für Kinder- und lugendmedizin

Rhein

Magdeburg Otto v. Buericke-Universitat Abt Pulmonologie u. Intensivmedi-

zln

Mannheim'ünchen

Münster

Nauen

Neuruppin

Pforzheim

St. Augustin

Zwickau'linikum

Mannheim

Kinderklinik der TU

Kinderklinik Haus z

München-Schwabing

Universitatsklinikum Münster Kinderklinik

Havellandklinik Nauen

Ruppiner Krankenhaus

Klinik fur Kinderheilkunde

Kinderklinik

Städtisches Klinikum Pforzheim Kinderklinik

Asklepios-Kinderklinik (St. Augustin) CFAmbulanz

Städtisches Klinikum,Hemrich Klinik f. Kinder-u. lugendmedizin

Braun'ie

Kennzeichnung zur Zertifizierung stellt den der Strukturkommission
bekannten Stand im Jahr zooS dar. Im Jahr zoo6 werden alle Zertifizie-

rungen überprüft und die Zuordnung der Einrichtungen zur Gruppe der
„CF-Zentren" (mindestens So Kinder und Jugendliche oder mindestens

So Erwachsene in ständiger Betreuung), „CF-Ambulanzen" (mindestens
ao Kinder und Jugendliche oder mindestens zo Erwachsene in ständiger
Betreuung) oder zu den „Sonstigen CF-Einrichtungen" wird aktualisiert
werden (vergl. Kapitel rr und Empfehlungen der Strukturkommission:

http://www.muko.info/fzleadmin/Dokumentenablage/Aerzte/
Strukturempfehlungen.pdf

zo
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3 Einwilligungserklärung

. entrum für

',.-. ualität und Management im Gesundheitswesen
Errichtung der Ärztekammer Niedersachsen

Postfach 4749, 30047 Ha no er

Gescheftssleue
Berlrne Allee 20
30175 H

F 0511-350-2113
Tal 0511-330-2503

E l'lr lanze-88k de
I t t hltplr zq- W d

Qualitätssicherung Mukov)szfdose

Einwilluungserklarung zur zentralen Dokumentabon von Daten von Iündsm, Jugendlichen und Erwachsenen mit

Mukowszrdose

Sehr geehrte Eltern mulroviszidosekranker Iünder und Jugendlicher,

sehr geehrte Patwnbnnen und Patenten mit Mukoveadose,

im Rahmen eines vom Mukovozdose e V. unterstützten bundesweaen Verfahrens zur Qualaätssicherung werden smt1995
medrzmische Daten aller in Deuechland lebenden Patientinnen und Paaentsn mit Mukoviszidoss regelmagig erhoben. Ziel

ist die standue Verbesserung der Behandlungsqualitat entsprechend den gesetzlichen Forderungen zur Qualitatssichemng f
dem Qualilalsmanagement

Dia .Qualitatssicherung Mukoviszidose'esteht aus einem mehrstufigen Verbhren: Im Rahmen der Stufe I werden eumel
pro Jahr Basis- und Verlaufsdaten zusammengefasst dokumenoerL Dm Stufe II erganzt dose Kemdaten um eine
zusülzliche Dokumentatmn, indem bei mdem Patienlenkontakt m der Mukoviszrtosa-Ambulanz klinische Daten,

therapeubsche Angaben und Labordaten erhoben wanten, die wichtige Unterstützung zu praktischen

Qua litalsverbesse rungen leisten

Die Datenerhebung erfolgt durch die behandslnden Arzbnnsn und Ärzte Mit der zentralen Speicherung, Verwaltung und

Sicherung der Daten ist das Zenbum fur Quaiitat und Management im Gesundheitswesen (ZQ), Einnchtung der
Arztekammer Niedersachsen, beauftragL Dieses Projekt zur Qualitätssicherung folgt den Regelungen der bundesweiten

Qualitatssichsrungsverfahren nach üt 37 SGB V. Die erhobenen Daten werden nur ohne Namens- und Adressengabe unter

euern Pseudonym (= komplexe Patentennummer, in der das Geburlsdatum enthalten ist) an dm Datenzentrale

weitergegeben. Speicherung und Auswertung erfolgen ausschlmslich zum Zweck der Qualaatssicherung. Dabei werden
Einhaltung und laufende Uberwachung der datenschulzrechtlichen Vorschrrften durch die Arztekammsr Niedersachsen
gewährleistet und durch den Landesbeauflragten für den Datenschutz Niedersachsen überwacht.

Der Mukovmzidose e V, und die Sie bzw. Ihre Kinder behandelnden Arzknnen und Arzte bitten Sie, durch Ihre Unterschnft

der Dokumentation .Quaiitätssicherung Mukoviszidose'uzustimmen. De behandelnden Ärzannen und Ärzte erlautem

Ihnen auf Wunsch gams Bnzelherten zu dem Erhebungsverfahren.

Seit singen Jahren wird daran gearbeitet, ein Europäisches Mukoviszidoseregister aufzubauen, um die vielfalbgen

rntemalmnalen neuen Erkenntnwse und Verbesserungen in dar Versorgung von Patienbnnen und Pafmnten mit

Mukowszdose auf der Basis valder Daten schneller zu verbreiten, aber auch, um gemeinsam durch dose Daten neues
Wissen zur Mukoviszdose-Erkrankung zu gevnnnen. De Bundesrepublik Deutschland arbertet an dieser Entwicklung mit

und will eine Teilmenge der Daten aus ihrer .Qualitatssicherung Mukoviszdose" zur Verfügung stellen Dabei werden dm

Daten kompleh snonymrsierl, so dass im Eumpäechen Register keinerlei Ruckschluss auf Personen und Emrichtungen

moglich ac Das Europaische Register folgt der EU.Direkbve zum Datenschutz. Mit Ihrer Fznwilligung zur Teilnahme an der
„Qualitalssicherung Mukovimdose'urden Sie dieser Datenberemlellung zusbmrnen und damit diesen weitmfuhrsnden

Ansatz der Qualmtsverbesssrung unterstützen.

Ihre Teilnahme ist fremillig. Sre konnen die Zusbmmung zur Dokumsntaton pderzeit widerrufen, ohne dass Ihnen oder
Ihrem Kind ein Behandlungsnachtsil entsteht.

De Anbindung an die Arztekammer Niedersachsen gewährleistet Konlinuitäl und Neutralität des Verfahrens. Der Vorstand

des Mukovtsztdose e. V. hat einen Beirat gebildet, der ab Partner des ZQ die Interessen der bstroffenen Patientinnen und

Pakenten

vertritt

und

jährlic gegenüber dem Vorstand des Mukoviszidose e. V Bencht erstsrtet

Biffe verwenden Sm fur Ihre Einwilkgung die Rücksede dmser Informatmn

Einwilligungserklarung zur „Qualrtalssicherung Mukoviszxloseh 01 12.2005

Abb. t Einwjlljgungserktärung zur zentralen Dokumentation von Patientendaten (seite z)
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3 Einwittigungserklärung

Einverständniserkiärung

Ich bin mit der Datenerhebung fur die „Qualitätssicherung Mukoviszidose"

einverstanden

nicht einverstanden

Pur mein / unser Kind

einverstanden

nicht einverstanden

Name

Anschrift:

Unterschrift Datum

einwiaigungssrklärung zur .Quaktätssmherung Mukoviszdose, 01.122005

Abb, z Einwittigungserktarung zur zentralen Dokumentation von Patientendaten (Seite z)

z3
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4 Erhebungsbogen und Erfassungsmasken CFAS
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4 Erhebungsbögen und Erfassungsmasken CFAS

Eingabemasken zur Erhebung der Qua(itätssicherungsdaten Stufe I
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Abb. 4 Eingabemaske zur Erhebung der Basisdaten (Seite z)
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Abb. S Eingabemaske zur Erhebung der Basisdaten (Seite 2)
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Abb. 6 Eingabemaske zur Erhebung der jährlichen Veriaufsdaten (Seite z)
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4 Erhebungsbögen und Erfassungsmasken EFAS
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Abb. r Eingabemaske zur Erhebung der jährlichen Verlaufsdaten (Seite a)

Elngabemaske zur Erhebung der Qualltätsslcherungsdaten Stufe II

++ ei s rl-lf< IE'Pku'ig lglselßIiaek IE

Ouastelcelcheruno Mukovlezldcac suse E

e

u V d .M

Epikruccher Scncht
Dd t

Aula
d

Nad Pdd e~ C~ C hdd
I

«~du I'E~ k

12

k
at~ f

~r k~1 r
C O I «o.te~

k
Tddd r

~d r ~d r PMI~I ddd r
cdh Qj s~ ~%M LMLJV k d NH~ Cld %1

h~~~Ndd 1~
I~C

Abb. 8 QS Stufe II, Epikritischer Bericht

gg &3'Q
qsna . N H

d ~
I

is n i, i ) I
M'E P tt SB Sg

I

ee 8 Ia at 'R

Oualitotsslchelung Mukovlszldose Stufe E

H .V NW,M
sndddh MMIEP C ~ddd ha

Thelapiehogen 1I2

Dd cd ~zl12 HJMI'"~
co sH~ H~

I Mddd
I k

rad
C s~r Ila

N

H

E~dnt
C ~ddd
I'
C N

~M~ +c
ua Eddd c~ n N 1/2 Tt d 2I2 ~112 ~222

Abb. B QS Stufe II, lherapiebogen (Seite tj



4 Erhebungsbögen und Erfassungsmasken CFAS
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5 Kurzübersicht CF Deutschland 2005

Datenquette:

Daten, entsprechend den Erhe-

bungsbögen für den Beobach-

tungszeitraum or.or.zoo5 bis

3I.I2.2005

Datenstand:

OI.06.2006

Beteiligte Einrichtungen:

96 (mit Basis- und Verlaufsbögen

beteiligt)

Beteiligte Patienten:

6.835
einschließlich 5o7 (davon 36
postTxverstorben) bis Bnrz.zoo5
verstorbene Patienten,

davon

3.557 männlich (5z,o%)
3.z78 weiblich (48,o%)

Verweigerer:

I3o Patienten (2,7%) —ab Kapitel

6.3 erfolgen die Auswertungen

nur für die 6.7o5 Patienten, die
ihr Einverständnis erklärt haben

Basisbögen:

8.65I, davon

I.z94 Doppelmeldungen

223 Dreifachmeldungen
zo Vierfachmeldungen

4 Fünßachmeldungen

Verlaufsbögen:

I995: 2 599
I996: 3.I57

I997: 3 593
I998: 3.97o
I999: 4.o85
2000: 4.230
200I: 4.I9I
zooz: 4.58I
2003: 4.800
2004: 4.926
zoo5: 4.888 ~ 4.55I Patienten
(d. h. ohne Mehrfachmeldungen)

(Die Anzahl für die jahrgänge in den

verschiedenen Rubriken ändert sich,
da fehlende Verlaufdaten kontinuier-

lich nacherhoben und gegebenenfalls

auch korrigiert werden!)



5 Kurzübersicht CF Deutschland zoo5

Geburten zgg5-zoo5:

(im ersten Lebensjahr CF diagnos-
tiziert)

I995: 9I
I996: I07
I997: I40
I998: I20
I999: II4
2000: 92
200I: 96
zooz: 78
2003: 79
zoo4: 86
zoo5: 48

Neudiagnosen insgesamt:

I995: I85

I996: 204
I997: z46
I998: 252

I999: 2I8
2000: 260
zoor: I86
2002: I66
zoo3: Iz8
2004: I59
2005: I34

Todesfälle:

I995: 32

'996: 45
'997: 5I

I998: 58

I999: 49
2000: 39
200I: 43
2002: 4,5

2003: 42
2004: 52

2005: 5I

Insgesamt zur Transplantation

abgegeben:

zo7 Patienten*, davon

I86 Lungen Tx
n Leber Tx
I Leber+ Lunge Tx
I Weitere Organe Tx
6 Weitere Organe + Lunge Tx

Weitere Organe + Leber Tx

(höhere Zahlen aufgrund von Nach-
erhebungen und geänderter Dofcu-

mentati on)

*davon 36 post Tx verstorben
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6 Standardstatistik Stufe I

6.x Struktur der Versorgung in 2o05

Für das Jahr zoos beteiligten sich bis Juni zoo6 insgesamt ci6 Einrich-

tungen am Projekt „Qualitätssicherung Mukoviszidose". Da in einigen Städ-

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 q3 Einrichtungen differenziert.
Die nachfolgenden Auswertungen zur Ergebnisqualität werden zum Teil

getrennt für Einrichtungen mit weniger als so Patienten (Typ A) und fur
Einrichtungen ab So Patienten (Typ B) vorgenommen. Sy Einrichtungen

(Typ A) betreuen weniger als So Mukoviszidose-Patienten und 36 Einrich-

tungen (Typ B) betreuen so und mehr Patienten.
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Abb. 33 Zahl der in zoos dokumentierten Patienten in den Einrichtungen

Die Abb. 33 basiert auf den tatsächlich dokumentierten Patienten in 2005,
während die Einteilung in Typ-A- und Typ-B-Kliniken nach den betreuten
Patienten vorgenommen wurde.

Die Typ-A-Einrichtungen betreuen zd,r% aller CF-Patienten, die Typ-B-

Einrichtungen y5,9%. Die höchste Zahl der CF-Patienten, die in zoo5 in
einer Klinik versorgt wurde, beträgt 358. Von den erwachsenen Patienten
wurden 39,y% in 33 Einrichtungen unterschiedlicher Größefür ausschließ-
lieh erwachsene CF-Patienten betreut. 59,6% der erwachsenen Patienten
wurden in pädiatrischen Einrichtungen und r,r % in einer gemischten Ein-

richtung betreut. Im Jahr zoo5 waren in mehreren (=36) pädiatrischen
Einrichtungen So% und mehr der CF-Patienten erwachsen (davon ver-

sorgten drei Einrichtungen weniger als zo CF-Patienten). Insgesamt 59,9%
aller CF-Patienten wurden in Universitätskliniken betreut.

6.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der Qualitätssicherungsmaß-
nahme beteiligten CF-Patienten wird zum einen das Alter aller am 3I.I2.2005
lebenden 6.328 Patienten (= bis dahin nicht als verstorben gemeldet) ver-

wendet (dies war die alleinige Berechnungsgrundlage bis zum Jahrgang
zood.). Ab dem Jahrgang zoo5 wird ergänzend für alle im jeweiligen Aus-

wertungsjahrgang gemeldeten (= per Verlaufsdokumentation) Patienten
das Alter in dem betreffenden Jahr bestimmt (Abb. 35). Für den Jahrgang
zoo5 sind dies d..55K Patienten.
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6.2 Altersstruktur der Patienten

Altersstruktur für 6.328 Patienten:

5yy (9,t%) der am Projekt beteiligten Patienten sind jünger als sechs
Jahre, z.3y5 (3y,5%) sind zwischen sechs und r8 Jahre alt, und 3.376 (5334%)
sind rg Jahre und älter. Das mittlere Alter beträgt r9,y Jahre (irr,z). 5a,z%
der Patienten sind männlich, 4y,8% weiblich. Die zehn ältesten Patienten
sind zwischen 6z und 6y Jahre alt.

11
0

10

E 0
s

i 0

0

30

20

0
5 9 908 1999 N00 2N1 3002 N03 26N 1005

0

1».. 53 5. 50 N3 166 1 .5 1 .l 18. 19! 197
l 18.7 202 3 .7 3 .1 35,7». «1

Abb. t4 Attersentwickfung der Patienten seit tg85 (für 6.328 Patienten)

Die Angaben zum mittleren Alter (Säulen in Abb. r4, linke y-Achse) und
zum Anteil der erwachsenen Patienten (Ldnie, rechte y-Achse) für r985 und

r99o beruhen auf den Daten der langjährigen CF-Register in Frankfurt/
Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden Untersuchung der
Patientendaten in Ost- und Westdeutschland r994 vorgestellt (Wiedemann
u. Paul I994).
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Abb. tS Altersentwicklung der Patienten seit tg85 (für 4.SSt Patienten)

Altersstruktur f)ir y.55r Patienten (Abb. r5):
63I (I3,9%)der am Projekt beteiligten Patienten sind jünger als sechs Jah-

re, 5.9y3 (yz,p%) sind zwischen sechs und 58 Jahre alt, und r.9yy (43,y%)
sind r8 Jahre und älter. Das mittlere Alter beträgt ty,y Jahre (zrr,o). 5I,9%
der Patienten sind männlich, 48,t% weiblich. Die zehn ältesten Patienten
sind zwischen Sy und 6y Jahre alt.
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Abb. 46 Alters- und Gesch(echtsverteitung der CF-patienten (3t,tzzuoS)
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6.3 Demografische Angaben

6.3 Demografische Angaben

Tab. 3 Ethnische Zugehörigkeit aller Patienten 1995-2005

Kaukasisch

Türkisch

Asiatisch

Afrikanisch

Andere

Ohne Angaben

Gesamt

6.279

203

6

8

134

75

6.705

93,6

3,0

0,1

0,1

2,0

100,0

Tab. 4 Famifiienstand der Patienten zooS

ledig

verheiratet

geschieden

verwitwet

ohne Angabe

Gesamt

Anzahl (n) Relativer

Anteil (96)

2.525 98,1

49 1,9

2.574 100,0

Anzahl(n)

1.559

342

55

20

1.977

Relativer

Anteil

78,9

17,3

2,8

0,1

1,0

100,0

Anzahl(n)

4.084

342

55

69

4.551

Relativer

Anteil (96)

89,7

7,5

1,2

< 0,1

100,0
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Tab. 5 Wohnsituation der Patienten in 2005

Anzahl (n) Relativer

Anteil (%)

Anzahl(n) Relativer

Anteil (%)

Anrahl(n) Relativer

Anteil (%)

98,6

allein in

eigener

Wohnung

5 0,2

bei den Eltern 2.538 815

542

41,2

27,4

3353

547

73,7

12,0

Partnerschaft

Heim u, a.

ohne Angabe

Gesamt

24

2 574

564 28,5 564 12,4

0,9

0,3

29,

27

1,5

1,4

53

34

1,2

0,7

100,0 1.977 100,0 4.551 100,0

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

Schüler

Anzahl (n)

1.758

Relativer

Anteil(%)

68,3

Anzahl (n) Relativer Anzahl (n)

Anteil (%)

185 9,4 1.943

Relativer

Anteil (%)

42,7

Berufs-

ausbildung

Berufs-

thtigkeit

74 2,9 471

780

23,8 545

39,5 780

12,0

17,1

arbeitslos

Rentner

Ohne

Angabe*

151

305

742 28,8 85

7,6 151

15,4 305

4,3 827

3,3

6,7

18,2

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

6.4 Angaben zur Prozessquaiität

6.4.2 Fehlende Daten

Nachfolgend werden die Raten fehlender Angaben für einige ausgewählte
Parameter des Basisbogens (Tab. 7) und des Verlaufsbogens (Tab. 8) aufge-

listet.
Grundlage der Auswertung zoo5 sind 8.651 Basisbögen aus den Jahren

1995 bis zoo5 einschließlich Doppel-, Dreifach-, Vierfach- und Fünffach-
meldungen derselben Patienten aus verschiedenen Einrichtungen. Werden
die Verweigerer nicht berücksichtigt, verbleiben 8.466 Basisbögen, die für
die Tab. y zugrunde gelegt wurden (das entspricht 6.yo5 verschiedenen Pa-

tienten).

Tab. 7 Verteilung ausgewählter fehlender Angaben auf den gasisbögen; *)wurde in der

Auswertung im Abschnitt 6.r).3 als „nicht identifiziert gewertet; **)zur Patientenidenti-

fikation; *'*)s. Kapitel 6.4.2

Geburtsrang"*

Geburtsdatum der Mutter**

Dokumentationsdatum

Ethnische Zugehorigkeit

Monat der CF-Diagnosestellung

Jahr der CF-Diagnosestellung

Kriterium zur
CF-Diagnose"*'nzahl

der Geschwister

davon Geschwister mit CF

Keine Angabe fur die zweite Mutation,

wenn erste Mutation angegeben*

12

35

56

23

1.518

333

419

78

93

78

0,2

0,5

0,8

0,3

22,6

5,0

6,2

1,2

1,4

1,2

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
Längen-Soll-Gewicht und der Body Mass Index können nicht berechnet
werden, wenn das Körpergewicht und/oder die Körpergröße fehlen
(Tab. 8).
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Tab. 8 Verteilung ausgewahlter fehlender Angaben bei 4.551Verlaufsbeobachtungen in zooS;
*bei 13 Patienten ist eine exakte Altersberechnung nicht moglich; *"altersbedingt
fehlende Angaben

(kg)

Anzahl (n)

1

Relativer

Anteil (%)

0,2

Anzahl(n)

0,1 17 0,4

Relativer Anzahl(n) Relativer

Anteil(%) ~ - - --, Anteil(%)

Korpergröge

(cm)

Vitalkapazität 43@*

0,6

69,1 97

0,1 22 0,5

11,9

FEV,

MEF
438*'0,4

69,4

100

167

2,6 555

4,3 616

12,2

13,5

P. aeruginosa

8. cepacia

0,2

0,3 10

0,3 12

0,3 12

0,3

0,3

Immun-

globulin G

Komplikationen/

Sonderprobleme

Antibiotika

weitere

relevante

therapien

14

22,8

0,2

2,2

503

64

12,8

0,1

1,6

0,2

656

78

14,4

0,1

1,7

0,1



6.4 Angaben zur Prozessqualität

6.4.2 Djagnosestellung

Tab, ga Alter bei Diagnosestellung (Ig95 bis 1999); *) bis Iggg werden die Ergebnisse aus den

Vorfahren ohne Nachdokumentationen mit dem Stand von 2OO4 verwendet.

Patienten (n)

Mittelwertin lahren

Standardabweichung

Median

Kleinster Wert

GrößterWert

Im ersten Lebensjahr

diagnostiziert

Mit 18 fahren oder

später diagnostiziert

171

3,6

6,4

1,2

< 0,1

52,9

ßo
(45,7%)

185

3,4

4,9

1,2

< 0,1

32,9

95
(51,4%)

219

3,6

7,5

0,6

< 0,1

42,9

128

(55,9%)

4 6 18

(2,3%) (32%) (7,9%)

218

4,1

8,8

o,ß
<0,1

57,6

117
(so,6%)

20

(8,7%)

173

4,1

7,9

0,9

< 0,1

55,7

96

(So,8%)

11
(5,8%)

Tab. gb Alter bei Diagnosestellung (zooo bis 2oo5)

Patienten (n)

Mittelwertin lahren

Standardabweichung

Median

Kleinster Wert

GrößterWert

Im ersten Lebensjahr

diagnostiziert

260 186 166

4,3

7,7

1,4

4,3

8,3

0,7

4,2

8,1

1,2

< 0,1 < 0,1 < 0,1

39,4 53,7 46,0

92 96 78

(35,4%) (51,6%) (47,0%)

128 159 134

4,2 5,9 3,6

1,0 0,7 1,0

<0,1 < 0,1 < 0,1

38,3

79
(61,7%)

48,6 47,0

86 48

(54,0%) (35,8%)

7,0 11,7 6,5

Mit 18)ahren oder

später diagnostiziert

31 12 9
(11,9%) (6,5%) (5,4%)

7
(5,5%)

17 6

(Io,7%) (4,5%)
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Tab, to symptome, die zoos zu den 134 cf-Diagnosen fuhrten (Mehrfachangaben möglich)

Symptome fur CF-Diagnose

unbekannt

2,2

Screeningtest

Gastro-intestinale Probleme

Pulmonale Probleme

Gastro-intestinale und

pulmonale Probleme

Mekoniumileus

Analprolaps

Geschwisterkind

19

37

29

19

6,0

14,2

27,6

21,6

11,2

0,7

6,7

Im Verfahren „Qualitätssicherung Mukoviszidose" wird die Diagnosestel-
lung durch den Natrium- bzw. Chloridgehalt (in mmol/1) 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 41cl (6,2%) von 6.7oS Patienten wurden weder pathologische
Schweißtestwerte noch eine positive nasale Potenzialdifferenz angegeben,
noch wurde der Genotyp bestimmt.

Bei 66 Patienten (r,o%) wurde die Diagnose widerrufen.

6.4.3 Gentypisierung

Im Jahr zooS war für 3.6SS Patienten (84,3%) der Genotyp mittels DNA-

Analyse bekannt (Tab. 11).
Von den über r.ooo bekannten, Rir die Mukoviszidose verantwortlichen

Mutationen auf dem langen Arm des Chromosoms y treten die meisten
nur sehr selten auf. Die häufigste Mutation ist rSFSo8. Sie wurde 7.33o-mal,
also in 66,6% der Fälle (bezogen auf zwei Mutationen pro Patient) gefun-
den (Tab. 12).487% der Patienten sind AFSo8homozygot, was cr 3,1%aBer
Homozygoten entspricht (Tab. 13). Weitere 18% sind AFSo8-heterozygot
(Tab. 14). Beide Mutationen sind fiir 4.orci (71,1%)der Patienten bekannt
(Tab. 13).
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6.4 Angaben zur Prozessqualität

Tab. zt DNA-Analyse

Genotyp nicht bestimmt

Genotyp bestimmt

6esamt

1.050

5 655

6.705

15,7

84,3

100,0

Tab. tz Mutationshäufigkeit

rkF508

G551D

G542X

R553X

W1181X

R347P

N1303K

dl507

1717-1G A

A4556

5549N

621+IG T

R117H

R1162X

3849+10Kb C T

2184dA

Andere

Nicht identifiziert

6esamt

7.530

175

175

188

47

116

189

75

35

20

65

10

567

1.086

11.310

66,6

1,5

1,5

1,7

0,4

1,0

1,7

< 0,1

0,7

< 0,1

< 0,1

0,1

0,3

0,2

0,6

<0,1

5,0

18,4

100,0
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Tab.zfi Mutationen

zbekannte Mutationen

1Mutation bekannt,

eine nicht identifiziert

Beide Mutationen nicht identifiziert

6esamt

4.019

1186

450

5 655

71,1

21,0

B,o

100,0

Tab. 14 Kombinationen von Mutationen

zkF508-Homozygot

rSF508+ andere Mutation

rkF508 und nicht identifiziert

nicht rkf508 und nicht identifiziert

beide Allele nicht rSF508, aber

identifiziert

Beide Allele nicht identifizert

Gesamt

z 753

1016

1008

178

250

450

5.655

18,0

17,8

3,1

4,4

B,o

100,0

Tab. 15 Homozygote

rSF508

65510

6542X

R553X

W1282X

R347P

N1303K

dl507

1717-1G A

Gzztlo ~ T

2.753

16

95,1

0,2

0,3

0,2

0,2

0,0

o,fi

< 0,1

< 0,1

< 0,1



6.4 Angaben zur Prozessqualität

R117H

3849+20Kb c T

Andere

Gesamt

97

2.896

<0,1

< 0,1

3,3

100,0

6.4.4 Therapie

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

Anzahl (n) Relativer Anzahl (n) Relativer Anzahl (n) Relativer

Anteil (96) Anteil (%) Anteil

Patienten unter

18)ahre

Antibiotika-

therapie

keine Antibiotika-

therapie

Patienten 18 lahre

und älter

Antibiotika-

therapie

keine Antibiotika-

therapie

884 34,3

867

17

1.439 72,8

1.417

22

1.690

1.332

358

538

438

100

65,7 2.574 100,0

2.199

375

27,2 1.977 100,0

1.855
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G.4.S Status der Behandlung

Tab. 17 Regelmäßige Behandlung oder Konsultation

In regelmaßiger
Behandlung

Zur Konsultation

vorgestellt

Ohne Angabe

Anzahl

(n)

2.507

61

Relativer

Anteil (96)

97,4

2,4

0,2

Anzahl

(n)

1913

59

Relativer

Anteil (96)

96,6

3,0

0,3

Anzahl

(n)

4.420

120

Relativer

Anteil (96)

97,1

2,6

0,2

6.6 Ergebnisqualität

G.S.R Größe,Gewicht

Patienten unter aßJahre

Wie schon in den Vor) ahren werden einige Ergebnisse in Abhängigkeit von
der Größeder CF-Ambu)anz (Zahl der zooS in der Einrichtung behandel-

ten CF-Patienten) dargesteHt.

Dabei bedeutet

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

Typ En In der Einrichtung werden So und mehr Patienten behandelt.

Tab. z8 enthält die Verteilung der Patienten mit einem Längen-Soll-Gewicht

(LSG) von unter oder ab go% des Normwertes nach Reinken (Reinken u.
van Oost zgciz) für alle Patienten (Zeile Gesamt) und unterteilt nach Alters-

klassen für Einrichtungen beider Größen (bei klinischer Messung). Ab

Tab. 18 wird neben dem Mittelwert die Standardabweichung aufgeführt.



6.5 Ergebnisqualität

Tab. 18 LSG für alle Patienten von < zwei bis <18 lahre

<2

n 96 n % n

5 3,1 49 30,4 107 66,5 95,0 11,4 161

33 16,1 172 83,9 98,9 9,0 205

4-5 39 14,7 226 85,3 99,0 8,6 265

6-7 69 20,7 264 79,3 98,3 10,4 333

8-9 70 22,2 245 77,8 99,0 11,8 315

10-11

12-13

14-15

1 0,3 64 21,0 240 78,7 99,2 12,6 305

113 35,1 209 64,9 96,1 13,1 322

113 34,0 219 66,0 97,7 15,2 332

16-17 110 32,7 226 67,3 97,4 15,1 336

Gesamt 6 0,2 660 25,6 1.908 74,1 97,9 12,4 2.574

M
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Abb. 17 LSG, < 18)ahre, < 50 Patienten (Typ A)
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s
s

60

e
50

R

R
IQ

3

0

% a 5 - a % a % % R % a a % a % % - % % P. % % a % % a % Q

Aws+werteß hcsu g\ u+mer

Abb. 18 LSG, < 18 lahre, > So Patienten (Typ 8)

Erwachsene Patienten (%8 lahre und älter)

Der Body Mass Index (BMI) = Körpergewicht (kg): Körpergröße* (m*)wird
Rr erwachsene Patienten nach Müller (Müller 199S) in die folgenden Ka-

tegorien eingeteilt:

normol

Unterernährung, Stufe I

Unterernährung, Stufe II

(19< BMI < 2S),

(17 < BMI < 19h

(16< BMI <17) und

Unterernährung, Stufe UI (BMI <16)

98



6.5 Ergebnisqualität

Tab. 19 BMI für alle Patienten ab18iahre

n % n

18-21 1 0,2 201 36,0 357 63,9 20,0 2,7 559

22-25

26-29

30-33

234

Gesamt

3 0,7 151 34,7 281 64,6 20,2 2,9 435

2 0,7 90 30,1 207 69,2 20,4 2,7 299

63 27,3 168 72,7 20,8 2,7 231

102 22,5 351 77,5 21,2 3,1 453

6 0,3 607 30,7 1.364 69,0 20,5 2,9 1.977

ee
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h ! mmm eehemthhem mmee

Abb. tg BMI, ab 18 iahre, < 50 Patienten (Typ A)
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Abb. 2O BMI, ab 16 fahre, > SO Patienten (Typ 6)

Die mittleren BM I-Werte der Patienten in der Altersklasse von t8 bis unter
22 Jahre sind signifikant niedriger (p <o,o5) als bei älteren Patienten

(5o Jahre und älter). Die mittleren BMI-Werte der Einrichtungen vom Typ
A und B unterscheiden sich nicht signifikant (siehe Abb. rg und 20).

6.6.2 Lungenfunktion

Patienten von sechs bis unter tg Jahre

Lungenfunktionsdaten werden nur von Patienten, die mindestens sechs
Jahre alt sind, ausgewertet. Von 4Zo Kindern zwischen zwei und sechs Jah-
ren lagen zoo5 darüber hinaus sg5 Werte fur die Vitalkapazitat (VC) vor.
Zur Beurteilung der Lungenfunktion werden die Vitalkapazität, die Einse-
kundenkapazität (FEV ) und der maximale exspiratorische Fluss bei 25%
der Vitalkapazität (MEF ) nach Zapletal et al. (rg8Z) entsprechend Ge-
schlecht und Körpergröße normiert.

Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

VC > 8o% des Narmwertes,

EEV, > 8o% des Narmwerles brw.

fuEE„> 6o% des Narmwerles nach Eapletaf el al., s888
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6.5 Ergebnisqua)ität

Tab. 2O VC (in Prozent der Norm) fur alle Patienten im Alter von sechs bis < 18 )ahre

6-7

8-9

10-11

12-13

14-15

n 96 n 96 n

18 5,4 84 25,2 231 69,4 88,6 17,7 333

11 3,5 80 25,4 224 71,1 88,8 15,8 315

3 1,0 87 28,5 215 70,5 87,5 16,1 305

9 2,8 118 36,6 195 60,6 84,1 17,3 322

9 2,7 96 28,9 227 68,4 87,3 19,1 332

16-17

Gesamt

2 0,6

52 2,7

118 35,1 216 64,3 88,7 21,8 336

583 30,0 1.308 67,3 87,5 18,2 1.943

0

R88888gengnggn-68nn8888688"%8 9 gl"8888jR@-I Qn So888
a ~vie«annäht ny

Abb. 21 VC, sechs bis < 18 Jahre, < 5o Patienten (Typ A)
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Abb. 22 VC, sechs bis <18 (ahre, > SO Patienten (Typ B)

Die VC (in Prozent der Norm) unterscheidet sich zwischen den einzelnen
Altersklassen nicht signifikant (siehe Tab. zo). Die mittleren VC-Werte der
Einrichtungen vom Typ A unterscheiden sich signifikant (p < o,oS) von de-

nen der Einrichtungen vom Typ B (vgl. Abb. 21 und 22).

Tab. 21 FEv, (in Prozent der Norm) für alle Patienten im Alter von sechs bis 18)ahre

6-7

8-9

10-11

12-13

14-15

16-17

Gesamt

n 96 n 96 n

19 5,7 58 17,4 256 76,9 96,9 18,9 333

14 4,1 64 20,3 238 75,6 93,2 19,3 315

5 1,3 76 24,9 225 73,8 90,9 19,7 305

9 2,8 123 38,2 190 59,0 83,4 21,5 322

9 2,7 125 37,7 198 59,6 85,5 24,1 332

3 0,9 142 42,3 191 56 8 83,7 26,5 336

57 2,9 588 30,3 1.298 66,8 88,8 22,5 1.943



6.6 Ergebnisqualität

Die mittlere FbV (in Prozent der Norm) unterscheidet sich in den Alters-
klassen bis ro Jahre signifikant (p<o,or) von der in den höheren Altersklas-
sen von rz bis ry Jahre (vgl. Tab. 2I).

0
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4 y < B kht r

Abb. 23 FEVe sechs bis < t8 Jahre, < Bo Patienten (Typ A)
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Abb. %4 FEV„sechs bis < 18 (ahre, > Bo Patienten (Typ B)
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Tab. 22 MEF„(in Prozent der Norm) für aiie Patienten im Alter von sechs bis < 18 Jahre

n 96 n % n

6-7 25 7,5 126 37,8 182 54,7 73,0 35,9 333

8-9 18 5,7 135 42,9 162 51,4 67,4 34,7 315

10-11 10 3,3 137 44,9 158 51,8 67,5 36,4 305

12-13 13 4,0 187 58,1 122 37,9 54,6 33,0 322

14-15

16-17

12 3,6 187 56,3 133 40,1 58,0 37,9 332

10 3,0 208 61,9 118 35,1 53,5 36,1 336

Gesamt 88 4,5 980 50,4 875 45,0 62,2 36,4 1.943

Bei MEF (in Prozent der Norm) bestehen signifikante Unterschiede

(p <o,oz) zwischen den unteren Altersjahrgängen (bis neun Jahre) und al-

len höheren A(tersklassen ab zwölf Jahre (Tab. 22).

nE

D

=aißaiaaa=aaarsaasa=eaaäeaasaaaana%0$ %aaraaaaaa"86=
rto d<n

Abb. 25 MEFn, sechs bis <18 Jahre, < SO Patienten (Typ A)
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6.6 Ergebnisqoalität
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Abb. 26 MEFce sechs bis < ts jahre, > 6O Patienten (ryP B)

Erwachsene Patienten (18)ahre und älter)

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

VC a Bo%,

FfV, a Bo% und

MFFo a 6o% des ttormaiertes ois Qaalitötsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die international üblichen EGKS-Werte nach Quan-
jer (rct8ä) verwendet.

Bezieht man die Vitalkapazität auf die EGKS-Normen für die forcierte
Vitalkapazität, dann sind diese ftir 86o der r.city erwachsenen Patienten
(4rc%) normal (vgl. Tab. zg).
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Tab, 23 VC lin Prozent der Norm) für alle Patienten ab 18 Jahre

18-21

22-25

26-29

30-33

234

Gesamt

n 96 n 96 n 96

14 2,5 286 51,2 259 46,3 76,9 21,3 559

11 2,5 233 53,6 191 43,9 76,1 21,1 435

5 1,7 167 55,9 127 42,5 74,7 22,2 299

2 0,9 117 50,6 112 48,5 78,0 22,3 231

15 3,3 267 58,9 171 37,7 73,9 21,3 453

47 2,4 1.070 54,1 860 43,5 75,8 21,5 1.977

60
E
R

50

0

a % a R % = % % % % % % % % % ä K % 5 E zi % % % % % % % %I R % a % % % = % -"ä % % = = a i % %
sVrtnhln

Abb. 27 VC, ab 18 Jahre, < So Patienten (Typ AJ



6.5 Ergebnisr)ualitat
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Abb. 28 VC, ab 18)ahre, > so Patienten (Typ B)

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

n 96 n 96 n

18-21 12 2,1 376 67,3 171 30,6 64,4 25,0 559

22-25 11 2,5 323 74,3 101 23,2 60,0 24,4 435

26-29 5 1,7 241 80,6 53 17,7 56,0 24,4 299

30-33 1 0,4 179 77,5 51 22,1 58,8 24,9 231

> 34 15 3,3 369 81,5 69 15,2 52,9 23,5 453

Gesamt 44 2,2 1.488 75,3 445 22,5 58,9 24,8 1.977

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

(p < o,o5) zwischen der jüngsten Altersgruppe (< 22 Jahre) und den älteren
Patienten (vg). Tab. 24).
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6.5 Ergebnisqua(ität

Tab. 25 MEF„(in Prozent der Norm) fur alle Patienten ab 18)ahre

n 96 n so n

18-21 27 4,8 422 75,5 110 19,7 37,0 29,1 559

22-25 28 6,4 356 81,8 51 11,7 30,1 27,5 435

26-29 16 5,4 258 86,3 25 8,4 24,6 22,5 299

30-33 10 4,3 205 88,7 16 6,9 24,8 21,5 231

a 34 25 5,5 402 88,7 26 5,7 22,4 23,1 453

Gesamt 106 5,4 1.643 83,1 228 11,5 28,8 26,3 1.977

Der mittlere MEF (in Prozent der Norm) in % unterscheidet sich signifi-
kant zwischen der jüngsten Altersgruppe (< 22 Jahre) und den älteren Pa-

tienten (p < o.oz) sowie zwischen den Einrichtungstypen A und B (p < o,or),
vgb Tab. 25 und Abb. 31 und 32.

oo

o iiiiaiiisiis=iiisii=ii=iii%iii iiiißaiiiiirii=ii
h n+hhe hl e

Abb. 31 MEFn, ab 18(ahre, < 5o Patienten (Typ A)
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Abb. 32 MEFn, ab 18)ahre, > SO Patienten (fyP B)

6.5.3 Immunglobulin G (IgG)

Von Pilgrim et al. (rcty5) und Harrison (soor) liegen modifizierte Normal-

werte für Immunglobuline im Serum Bir Kinder und Jugendliche bzw. für
Erwachsene vor. Es wird untersucht, wie hoch der Anteil der CF-Patienten
mit einem Immunglobulin G im Normalbereich (= Mittelwert äz Standard-

abweichungen (zs)) ist.
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6.5 Ergebnisqualität

Tab. 26 IgG fur alle Patienten bis < 18 fahren

n % n % n % n

<2

2-3

4-5

6-7

58 36,0

38 18,5

11 6,8 84 52,2

7 3,4 148 72,2

51 19,2 11 4,2 173 65,3

35 10,5 16 4,8 236 70,9

8 5,0 4,9 2,6 161

12 5,9 6,9 2,4 205

30 11,3 8,3 2,9 265

46 13,8 9,4 3,2 333

8-9 42 13,3 12 3,8 194 61,6 67 21,3 9,9 3,5 315

12-13 36 11,2

10-11 29 9,5 6 2,0 172 56,4

7 2,2 140 43,5

98 32,1 10,9 3,9 305

139 43,2 12,2 6,7 322

14-15 35 10,5 16 4,8 173 52,1 108 32,5 12,8 4,4 332

16-17 28 8,3 9 2,7 153 45,5 146 43,5 14,1 4,8 336

Gesamt 352 13,7 95 3,7 1.473 57,2 654 25,rl 10,6 4,9 2.574

Tab. 27 IgG für alle Patienten ab 28]ahre

n % n

18-21

22-25

69 12,3 24 4,3 252 45,1 214 38,3 14,7 5,0 559

65 14,9 25 5,7 184 42,3 161 37,0 14,6 4,9 435

26-29 54 18,1 12 4,0 113 37,8 120 40,1 15,1 5,1 299

96 41,6 14,8 4,4 231

6,7 45371 16,1 23 5,1 208 45,9 149 32,9 14,7

4,7 841 42,5 740 37,4 14,7

234

5,3 1 977Gesamt 302 15,4 92

30-33 43 18,6 8 3,5 84 36,4
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6.6.4 Mikrobioiogie

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

n 'Yo n

<2

2-3

4-5

3,1 19 11,8

1,0 35 17,1

2,3 43 16,2

137

168

216

85,1 161

82,0 205

81,5 265

6-7

8-9

3 0,9

4 1,3

66 1g,B

101 32,1

264

210

79,3 333

66,7 315

10-11

12-13

0,3

2,8

107 35,1

150 46,6 163 50,6 322

197 64,6 305

14-15

16-17

~Gesamt

5 1,5

4 1,2

39 1,5

160 48,2

203 60,4

884 34,3

167

129

1.651

50,3 332

38,4 336

64,1 2.574

Tab. 2g P. aeruginosa für alle Patienten ab 18 Jahre

18-21 1,6 361 64,6 189 33,8 559

22-25

26-29

30-33

> 34

Gesamt

10

35

1,1 322 74,0

2,o 236 78,9

2,2 167 72,3

2,2 353 77,9

1,8 1.439 72,8

108 24,8 435

57 19,1 299

Sg 25,5 231

90 19,9 453

503 25A 1.977
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6.5 Ergebnisqualität

Tab. 3o Burkholderia cepacia (B.cepacia) für alle Patienten bis < 18 fahren

<2

2-3

4-5

3,7

3,9

2,6 0,8

155 96,3 161

197 96,1 205

256 96,6 265

6-7

8-9

10

10

3,0

3,2

0,3 322 96,7 333

1,0 302 95,9 315

10-11 2,6 1,0 294 96,4 305

12-13

14-15

2,8

2,7

1,9

2,4

307 95,3

315 94,9

322

332

16-17

Gesamt

10

77

3,0

3,0 30

2,1

1,2

319 94,9 336

2.467 95,8 2.574

Tab. 31 B. cepacia für alle Patienten ab 18 fahre

18-21 25 4,5 22

n

3,9 512 91,6 559

22-25

26-29

18

16

4,1

5,4

13 3,0

2,3

404 92,9 435

276 92,3 299

30-33 3,0 16 6,9 208 90,0 231

234

Gesamt

22 4,9

4,5

15

73

3,3 416 91,8 453

3,7 1.816 91,9 1.977
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Abb. 33 Patienten mit positivem mikrobiotogischen Befund in Prozent

6.6.6 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 293 (II,4%) der 2.574 Patienten unter 18 Jahren wurden keine Kom-

plikationen oder Sonderprobleme gemeldet. Von 1.977 Patienten, die 18 Jah-

re und älter sind, wurden ao3-mal (Io,3%) keine Probleme gemeldet. Die
aufgetretenen wesentlichen Probleme sind in den Tab. 32 bis 35 erfasst.

Tab. 32 Pulmonale Komplikationen

ABPA

Pneumothorax

Massive

Hämoptoe

Anzahl (n) Relativer

Anteil

111 4,3

4 0,2

6 0,2

Anzahl(n)

171

36

67

Relativer

Anteil (96)

8,6

1,8

3,4

Anzahl(n)

282

40

73

Relativer

Anteil (96)

6,2

0,9

1,6

Tuberkulose 1 <01 0,3 0,1
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6S Ergebnisqua(ftät

Tab. 33 Gastrointestinale Komplikationen

Exokrine

Pankreasinsuffi-

zienz

Anzahl(n)

2.161

Relativer

Anteil (%)

84

Anzahl(n)

1.6o9

Relativer

Anteil (%)

81,4

Anzahl(n)

3.770

Relativer

Anteil (%)

82,2

Hepatobiliare

Komplikationen

575 22,3 496 25,1 1.071 23,5

Diabetes

meilitus

Distale

intestinale

Obstruktion

92

72

3,6

2,8 107

24,7

5,4

580 12,7

179 3,9

Tab. 34 Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

Anzahl (n) Relativer Anzahl (n) Relativer

Anteil (%) Anteil

Nasenpolypen- 103 4,0 117 5,9
OP

Begleitende 360 14,0 390 19,7
Erkrankungen

Anzahl (n) Relativer

Anteil (%)

220 4,8

750 16,5

Tab. 35 Mehrfachkomplikationen (gleichzeitiges Auftreten von Pneumothorax und/oder ABPA

und/oder hepatobiliäre Komplikationen und/oder Diabetes meHitus)

Anzahl (n) Relativer Anzahl (n) Relativer Anzahl (n) Relativer

Anteil (%) Anteil (%) Anteil

Zwei Komplika-

tionen

51 2,0 196 9,9 247 5,4

Drei Kompbka-

tionen
5 0,2 17 0,9 22 0,5

Bei az CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.
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7 Projekt „guaiitätssicherung
Mukoviszidose" —Stufe II

B. Wiedemann, Dresden

7.1 Struktur- und Prozessquaiität

7.x.x Häufigkeit der Kontakte

In der Stufe II des Projektes „Qualitätssicherung Mukoviszidose" werden
alle ambulanten Patientenvorstellungen (reguläre Besuche, Konsile, Not-
fälle und Kontakte aus anderen Anlässen) dokumentiert. Seit dem CFAS-
a.o-Update werden auch stationäre Aufenthalte berücksichtigt. Die Tab. 36
bis I8 geben eine Übersicht über das vorhandene Datenmaterial.
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7 Projekt,Qualitätssicherung Mukoviszidose" —Stufe II

Tab. 36 Verteilung aller dokumentierten Patienten in den Einrichtungen; n von 18 weiteren Ein-

richtungen wurden 514 weitere Patienten dokumentiert; "'im Zeitraum1996 bis zoo6

dokumentierte verschiedene Patienten pro Einrichtung; >im Zeitraum 1996 bis 2006
wurden insgesamt 2977 verschiedene Patienten dokumentiert

!
Nc der 1996 1997 199S 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005
Einrich-

tung'

' 30 27 27 27 29 33 34 35 39

2 149 157 165 161 174 181 170 172 173

Insge-

samt"'2

336

3 130 144 148 130 145 158 166 196 202 261

4 26 69 72 73

5 58 99 103 113

6 57 88 88 12

111 119 121 126 133 129 176

96

72 70 69 78 93 97 121

7 24 10 58 67 62 59 18 1 89

8 26 41 73 72 77 57 87

10

9 49 92 S7 103 l 126 135 150 147

l 35 39 38 33 35 32

72 121 114 108 147 155

150 260

37 52

144 176

12 4 9 14 18 15 14 11 10 23

13 4 20 25 24 27 29 28 30

14

15

16

16 16 15 16 19

l 15 42 44 8 5 45

10 15 19 25 7 26 35

17 3 37 26 12 10 17 1 46

18 62 68 72 70 73

5umme 336 708 76O 943 918 1.064 1.051 1.095 1.100 1.105 1.977

Insgesamt wurden von I996 bis zooS von 1.977CF-Patienten aus 18 Ein-

richtungen Daten dokumentiert. Drei Einrichtungen haben ihre Teilnahme

1999, 2001 bzw. 2004 beendet (Tab. 36). Folgende sechs Einrichtungen
haben von z996 bzw. 1997 bis zooS Patientendaten zu Komplikationen
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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, Hauptstraße
~ Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Päd. Pulmologie
~ Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, Abt. Pneumologie
~ Osnabrück, Kinderhospital Osnabrück
~ Tübingen, Universitäts-Kinderklinik, Poliklinik.

Neben diesen sechs Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch weitere
Einrichtungen an Stufe II (siehe Tab. 56 bis 58). Von den Einrichtungen,
die mindestens vier jahre lang ihre Daten für die Stufe II dokumentiert
haben, wurden die Daten für das Jahr zoo5 ebenfalls in die Auswertung

einbezogen:

~ Berlin, Krankenhaus Lichtenberg
~ Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona
~ Homburg, Medizinische Universitätsklinik
~ Kirchzarten, Kinderarztpraxis
~ Köln, Universitäts-Kinderklinik Köln, Funktionsbereich Päd.

Pneumologie und Allergologie
~ Krefeld, Städtische Krankenanstalten, Kinderklinik
~ Lübeck, Medizinische Universität
~ Münster, Clemenshospital GmbH, Klinik Rir Kinder- und Jugend-

medizin und
~ Worms, Stadtkrankenhaus, Kinderambulanz.

Um die Anonymität dieser Einrichtungen zu wahren, wird ihnen in der
folgenden Auswertung eine zufällige Nummer von r bis r8 zugeordnet.
Weitere r8 Einrichtungen beteiligten sich mit Meldungen Pur Sr4 weitere
Patienten über kürzere Zeiträume.

Von r996 bis zoo5 liegen von z9.955 Patientenkontakten aus r8 Einrich-

tungen Verlaufsbeobachtungen vor (Tab. Iy). Von weiteren r8 Einrich-

tungen liegen z.r69 Verlaufsbeobachtungen vor. Im Mittel wurden in allen

beteiligten Einrichtungen drei ambulante Kontakte pro Patient und Jahr
dokumentiert.

Mit 45% war der überwiegende Teil der zoo5 dokumentierten Patienten
r8 Jahre oder älter (Tab. 58). Nur r5z (r5,8%) der r.ro5 im Jahr zoo5 doku-

mentierten Patienten war jünger als 6 Jahre. Je zz8 (zo,6%) Patienten wa-

ren zwischen sechs und elf bzw. zwölf und ry jahre alt.
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Tab. 37 Verteilung aller dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen von 18 weiteren

Einrichtungen wurden weitere 7.169 Kontakte dokumentiert

Nr. der 1996 1997
Einrich-

Qtungo

1 ' 59

2 94 467

1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 Summe

57 58 67 89 105 106 653

452 433 416 424 469 449 448 499 4.151

S 67 352

6 64 394

369 389 405

387 22

7 103 39 77 99

3 529 626 670 503

26 222 327 450 477

746 1.027 978 1.252 1.117 7.448

408 341 331 397 390 3.370

426 435 473 461 474 3.851

867

120 95 18 1 552

8 26 77 206 206 186 166 867

9 67 224 171 224 1 687 279 713 621 535 3.522

2 142 195 198 172 185 174 196 1.264

122 205 117 113 181 158 151 1.047

12 5 10 18 25 21 25 17 10 131

13 4 33 64 112 179 279 168 839

14 28 37 26 22 113

15 1 18 45 49 9 5 127

16 10 15 19 25 7 30 106

17

18

3 75 30 17 15

97

17 1 158

182 291 299 869

Summe 456 2.363 2 601 2.893 2.680 3.548 3.309 3.876 4.234 3.975 29.935
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Tab. 38 Altersverteilung der Patienten, die zooS dokumentiert wurden; angegeben sind Anzahl

(n) und relativer Anteil in 96 (Werte m Klammern). n Die 313 für 2005 von neun weiteren

Einrichtungen dokumentierten CE-Patienten waren zu 16, 19, 16 bzw. 49% aus den

Altersgruppen O-S, 6-11,12-17 bzw. >18 )a hre.

, Alter in 1 2 3 4 5 9 10-18 Summe

lahren

0-5 9 (23,1) 48 (27,7) 31 (15,3) 9 (9,3) 22 (17,1)

6-11 11 (28,2) 61 (35,3) 21 (10A) 15 (15,5) 40 (31,0)

33 (10,5) 152 (13,8)

80(25,4) 228(20,6)

12-17 8 (20,5) 64 (37,0) 29 (14,4) 20(20,6) 28 (21,7) ? (1,3) 77 (?4,4) 228 (20,6)

>18 11 (28,2) 121 (59,9) 53 (54,6) 39 i30,2i 148(98,7) 125 (39,7) 497 (45,0)

Summe 39 173 202 97 129 150 315 1.105

7.2.2 Häufigkeit bestimmter Untersuchungen

Im CF-Manual (Ballmann u. Smaczny rggg) wird bei jeder ambulanten
Vorstellung, zumindest aller drei Monate, die Bestimmung von Körpergrö-
ße,Körpergewicht sowie mikrobiologische Untersuchungen von Atem-

wegssekret empfohlen. Für Patienten, die sechs Jahre und älter sind, gilt
dies auch für die Bestimmung der Lungenfunktionswerte Vitalkapazität,
FEV und MEF .

Abb. 34 zeigt die prozentuale Häufigkeit der Bestimmung dieser Para-

meter gemessen an allen regulären Kontakten pro Dokumentationsjahr.
Größeund Gewicht wurden bei fast allen regulären Kontakten bestimmt;
in einigen —auch großen—Einrichtungen sogar bei allen Kontakten. In den

Jahren zoo4 und zooS stiegen die Anteile von Mikrobiologie- und Lungen-
funktionsbestimmungen gegenüber dem Jahr zoo3.
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Die Abb. 55 zeigt den Anteil von Patienten mit wenigstens drei Bestimmun-

gen von Größe/Gewicht, Lungen(unkt(on (ab sechs Jahre) bzw. Mikrobio-

logie pro Kalenderjahr. Wie in Abb. 54 zeigt sich eine deutliche Zunahme
insbesondere der Bestimmung von Lungen(unktion und Mikrobiologie in
den Jahren zoo4 und 2005.
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7.1.3 Diabetes mellitus und oraler Glucosetoleraoztest

Das Vorliegen eines Diabetes mellitus wird angenommen, wenn auf den
Erfassungsbögen der Stufe I bzw. II Diabetes mellitus, orale Antidiabetika
oder Insulin dokumentiert wurde. Betrachtet werden alle Patienten der im
Kapitel 7.z.z. aufgeführten zg Einrichtungen.

In den Beobachtungsjahren zSISz6 bis zooS hatten im Mittel z,q% der
Patienten unter zehn Jahren einen Diabetes mellitus (einzelne Beobach-
tungsjahre siehe Abb. 36). Bei den zo- bis z7-jährigen Patienten stieg der
Anteil im Mittel auf zo,z% und erreichte im Mittel zc3,7% bei den Erwach-
senen mit CF.

290!002

30,0

25,0

20,0

15,0

10,0

5,0

0,0

1990 1992 1999 1999 2000 2001 2III2 2003 2004 2005

01
hp

04 Ce

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 jährlich ein oraler Glucosetoleranztest (oGTT)
durchgeführt werden soll. Anhand der Stufe II-Daten wurde analysiert, ob
und mit welchem Ergebnis bei Patienten dieser Altersgruppe der oGTT
durchgeführt wurde.
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Tab. 39 oGTT bei CF-patienten ab io )ahren ohne Diabetes melbtus fur die jahre zoo4 und zooS

io-17 Jahre . > 18)ahre io-17 lahre > 18 lahre

Zahlder Patienten in

der Altersgruppe

mit/ohne Diabetes

meäitus

ohne Diabetes

mellitus und mit/

ohne oGTT

295 467

33 (12%)/262 138 (30%)/329

(89%) (Zo%)

65 (25%)/197 55 (17%)/274

(75%) (83%)

292

24 (S%)/268

(92%)

83 (31%)/185
(69%)

502

146 (29%)/356

(Zi%)

82(23 %)/274

(77%)

ohne Diabetes

melbtus, mit oGIT:

oGIT normal ja/nein

60 (92%)/5

(8%)
47 (86%)/8

(is /.)

68 (92%)/25
(i8%)

54 (66%)/28

34%)

Die Ergebnisse zeigen (Tab. 39), dass zoo4 bei 23% und zooS bei 31%der
to- bis iy-Jährigen ohne Diabetes mellitus ein oGTT durchgefiihrt wurde.

Bei den Erwachsenen war dieser Anteil mit 17% für zoo4 und 23% für

zooS etwas geringer. Von diesen oGTT's der Erwachsenen waren zoo4
23% und zooS 34% auffällig. Bei den Jüngeren waren 8 bzw. t8% der
oGTT's auffällig. Unterstellt man z. B. den gleichen Anteil von 18% auf-

fälligen oGTT's bei den tgS zo- bis zy-jährigen Patienten, bei denen im
Jahr zooS kein oGTT dokumentiert wurde, dann wurde möglicherweise
bei 34 Patienten ein Diabetes mellitus übersehen. Bei den zy4 Erwachse-

nen ohne Diabetes mellitus und ohne oGTT im Jahr zooS käme man sogar
auf 34% und damit 94 potenzielle Diabetes-mellitus-Fälle. Diese Betrach-

tungen sind hypothetisch, da möglicherweise nicht alle durchgeführten
oGTT's dokumentiert wurden; sie zeigen aber die Bedeutung regelmäßiger
oGTT's.

Ergebnisqualität

7.2.1 Prävalenz verschiedener Keime

Auf der Europäischen CF-Tagung 2002 in Belfast wurde gezeigt, dass die
Prävalenz von Keimen sehr stark davon abhängt, wie diese Prävalenz defi-

niert wird. Im Allgemeinen ist die Prävalenz einer Erkrankung definiert als

Quotient aus der Zahl der Erkrankten, dividiert durch die Zahl der insge-
samt mit diesem Risiko lebenden Individuen. Die Punktprävalenz betrach-

tet einen bestimmten Zeitpunkt. Die Periodenprävalenz betrachtet einen
bestimmten Zeitraum; im vorliegenden Zusammenhang das Jahr zooS. Es
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ist ein zahlenmäßiger Unterschied, ob man Prävalenz von Keimen definiert
als

~ mindestens einmal im Jahr bei dem Patienten aufgetreten (s. Tab. 4o
und 42),

~ in allen mikrobiologlschen Befunden des Patienten im Jahr aufgetreten
oder

~ in der Mehrzahl der mi krobiologischen Befunde des Patienten im Jahr
aufgetreten.

Diesen Unterschied muss man insbesondere bei Ländervergleichen von
Prävalenzangaben für Keime berücksichtigen.

Die Tab. 4o und 4r zeigen eine Übersicht über nachgewiesene Keime
bei den im Jahr zoo5 durchgeführten mikrobiologischen Untersuchungen.
Gegenüber den Ergebnissen von zoo4 stieg der Anteil von mucoiden P. ae-

ruginosa Stämmen bei Kindern und Jugendlichen (o—
5 Jahre: von nuH auf

5,3%/6—II Jallle: voll 17,6 auf 29,2%, Iz—Ip Jahre: von z5 auf 4z,5%). Bei
den Erwachsenen blieb der Anteil bei 64,2%. A)le anderen Prävalenzanga-
ben (Tab. 4o und 42) sind ähnlich wie zoo4. In den Ergebnissen zeigt sich
insgesamt wie in den Abb. 34 und 35 von zoo3 bis zoo5 eine deutliche Zu-

nahme mikrobiologischer Untersuchungen und damit eine Verbesserung
der Prozessqualität. So lag zoo4 von 84,9% aller Patienten mindestens ein
Befund vor. Im Jahr zoo5 lag von 94,3% aller Patienten wenigstens ein Be-
fund vor. Auch der Anteil von dokumentierten Aussagen zu mucoiden Pseu-
domonas-Stämmen (6z,p% bzw. 84,9%) und zu MRSA/ORSA (46,3%bzw.

72,2%) nahm von zoo4 bis zoo5 deutlich zu.

Tab. 4o Prävaienz verschiedener Keime im lahr zooS (P. aeruginosa und 5. aureus)

0-5 5,3% 54,7%

6-11

12-17

32,9%

53,1%

29,2%

42,5%

71%

59,9%

2,5%

5,4%

218 78% 64,1% 49,3% 9,5%

Gesamt 55% 53,4% 56,8% 5,6%
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Tab. 41 prävalenz verschiedener Keime im jahr zooS (B.cepacia, Stenotrophomonas maltophilia,

H. influenzae, andere)

0-5

6-n

12-17

>18

Gesamt

0

1,4%

1,0%

3,6%

2,1%

3,8%

13,4%

12,9%

11,1'Yo

11,O'Yo

33,8%

29,8%

13,8%

16,2%

48,3'Yo

46,19o

31,0%

42 9oYo

41,8so

50
P. aeruglnosa

80

70

so

S aureus

e
o

50

40
H. influenzae

30

70

5. maltuphitia

10
8. cepana

0
0-1 2-5 8-10 11-17 18-24 25-34 435

Alter rn lahren

Abb. 37 Prävalenz von Keimen

Die Abb. 3y zeigt schematisch die Prävalenz verschiedener Keime bei CF-
Patienten von rcrcl6 bis zooä. Die größten Altersunterschiede gibt es bei
P. aeruginosa und Hämophilus influenzae. Während die Prävalenz von
P. aeruginosa mit dem Alter stieg, sank die von Hämophilus influenzae wie
erwartet mit dem Alter ab. Im Berichtsband für zoo4 wurde gezeigt, dass
es keine wesentlichen Unterschiede in der Keimprävalenz zwischen männ-
lichen und weiblichen CF-Patienten gibt.
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7.2.2 Verlauf der Erkrankung

Das Projekt „Qualitätssicherung Mukoviszidose" würde an Attraktivität und
Aussagekraft für Patienten und Ärzte weiter gewinnen, wenn grafische Dar-

stellungen des Krankheitsverlaufs einzelner Patienten in den Behan<flungs-

ablauf integriert werden könnten. Solche Darstellungen können z. T. schon
mit dem bisherigen CFAS-System erzeugt werden, sollen aber in Zukunft
weiter verbessert werden. Im erstellten Pflichtenheft für eine neue Software-

Lösung, die das bisherige CFAS-System ablösen soll, sind dazu von einer
Arbeitsgruppe detaillierte Vorstellungen entwickelt worden. Die vorlie-

genden Stufe-II-Daten —von einigen Patienten kontinuierlich über zehn Be-

obachtungsjahre —sollen genutzt werden, um die Entwicklung der ge-
planten Darstellungen des Krankheitsverlaufs zu unterstützen.

Den bisher im Projekt „Qualitätssicherung Mukoviszidose" gültigen
Richtwerten für die Beurteilung der Qualität der Behandlung —u. a. eine
FEV von mindestens 8o%, ein Längen-Soll-Gewicht von mindestens 8o%
—liegen Daten von Gesunden zugrunde. Die spezifischen Besonderheiten
von Patienten mit Mukoviszidose insbesondere auch in ihrer Altersabhän-

gigkeit werden bisher nur unzureichend berücksichtigt. Um eine differen-
ziertere Beurteilung der Behan<flungsqualität zu ermöglichen, wurden im
Berichtsband zoo4 alters- und geschlechtsspezifische Perzentile für das
Längen-Soll-Gewicht in %, den Body-Mass-Index in kg/m* (BMI) sowie für
FEV in % der Norm als Referenzdaten speziell für CF-Patienten vorgestellt.

Neben diesen CF-spezifischen Perzentilen stehen mit der Arbeit von Kro-

meyer-Hauschild (zoos) für Kinder und Jugendliche außerdem Größen-,
Gewichts- und BMI-Perzentile Gesunder zur Verfügung.

In den folgenden Abbildungen ist für drei zufällig ausgewählte Jungen
mit CF sowohl die Entwicklung des BMI (Abb. 38 bis 4o) als auch die Ent-

wicklung der FEV (Abb. 4t bis 43) in den ersten Lebensjahren, gemessen
an den Referenzdaten, dargestellt. Die Abb. 38 bis 4r zeigen neben den do-

kumentierten BMI-Werten die altersspezifischen 3., 50. und gy. Perzentile
gesunder Jungen (nach Kromeyer-Hauschild zoos) sowie die altersspezi-
fischen 3., 5o. und gy. Perzentile von Jungen mit CF (siehe Berichtsband
zoo4).
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Abb. 4O Entwicklung des BodyeMass-index für Patient 3, männlich, geboren rgg6

Für die Patienten r und z wurden regelmäßig BMI-Werte dokumentiert, so
dass die körperliche Entwicklung, gemessen an gleichaltrigen gesunden
Jungen bzw. an Jungen mit CF, sehr gut verfolgt und beurteilt werden kann.
Die BMI-Werte von Patient r liegen ab dem zweiten Lebensjahr über der
äo. Perzentile gesunder gleichaltriger Jungen. Der BMI von Patient z sinkt
etwa mit fünf Jahren nicht nur unter die äo. Perzentile Gesunder, sondern
z. T. auch unter die 3o. Perzentile von CF-Jungen. Für den Patienten 3 wur'-

den zwischen dem sechsten und siebten Lebensjahr fast zwei Jahre lang
keine Daten dokumentiert. Der BMI liegt fast über den gesamten Beobach-
tungszeitraum auf oder unter den beiden 3. Perzentilen.

Die Abb. 43 bis 43 zeigen die ab dem sechsten Lebensjahr dokumen-
tierten FEV -Werte der drei ausgewählten Patienten, die altersspezifischen
3., 50. und c)7. Perzentile von Jungen mit CF (siehe Berichtsband zoo4)
und eine Referenzlinie bei go% FEVP
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Abb. 43 Entwicklung der EEV, (so) für Patient 3, männlich, geboren 1996

Während Patient I eine hervorragende FEV aufweist, sinkt die FEV von
Patient z etwa mit achteinhalb Jahren unter die So. Perzentile gleichaltriger
CF-Jungen und mit neun Jahren unter die angestrebten 8o% der Norm.
Die wenigen dokumentierten FEV -Werte von Patient 3 liegen weit unter
den angestrebten 8o% der Norm und nur wenig über dem 3. krankheits-
spezifischen Perzentil.

7.2.3 Verlauf der Erkrankung in verschiedenen Einrichtungen

Die Ergebnisqualität verschiedener Einrichtungen zu vergleichen, ist aus
verschiedenen Gründen schwierig. Das haben alle bisherigen Ansätze in
der Stufe II und im Benchmarking-Projekt gezeigt. Immer wieder zeigen
sich Unterschiede zwischen den Einrichtungen in bestimmten Parametern,
ohne dass sich diese Unterschiede über alle Altersgruppen und alle erho-
benen Qualitätsparameter konsistent wiederfinden lassen. Das Ziel dieser
Vergleiche ist und bleibt die Verbesserung der Versorgung von Patienten
mit Mukoviszidose. Dazu gehört, 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 könnten dabei als anschauliche
Grundlage dienen.
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Für die Darstellung der Verteilung des BMI in Altersstufen (Abb. 43 bis 48)
wurden Boxplots (Abb. 44) gewählt. Diese Art der Darstellung eignet sich
sehr gut zum Vergleich verschiedener Verteilungen. Pro Altersstufe können
der Ideinste und der größteBM I-Wert (Spannweite), der Median (So % aller
BMI-Werte liegen darunter bzw. darüber) und die „zentralen" So Prozent
aller Werte abgelesen werden. Es wurden beispielhaft zwei Einrichtungen
vergleichbarer Größegewählt, bei denen besonders bei den Jungen deut-

liche Unterschiede im BMI und in der FEV auffallen.
In den Abb. 43 und 46 sind zur Einschätzung des BMI die 3., 23. und

So. BMI-Perzentile Gesunder aufgetragen (Kromeyer-Hauschild, zoot). Bis
zum Alter von zwölf Jahren gibt es zwischen den beiden Einrichtungen
keine wesentlichen Unterschiede in der Verteilung des BMI. Ab einem Al-

ter von zwölf Jahren zeigt sich ein deutlicher Trend. Während in der Ein-

richtung r die „zentralen" So Prozent aller Werte zwischen der 3. und

So. Perzentile Gesunder liegen, liegen diese in der Einrichtung 2 nicht über
der 23. Perzentile. D. h., bei vergleichbarer Körpergröße wiegen die Jungen
ab zwölf Jahre in der Einrichtung 2 in der Regel deutlich weniger als ihre

Altersgefährten in der Einrichtung t.

72



y.z Ergebnisqualität

25

20

E

10

5O. Perz.

25. Perr.

3 Peo.

~Ernnchtun9 l
2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18

Alter liahrel

Abb. 45 BMI aller lungen in Einrichtung t, verglichen mit Perzentilen Gesunder

25

20

15

10

5o Pere

25. Perr.

3. Pere.

Einrehtuno 2

2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18

Alter Bahrel

Abb. 46 BMI aller lungen in Einrichtung z, verglichen mit Perzentilen Gesunder

Die Jungen in der Einrichtung z liegen im BMI nicht nur unter den Werten

in Einrichtung z, sondern auch unter den Werten aller Jungen mit CF in

Deutschland (Abh. 4y und 48). Für die Ahb. 2iy und 48 wurden anstelle der

3., z5, und 5o. Perzentile Gesunder die 3., 50. und cty. Perzentile von CF-
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Patienten verwendet (siehe Berichtsband zoo4). Während die Verteilung
des BMI in Einrichtung z etwa der aller Jungen mit CF in Deutschland ent-

spricht —die Mediane der Boxen liegen ungefähr auf der So. Perzentile —fal-

len die Jungen ab zwölf Jahre in Einrichtung z auch in dieser Darstellung
durch geringere Werte auf.
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Abb. 47 BMI aller lungen in Einrichtung 3, verglichen mit Perzentilen von CF-Patienten
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Zrnnehtung 2

g7 Perr CF

50 Perr CF

3.Perr CF

74



7.2 lrgebnisqualität

Sehr deutliche Unterschiede zwischen den Einrichtungen r und z zeigen
sich auch in der Verteilung der Lungenfunktionswerte FEV . In den Abb. 49
und So wurden zusätzlich zu einer Referenzlinie bei go% der Norm die 3.,
So. und 97. Perzentile aller jungen mit CF eingezeichnet (siehe Berichts-
band zoo4). Während in Einrichtung z in fast allen Altersstufen 73 Prozent
aller FEV -Werte unter der So. CF-spezifischen Perzentile liegen, liegen
mehr als go% aller FEV -Werte in der Einrichtung r über der So. CF-spezi-
fischen Perzentile, also besser als der Durchschnitt. Zwischen den beiden
Einrichtungen zeigen sich Unterschiede nicht erst bei einem Alter von
zwölf Jahren, sondern schon bei den ersten Lungenfunktionsmessungen
mit sechs Jahren.
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Abb, eg FEV, aller lungen m Einnchtung z, verglichen mit Perzentllen von CF-Patienten
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Abb. So FEV, aller lungen in Einrichtung z, verglichen mit Perzentllen von CF-Patienten

Die vorliegenden Abb. >8 bis So zeigen deutliche Unterschiede im Verlauf
der Erkrankung zwischen einzelnen Patienten, aber auch zwischen Einrich-

tungen. Die Ursachen für diese großenUnterschiede im BMI und in der
FEV können allein durch statistische Analysen nicht herausgefunden wer-

den. Möglicherweise werden gerade bei heranwachsenden Jungen mit CF
unterschiedliche Ernährungsstrategien in den beiden Einrichtungen ver-

folgt. Hier muss jede Einrichtung für sich über mögliche Ursachen nach-
denken und es muss —wie im Benchmarking-Projekt —der vertrauensvolle
Erfahrungsaustausch zwischen den Ambulanzen fortgeführt werden, um
die für CF-Patienten beste Therapie zu finden.



8 zusammenfassung Standardstatistik

Stufe I

Seit 1995 wurden im Verfahren eQualitätssicherung Mukoviszidose" bis
zum 31.1z.zoo5 die Daten von 6.835 Patienten erfasst. Davon gaben
6.7o5 Patienten eine Einwilligung zur weiteren Auswertung ihrer Daten.

Das mittlere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen
stiegen von 1995bis zoo5 kontinuierlich an (s. Abb. 14). Für das Jahr 2005
wurden 51 verstorbene Patienten gemeldet. Die (kumulative) Überlebens-
wahrscheinlichkeit, mindestens 4o Jahre alt zu werden, beträgt in zoo5
59% (berechnet mit Hilfe von alterspezifischen Mortalitätsraten, Einzel-

heiten siehe Kap. 9 „Sonderauswertung Mortalität" ). Mit 95%iger Sicher-
heit liegt der Median der Überlebenswahrscheinlichkeit in zoo5 bei min-

destens 37,4 Jahren (Abb. 54).

Tab. 42 Ergebnisquaütät für den Beobachtungszeitraum 02.02.2009 bis 32.12.2009

L96 > 90%

ohne Angaben

BMI > 19

ohne Angaben

VC > 80%

ohne Angaben

EEV, > 80%

80,0%

o,8%

72,2%

67,3%

2,7%

66,8%

69,0%

0,3%

43,5 %

2,49>

22,9%

77



8 Zusammenfassung Standardstatistik Stufe I

ohne Angaben

MEFO > 60%

ohne Angaben

IgGin-2s<igG<2s

ohne Angaben

P. aeruginosa negativ

unbekannt

64,2%

23,3%

82,6%

2,9 9o

45,0%%uo

4,5%o

55,0%

10,69o

58,2 'Yo

1,3%

22,5%

5,4%

42,5%

15,4%

25,4%

18>4

Tab. 43 „Highhghts der Ergebnisse 1995 bis tggg in Deutschland; *) Eventuelle Abweichungen

zu den jährlichen Berichten von 1995, 1996, 19g7 und tgg8 resultieren aus dem

unterschiedlichen Datenstand. Die Daten dieser lahrgange und 199g entsprechen dem

Datenstand vom 3t.og.zooo; '*) am 31.12.des jeweiligen jahres als nicht verstorben

gemeldet

Patientenzahi

Neu diagnostiziert

Anteil neu diagnosti-

zierter Patienten

2.296

165

7,2%

3.490

185

5,3%

4486

217

4,8%

4.967

199

4,0%

5.203

114

2,2%

Mittleres Alter bei

Diagnose

3,6)ahre 3,4)ahre 3,4)ahre 3,9)ahre 4,8 lehre

Median des Alters bei

Diagnose

Sterbefäiie

Mortaiitätsrate

(bezogen auf in dem

la hr beobachtete

Fälle)

Median des

Überiebens

1,2 lahre

32

1,2

Pro 100

1,1 lahre

1,3

pio 100

o,5 lehre

52

1,4

pro 100

29,3

o,6 lah re

58

1,5

Pio 100

29,6

2,2 lahre

41

1,2

plo 100

31,6

Mittleres Alter ") 13,8 lahre 14,8 lehre 15,5 lahre 15,8 lahre 16,3 lahre

Anteil Patienten
> 18 lahre **)

29,6 96 33,8% 37,0 'Yo 39,0 'Yo

Median des Alters *') 12,6 lahre 13,4 lehre 14,2 lahre 14,5 lahre 15,0 lahre

40,8%

78



8 Zusammenfassung Standardstatistik Stufe I

Zahl der Patienten
> 18 jahre ooj

eeo 1.151 1.609 1.861 2.028

6eschlecht

(männlich)

52,49o 52,7% 53,1% 52,5% 52,3%

Mittleres lSG für

Patienten

< 18 lahre

96,9 97 97,1 97,4 97,9

Mittlerer BMI für

Patienten
> 18 jahre

19,6 19,8 19,9 20,0 20,1

Mittleres VC in% der

Norm

78 79,1 80,0 80,1 80,3

Mittleres FEV, in%

der Norm

Mittleres MEFn in %

der Norm

Mikrobiologie

P. aeruginosa positiv

B. cepacia positiv

73,4

51,1

56,9%

2,4%

73,6 73,3 73,4

48,7 50,5 49,4

56,0% 54,0% 53,8%

2,7 % 2,0 % 2,3 %

75,4

54,5

52,1%

1,8%

Genotyp bestimmt

Pankreasenzyme

Teilnehmende

Einrichtungen

76,1%

90,5%

62

71,2%

Bo,8 /o

74,6%

91,3%

90 97

75,2 9o

75,5%

87

Bo,2%

6o,3 9o

85

Tab. 44 „Highlights" der Ergebnisse zooo bis zooS in Deutschland; Es handelt sich um Daten des

jeweiligen jahrgangsabschlusses. Die Daten des aktuellen jahrgangs 2005 sind in Tab. 45
beim Ländervergleich zu finden. 'j 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 ol.o8.2005; **jam 31.12.
des jeweiligen jahres als nicht verstorben gemeldet

Patientenzahl

Neu diagnostiziert

Anteil neu diagnosti-

zierter Patienten

5 495

198

3,7%

5.638

95

1,8%

5 997

81

1,4%

6.308 6.519

79 107

l 3 /o 1,6 o%%d
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8 Zusammenfassung Standardstatistik Stufe I

Mittleres Alter bei

Diagnose

Median des Alters bei

Diagnose

3,4 lahre 3A lahre

t,o lahre o,B lahre

4,1 lahre

1,0 lahre

4,6 lahre 3,5 lahre

t,o lahre 0,5 lahre

Sterbefälle

Mortalitätsrate

(bezogen aufin dem

lahr beobachtete

Fälle)

Median des

Oberlebens

33

0,9

Plü 100

31,2

30

0,8

pro 100

36

pro 100

30,2

38

0,6

pro zoo

36,4

39

0,9

plo 100

36,8

Mittleres Alter **)

Median des Alters **)

16,8 lahre 17,5 lehre 17,2 lahre

15,5 lahre 16,4)ahre 16,1)ahre

18,7 lahre 19,2 lahre

17,6 lahre 18,0 lahre

Anteil Patienten
> 18 lahre "')

Zahl der Patienten
> 18 lehre *")

Geschlecht (männlich)

Mittleres LSG fur

Patienten < 18 lahre

Mittlerer BMI für

Patienten > 18 fahre

Mittleres VC in% der

Norm

Mittleres FEV, in% der

Norm

Mittleres MEFnin%

der Norm

Mikrobioiogie

P. aeruginosa positiv

8. cepacia positiv

Genotyp bestimmt

Pankreasenzyme

Teilnehmende

Einrichtungen

43,6%

2.277

52,7%

97,6

20,1

80,1

74,9

51,3

50,8%

2,2%

84,6%

92,3 9>

91

47,9%

2.467

52,3%

97,5

20,1

84,3

79,8

57,2

50,7%

2,1%

81,5%

91,5%

87

48,6%

2 759

52,1%

97,9

20,2

79,6

73,1

47,8

50,4%

2,4%

80,4%

92,89>

89

50,1%

2.981

52,3%

97,7

20,3

80,2

74,3

45,3

51,5%

2,2%

82,7%

92,6%

89

52,0%

3.162

52,3 %

97,9

20,3

84,4

78,9

48,7

52,4%

2,4%

82,1%

92,3%

87

8c>



8 Zusammenfassung Standardstatistik Stufe I

Tab. 45 .Highlights'er Ergebnisse 2005 in Deutschland im Vergleich mit früheren 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 zoos; '**)< 18 )ahre/> 18 )ahre

Patientenzahl 6.835 22.714 4.104

Neu diagnostiziert

Anteil neu diagnostizierter Patienten

Mittleres Alter bei Diagnose

Median des Alters bei Diagnose

Sterbefäile

134

2,O%

3,6

1,0

51

909

4,0%

0,5

354

228

5,6%

4,5 lahre

o,5 lehre

56

Mortalitatsrate (bezogen auf in dem Jahr

beobachtete Fälle)

Median des Überlebens

1,1%

37,4 35,1 36,5

Mittleres

Alter�"

Mittleres Alter**

Median des Alters"

Median des Alters'*

Anteil Patienten > 18 Jahre*

Anteil Patienten > 18
lahre*'ahl

der Patienten >18)ahre*

Zahl der Patienten > 18 lahre**

Geschlecht (mannlich)

19,7 fahre

27,8 lahre

18,5 lahre

16,3 lahre

53,4%

43,4%

3.376

2.977

52,09>

41,8%

9 494

52,1%

15,8 lahre

14,O lahre

37,9%

1.557

52,2 'Yo

Mittleres LSG für

Patienten < 18 lahre

Mittlerer BMI fur

Patienten > 18 lahre

Mittleres VC in % der Norm

Mittleres FEV, in% der Norm

97,9%

20,5

81,9

75,2 75,1

16,5

(mittlerer

BMI)

19,8

88,7/72,9*'*

81,7/57,8»>
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Mittleres MEFn in% der Norm 51,0

Mikrobiologie

Ps.aeruginosa positiv

B. cepacia positiv

genotyp bestimmt

Pankreasenzyme

Teilnehmende Einrichtungen

51,0%o

2,3%

84,3%

91,5%

96

57,3%

2,9%

83,8

89,9

115

48,6 so

2,4%

84,8%

87,o so

82

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und ihren Patientinnen und
Patienten für die Überfassungihrer Daten.
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9 Sonderauswertung Mortalität

9.1 Allgemeines

Für die Zeit von Januar rclcr5 bis Dezember zoo5 wurden Sog CF-Patienten
(inklusive 36 nach Tx verstorbene Patienten) als verstorben gemeldet.
Tab. 46 enthält Angaben zu Alter und Geschlecht der Verstorbenen sowie
zu den Todesursachen (SD = Standardabweichung).

Tab. 46 Ubersicht uber die von 1995 bis zooS verstorbenen Patienten

Zah(der Verstorbenen 32 45

Davon mannlich in% So,o 44A

51 58

58,8 56,9

49 39 43 45 42 52 51

53,1 38,5 51,2 46,7 47,6 42,3 60,8

verstorbene < 18 lahre 40,6 17,8 29,4 27,6 22,4 33,3 30,2 11,1 28,6 17,3 17,6
in%

Mittleres Alter aller 20,2 22,0 22,2 23,5 23,7 21,2 23,2 25,4 24,5 26,8 25,8
Verstorbenen(+SD) (6,S) (s,g) (7,4) (g,7) (9,O) (S,t) (7,6) (10,0) (g,S) (g,o) (10,0)

Median Sterbealter 18,2 23,2 22,6 23,9 22,8 21,5 22,9 25,1 22,7 26,3 23,7

Mittleres Alter der 19,3 21,6 23,5 24,2 22,3 24,2 26,0 23,8 26,8 26,7 25,9
verstorbenenmänn- (S,o) (S,6) (7,2) (10,4) (8,5) (9,7) (8,3) (12,2) (105) (8,8) (10,7)
lichen Patienten (+ SD)

Mittleres Alter der 21,1 22,4 20,4 22,5 25,3 19,3 20,2 26,8 22,4 26,9 25,6
verstorbenen weibli- (5,6) (5,7) (7,6) (8,8) (9,3) (6,5) (5,6) (7,6) (8,8) (9,3) (9,2)
ehen Patienten (+ SD)

Todesursachen (Mehrfachnennungen möglich) in%

Nicht CF-relevant 0 11,1 5,9 5,2 4,1 5,1 2,3 15,6 9,5 1,9 7,8

CF-kardiopulmonal go,6 84A Ikl,3 84,5 79,6 87,2 95,3 77,8 76,2 80,8 74,5
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g Sonderauswertung Mortalität

CF-hepato-intestinal 0 4,4 7,8 10,3 10,2 0 4,7 6,7 2,4 5,8 7,8

cF-relevant —andere 15,6 4,4 9,8 1,7 10,2 7,7 4,7 8,9 19,0 15,4 17,6
Ursache

Letahtat(pro 100 1,2 1,4 1,4 1,5 1,2 0,9 1,2 1,0 0,9 1,1 1,1
gemeldete Patienten

und lahr)

Von den insgesamt 5 oy (inklusive 56 nach Tx verstorbene Patienten) in den
Jahren Ic395 bis zoo5 verstorbenen Patienten waren zehn Patienten jünger
als sechs Jahre, 25 Patienten zwischen sechs und elf Jahre und 8g Patienten
zwischen zwölf und ry Jahre alt (Abb. 51 und Tab. yy). Das bedeutet, dass

24,5% aller verstorbenen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten
(Abb. 51). Im Vergleich dazu gilt für das Jahr zoo5, dass von den 51 verstor-
benen Patienten zwei Patienten im Alter von unter sieben Jahren, ein Pati-

ent mit zwölf Jahren, ein Patient mit 15 Jahren, zwei Patienten mit ry Jahren
und drei Patienten mit 16 Jahren verstarben. yz Patienten verstarben im
Alter von 18 bis 5o Jahren. Das bedeutet, dass 17,6% aller in zoo5 verstor-

benen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten!

45

60

Z
n e

0
0 2 6 8 TD 22 24 46 28 20 22 24 26 28 30 32 34 36 38 40 43 46 5D

Alt 6 5300

Abb. 51 Altersverteilung der von 1995 bis 2oo5 verstorbenen Patienten (Alter gerundet)
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Abb. S2 Kumulative Altersvertetlungen der verstorbenen CF-Patienten in DeutschlandlD) 1999
bis 2009, in den UsA 20oo (cystic Fibrosis Foundation, 2004) und aller verstorbenen in

Deutschland zoo4 (laut Auskunft des Statistischen Bundesamtes).

CF-Patienten sterben wesentlich früher als die übrige Bevölkerung in
Deutschland. In den letzten Jahren waren zS% aller verstorbenen CF-Pati-
enten jünger als 18 Jahre. Dagegen waren zooS weniger als 1% der in der
deutschen Bevölkerung Verstorbenen jünger als 18 Jahre. Andererseits wa-

ren z9% der in den letzten Jahren verstorbenen CF-Patienten in Deutsch-
land So Jahre und älter. In den USA waren zS% aller im Jahr zooo verstor-
benen CF-Patienten jünger als 18 Jahre, mehr als So% waren So Jahre und
älter.

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

ren.
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g Sonderauswertung Mortalität

Tab. 47 Altersverteilung und Todesursachen von tgg5 bis 2005

Anzahl der verstorbenen 13 22 89 138 121 124
Patienten

Todesursache (Mehrfachnennungen möglich) in 96

Nicht CF-relevant 23,1 o 4,5 5,1 4,1 7,3

Kardiopulmonat 53,8 90,9 83,1 84,1 76,0 72,6

Hepato-intestinal 15,4 o 2,2 2,2 5,0 6,5

Cf-relevant, andere Ursache 7,7 4,5 6,7 4,3 7,4 8,9

Das Sterbealter bei männlichen und weiblichen CF-Patienten ist etwa gleich

verteilt (Chi-Quadrat-Unabhängigkeitstest, p=o,8) (s. Tab. 47 und
Abb. 53).

= 156 = 151

6 5 4 3» 5 8 1 6 5 4 3

A 8338

! 3 4 5 6 ! 8 3» 3 W 5 6

Abb, 53 Altersverteilung der von tgg5 bis zooS verstorbenen männlichen und weiblichen

Patienten

Für das Jahr zooä wurden insgesamt 51 verstorbene CF-Patienten gemeldet.
Der Anteil an jung verstorbenen Patienten war mit zy,6% wesentlich nied-

riger als in den Jahren zuvor (vgl. Tab. 46). 16 Patienten waren zum Todes-
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9.2 Qualitätsindikatoren als Prognosefaktoren für das weitere Überleben bei CF

zeitpunkt älter als 5o Jahre. Man kann mit 95%iger Sicherheit sagen, dass
der Median der Überlebenswahrscheinlichkeit mindestens 37,4 Jahre be-
trägt. Aus der Abb. 54 kann man eine 59%ige kumulative Überlebenswahr-
scheinlichkeit von 4o Jahren ablesen. Aufgrund der geringen Fallzahlen
wird das Konfidenzintervall, d. h. der Bereich, in dem der geschätzte Wert
mit 95% Sicherheit tatsächlich in der Population liegt, ab einem Alter von

5o Jahren sehr breit. So beträgt die Wahrscheinlichkeit, das 4o. Lebensjahr
zu erreichen, 59% mit einem 95% Konfidenzintervall von 45% bis 74%.

100

90

20

sti

50

40

E

30

20

10

10 20 30
Alter (lehre)

40 50

Abb. 54 Kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit mit 95 56 Konfidenzintervatt im fahr 2005

9.2 Quaütätsindikatoren als Prognosefaktoren für das

weitere Überleben bei CF

Die Lungenfunktion und der Ernährungszustand von CF-Patienten sind
von großerBedeutung für den Krankheitsverlauf und gelten als wesentliche
Prognoseindikatoren für das weitere Überleben. 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 über die Jahre 1995 bis zoo5 ist die Möglichkeit gegeben, diesen
Zusammenhang für die deutsche CF-Population zu untersuchen.
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Zu Beginn des Projektes „Qualitätssicherung 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

sau% der Patienten normalgewichtig sind,

yo% der Patienten eine normale lungenfunktion aufweisen,

go% der Patienten ohne Pseudomonas-infektion sind und dass

keine Masst vkompli kationen bis zum Erwachsenenatter auftraten.

Als normaler Ernährungszustand wird ein Body Mass Index (BMI) von
mindestens r9 angesehen. Als normale Lungenfunktion gelten eine Vital-

kapazität (VC) und eine Einsekundenkapazität (FEV ) von mindestens 8o%
der Norm sowie ein maximaler exspiratorischer Fluss bei z5% der Vitalka-

pazität (MEF ) von mindestens 6o% der Norm.
Ziel der Untersuchung ist, zu klären, ob es einen Unterschied für die

weitere Überlebenswahrscheinlichkeit ausmacht, wenn ein CF-Patient das
Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizinischen Zustand erreicht,
und zu schätzen, wie großdieser Unterschied ist. In die Untersuchung
werden alle Patienten einbezogen, die r995 ry, r8 oder r9 Jahre alt waren
und für die I995 Daten zum Ernährungszustand, zur Lungenfunktion und
zur Mikrobiologie vorlagen. Mit Hilfe von Kaplan-Meier-Schätzungen wird

die weitere Überlebenswahrscheinlichkeit dieser Patienten in Abhängigkeit
von der medizinischen Ausgangssituation im Jahre r 995 geschätzt. Mittels
Log-Rank und anderer Tests wird geprüft, ob die Gruppenunterschiede sta-

tistisch signifikant sind.
Die Berechnung der Mortalität bezieht sich auf alle verstorbenen Pati-

enten, d. h. die 56 nach Tx verstorbenen Patienten werden einbezogen.
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9.2 Qualitätsindikatoren als Prognosefaktoren für das weitere Überleben bei CF

9.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI (n=218): BMI <19:
BMI > 19:

51,4% der Patienten

48,6% der Patienten

VC (n=z1 1): VC < Bo%: S1,8%der Patienten

VC > Bo%: 42 z 9< der Patienten

FEV, (n=ztt): FEV,<8o%: 69,2%derPatienten
FEV, > Bo%: 3D,8% der Patienten

MEF„(n=194): MEFu < 6O 96: 28,9% der Patienten

MEF > 60%: 21,19o der Patienten

P. aeruginosa (n=216): P. aeruginosa positiv: 21,8 96 der patienten

P. aeruginosa negativ: zB,z% der Patienten

Gesamt (n=Z18): BMI <19oder VC <Bo% oder FEV, <Bo% oder MEF„<6o%oder

P. aeruginosa positiv: go,8% der Patienten

BMI > 1g und VC > BO% und FEV, > BO96 und MEF„> 6O%

und P. aeruginosa negativ: 9,2% der Patienten;

(Die Differenzen der Zahlen ru den Berichtsbänden der Vorjahre, ergeben sich durch Datenbe-

reinigungen, Nachmeldungen und Korrekturen, insbesondere von Datumsangaben, und durch

zusätzliche umfangreiche Plausibilitätsprüfungen.)

9.z.z Mortalität bis zooS in Abhängigkeit von der medizinischen Situation im

Jahr 1999

Von allen zr8 CF-Patienten, die im Jahr I995 im Alter von ry, rg oder rg Jah-
ren waren und für die in r995 Daten für die Ernährungssituation, die Lun-

genfunktion bzw. für Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) vorlagen,
waren bis zoo5 54 (z4,8 96) als verstorben gemeldet. Das erreichte Lebens-
alter beträgt im Mittel zzd Jahre (SD=9,r Jahre). Die 5-JahresaÜberlebenszeit
kann zuverlässig geschätzt werden, da für diesen Beobachtungszeitraum
von jedem Patienten bekannt ist, ob er verstorben ist oder noch lebt.
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g Sonderauswertung Mortalität

Mortalität bis ?OO5 in Abhängigkeit 3iom Body Mass Index im Jahr 1995

Von den irz Patienten, die r995 einen BMI unter rg hatten, verstarben

45 Patienten (4o,z%) bis Ende zoo5. Von den io6 Patienten, die 3995 ei-

nen BMI von rg und höher hatten, verstarben bis zum Ende des Jahres
zoo5 neun Patienten (8,5%, p < o,oi).

100 %

g0%

80%

70%

0

60%n

50 %

e
40%

16 18 20 22 24 26

Alter in jahren

28 30 32

SMI lg

8MI < 18

Abb. SS Kumutatives Uberleben in Abhängigkeit vom BMI iggg

Für ry- bis ig-jährige Patienten mit einem BMI von 39 und höher beträgt
die Wahrscheinlichkeit die nächsten fünf Jahre zu überleben 96%.Für ir-
bis rg-jährige Patienten mit einem BMI von weniger als ig beträgt die
Wahrscheinlichkeit die nächsten fünf Jahre zu überleben po %. Der Unter-
schied in der Überlebenswahrscheinlichkeit zwischen den beiden Gruppen
ist statistisch signifikant (p < o,oi).
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9.2 Qualitätsindikatoren als Prognosefaktoren für das weitere Überleben bei CF

Mortalität bis 2oo5 in Abhängigkeit von der Vita(kapazität im Jahr 1995

Von den raa Patienten, die 3995 eine VC unter 8o% hatten, verstarben bis
Ende aoo5 ya Patienten (5y,y%). Von den 89 Patienten, die 3995 eine VC
von 8o% und besser hatten, verstarben bis Ende aoo5 neun Patienten

(rot% p< o or)

80%

70%

20

E

60 %

VC 80%

VC < 80%

16 18 20 22 24 26 28 30 32

Alter in lahren

Abb. 56 Kumulatives Überleben in Abhangigkeit von der VC tggS

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von ry- bis 39-jährigen CF-Pa-

tienten mit einer VC ab 8o% der Norm beträgt 9%%. Die 5-Jahres-Überle-

benswahrscheinlichkeit der Patienten mit einer VC unter 8o% der Norm

beträgt dagegen nur 76% (p < o,or).



9 5onderauswertung Mortalität

k(iorta ()tät bis zooS in Abhängigkeit von der Einsekundenkapazität im Jahr 1995

Von den 346 Patienten, die I995 eine FEV unter 8o% hatten, verstarben

bis Ende zoo5 46 Patienten (53,5%).Von den 65 Patienten, die 3995 eine
FEV von 8o% und besser hatten, verstarben bis Ende zoo5 Einf Patienten

(y,y%, p < o,or).

70%

0

0

E

60%

40%

16 20 22 24 26 28 30 32

Alter in lahren

nv1 80%

rEV1< 80%

Abb. 51 Kumulatives Überleben in Abhängigkeit von der FEV, tggs

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von ry- bis 39-jährigen CF-Pa-

tienten mit einer FEV ab 8o% der Norm beträgt 94%. Die 5-Jahres-Über-

lebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit einer FEV unter 8o% der
Norm beträgt dagegen nur etwa y8% (p < o,or).
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9.2 Quaütätsindikatoren als Prognosefaktoren für das weitere Überleben bei Cf

Mortalität bis zooS in Abhängigkeit vom MEF„ im lahr zggg

Von den 533 Patienten, die I995 ein MEF unter 6o% hatten, verstarben
bis Ende aooä dr Patienten (a6,8%). Von den dr Patienten, die 3993 ein
MEF von 6o% und besser hatten, verstarben bis Ende zooä vier Patienten

25

(9,8%, nicht signifikant, d. h. p > o,oä).

60 56
MEF25 60%

E

50%

40%
26 18 20 22 24 26 28 30 32

Alter ln Jahren

MEF25 60%

Abb. 98 Kumulatives Überleben in Abhanglgkelt vom MEFM1999

Die 3-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von ry- bis 39-jährigen CF-Pa-
tienten mit einem MEF ab 6o% der Norm beträgt 9a%. Die 3-Jahres-
Überlebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit einem MEF unter 6o%
der Norm beträgt dagegen nur etwa 8o,6% (nicht signifikant, d. h. p >
o,oä).
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9 5onderauswertung Mortalität

Mortalität bis zooS in Abhängigkeit von Pseudomonas aeruginosa im Jahr 1995

Von den 155 Patienten, die 1995 P. aeruginosa positiv waren, verstarben

yy Patienten (z8,z%) bis Ende zoo5. Von den 61 Patienten, die 1995 P. ae-

ruginosa negativ waren, versterben bis Ende zoo5 zehn Patienten (16,y%,
nicht signifikant, p > o,o5).

Ohne Pseudomonas

aeru8mosa

n Mrt Pseudomonas

aerudinosa

I

E
n

So 36

40 M

16 18 20 22 24 26 28 30 32

Alter m Jahren

Abb. 99 Kumutatives Überleben in Abhängigkeit von e aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von ry- bis 19-jährigen CF-Pa-
tienten ohne P. aeruginosa im Jahr 1995 beträgt 8v%. Die 5-Jahres-Über-
lebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit P. aeruginosa beträgt 8o%
(nicht signifikant, p > o,o5).
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9.2 Qualitätsindikatoren als Prognosefaktoren für das weitere Überleben bei CF

Mortalität bis zooS in Abhängigkeit von allen Parametern im Jahr 1995

Von den Zo Patienten (32,I%), die I995 in allen fünfbetrachteten Parame-
tern unter den angestrebten Grenzwerten lagen (d. h. BM I < z9, VC < 8o %,
FEV < 8o%, MEF < 6o%, P. aeruginosa positiv) verstarben zy (32,8%)*5
bis zum Ende des Jahres zoo5. Von den 528 Patienten (58,Z%), die z995 in
mindestens einem Parameter unter den angestrebten Grenzwerten lagen
(d. h. BMI < 59 oder VC < 8o% oder FEV < 8o% oder MEF < 6o% oder

as

P. aezlzgznosa poszfiv), vezstazberz bis Erzde 2005 27 Patienten (2I,I%).
Von den zo Patienten (9,2%),die 5995 in allen betrachteten Parametern

gutwaren (d.h. BMI a 59, VC a 8o%, FEV a 8o%, MEF a 6o%, P. ae-

ruginosa negativ), verstarb bis Ende zoo5 kein Patient (o%, p < o,oz).

100 %
Alles oberhalb der

Grenzwerte

oo%

70%

Go%

50%

E
40%

16 18 20 22 24 26 28 30 32

Alterln fahren

1-4 Parameter unter

halb Grenzwene

Alles unterhalb der

Grenzwerle

Abb. 6o Kumulatrves Überleben in Abhangigkeit vom medizinischen Zustand zggs

Alle Ip- bis z9-jährigen patienten, die 5995 einen BMI von mindestens 59
aufwiesen, eine VC von mindestens 8o% der Norm, eine FEV von min-
destens 8o% der Norm, einen MEF von mindestens 6o% der Norm und

25

ohne P. aeruginosa-Besiedelung waren, überlebten die folgenden fünf Jah-

re. 89% der zp- bis 59-jährigen Patienten, die I995 in mindestens einem
der obigen Parameter Werte aufwiesen, überlebten die folgenden fünf Jah-
re. Nur yz% der Patienten, die 5995 in allen Parametern schlechte Werte
aufwiesen, überlebten die folgenden fünf Jahre. Der Unterschied in der
Überlebenswahrscheinlichkeit zwischen den drei Gruppen ist statistisch
signifikant (p < o,oz).
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10 Entwicklung klinischer Parameter von

1995 bis 2005

Zu Beginn des Projektes zQualitätssicherung Mukoviszidose" im Jahr 2995
wurden für das Jahr zoo5 Ziele für Ergebnisparameter bei 28-Jährigen CF-
Patienten festgelegt. Mit dem neuen Beobachtungsjahr zoo5, nach Nach-

meldungen auch für frühere Jahre und Datenkorrekturen, soll der derzeitige
Stand beschrieben werden (Tab. 48).

Tab. 48 Stand der lieterreichung bei 18-jährigen CF-Patienten 2999, 2000 und zOOS

8Mi > 29

FEV, > 80%

Ohne P. aeruginusa

70%

30%

45,8%

22,2%

23,6%

64,8'Yo

26,8 'Yo

37,8%

67,8%

32,9%

39,3%

Im Jahr zoo5 wiesen 67,8% der r8-jährigen CF-Patienten einen Body Mass
Index (BMI) von mindestens 29 auf, und 32,5% hatten eine Einsekunden-
kapazität (FEV ) von mindestens 8o % der Norm. z9,6% der Patienten hat-
ten im Jahr zoo5 einen BMI von mindestens t9 und gleichzeitig eine FEV
von mindestens 8o % der Norm. Im Jahr zoo 5 wurde bei 39,3%der 28-Jäh-

rigen kein Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) gefunden. Nur 22,8%
aller 28-Jährigen erfüHen im Jahr zoo5 alle drei geforderten Kriterien.

Ausgehend von den Zielvorstellungen ftir erwachsene CF-Patienten wur-

den auch für 6- und rz-jährige CF-Patienten Zielvorstellungen entwickelt,
die in den Tab. 49 und 5o mit dem Stand des Jahres zoo5 verglichen wer-

den sollen.
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10 Entwicklung klinischer Parameter von 1995 bis 2005

Tab. 49 stand der zielerreichung bei 22-jahrigen cF-patienten 1995, 2000 und 2005

LSG > 95%

FEV, > So%

Ohne P. aeruginosa

100%

80%

60%

53,7%

35,2%

59.7%

52,3%

56,1%

50,3%

47,2% 46,5% 48,3%

Von 1995 bis zum Ende des Jahres zoo5 ist der Anteil der tz-Jährigen mit

gutem Ernährungszustand bzw. guter Lungenfunktion geringfügig gestie-

gen. Der Anteil von rz-jährigen CF-Patienten, die sowohl ein Längen-Soll-

Gewicht (LSG) von mindestens 95% als auch eine FEV von mindestens
8o% der Norm hatten, stieg von zy,8% im Jahr 1995 auf 34,4% im Jahr

zoo5. 5o,3% der tz-Jährigen waren im Jahr zoo5 frei von P. aeruginosa.
Der Anteil von tz-jährigen, die alle drei Kriterien erfüllen, stieg von n%
im Jahr 1995 auf 21,1% im Jahr zoo5.

Tab. so stand der zielerreichung bei 6-jahrigen cF-patienten 1995, 2000 und 2005

ESG > 95%

FEV, > So%

Ohne P. aeruginosa

100% Go,2% 61,8% 56,6%

100 % 74,7% 77,2% 80,3 'Yo

So% 56,6% 71,8% 82,8%

Von r995 bis zum Jahr zoo5 sank der Anteil der 6-Jährigen CF-Patienten
mit einem LSG von mindestens cr 5 % der Norm von 6o z % auf 56,6%.Der
Anteil der Patienten mit einer FEV von mindestens 8o% der Norm stieg
von 75% auf go,3%. Auch der Anteil von 6-Jährigen, die sowohl ein gutes
LSG als auch eine gute FEV erreichen, stieg in diesem Zeitraum von 34 5%
auf 46,9% an. Im Jahr zoo5 sind 82,8% der 6-Jährigen frei von P. aerugi-

nosa. Der Anteil von 6-Jährigen, die alle drei Kriterien erfüllen, stieg von

21,2% im Jahr 1995 auf 4o% im Jahr zoo5.
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u Anmerkungen der Strukturkommission

T. 0. F. Wagner, Frankfurt

t. Zertifizierung wird umgestellt

Im diesjährigen Bericht der Qualitätssicherung erscheinen die Hinweise
auf die Zertifizierung von CF-Einrichtungen unter besonderem Vorbehalt

(vgl. Kapitel z). Die Überprüfung nach dem bisherigen Verfahren wurde
eingestellt, neue Zertifizierungen wurden nicht vorgenommen. Der Hin-
tergrund für diese Vorgehensweise ist die Erkenntnis, dass der gewünsch-
te Effekt der Zertifizierung der CF-Ärzte nicht Sinn macht in einer Versor-

gung von CF-Patienten, wo alles auf ein multiprofessionelles Team hinaus-
läuft. Deshalb werden in Zukunft die CF-Einrichtungen zertifiziert. Das
Verfahren der Zertifizierung wird umgestellt. Ergebnis der aktuellen, aus-
führlichen Diskussion ist der Beschluss, dass in Zukunft folgende Grund-
prinzipien Anwendung finden sollen:

~ CF-Einrichtungen werden zertifiziert (nicht CF-Ärzte)
~ Die Erfordernisse (Strukturempfehlungen) werden dahingehend

angepasst, dass bei den personellen Anforderungen „qualifizierte"
Ärzte statt „zertifizierte" Ärzte gefordert werden, wobei die Anforde-
rungen aus den bisherigen Empfehlungen übernommen werden.

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

~ Die Zertifizierung wird jährlich aktualisiert (Fragebogen)
~ In dem zu überarbeitenden Fragebogen werden die Mitarbeiter der

Einrichtung namentlich abgefragt
~ Die Regionalorganisationen werden in den Zertifizierungsprozess

eingebunden

99



Anmerkungen der Strukturkommission

Grundsätzlich wird angestrebt, den Zertifizierungsprozess an „Dritte", mög-
lichst öffentlich-rechtliche Träger wie z. B.die Landesärztekammern, 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 zooS war die Strukturkommission eine rein ärztliche Gruppe,
wenn auch von Anfang an ldar 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 Eflekte der schon seit 1998bestehenden 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-
gemäßes Organ des Vorstandes (Beirat gemäß( ry der Satzung) unter Be-
teiligung aller relevanten Gruppen einzurichten.

Auszug aus dem Protokoll der Strukturkommission vom z8.9.zooS:
„Die Mitglieder der Strukturkommission halten es für wichtig, dass in

Zukunft in die grundlegenden Entscheidungen von Strukturfragen die übri-

gen organisierten Mitglieder des Betreuungsteams und nicht zuletzt die
Betroffenen eingebunden werden. Dem entsprechend wird folgende zu-
künftige Struktur für die Strukturkommission dem Vorstand des Mukovis-
zidose e. V. vorgeschlagen:

~ AGAM: Ärztliche Mitglieder (S)
~ FGM (r)
~ AK Pflege (r)
~ AK Physiotherapie (r)
~ AK Ernährung (r)
~ AK Reha (r)
~ AK Psychosoziales Forum (r)
~ AK Sport (r)
~ Mukoviszidsose e. V. Vorstand (r)

Die ärztlichen Mitglieder werden von der AGAM bestimmt, die übrigen
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 überwachen und ihre Um-
setzung und Verbesserung voran zu treiben."
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Die Einrichtung einer solchen größeren Strukturkommission wurde
mit der konstituierenden Sitzung im März diesen Jahres realisiert. Mit-

glieder der Strukturkommission sind: Frau G. Becker, Frau B. Dittmar,
Frau S. Feit, Herr Prof. Dr. M. Griese, Frau Dr. A. Hebestreit, Herr Dr. Hüls,
Herr Dr. J. Mainz, Herr Dr. E. Rietschel, Frau K. Schlüter, Frau Dr. D. Sta-

ab, Herr Dr. P. Tinschmann, Frau K. Unorji-Frank, Herr Prof. TOF Wagner,
Herr S. 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 lSporttherapie, Pfiegestan-
dards, Erfordernisse der Psychosozialen Versorgung, Ernährungsberatung
etc.) und eine verlässliche Erfassung der Versorgungswirklichkeit wie auch
die Abbildung der aktuellen Situation der Qualitätszirkel und der CF-Trans-

plantationszentren gehören.
Der Versuch, die weiteren Ziele zu formulieren und in eine Vision zu

fassen, ist ein schrittweiser Prozess aller Beteiligter der Mukoviszidosever-

sorgung einschließlich 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
Ambulanzärzten kommunizieren und zur Diskussion stellen, um eine Ant-

wort auf die Fragen zu geben: Wie sollten sich die Versorgungsstrukturen
entwickeln und was können wir tun, um diese Ziele zu erreichen?

Ein erster Entwurf eines solchen Diskussionspapiers soll bis zur Jahres-

tagung in Würzburg 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 Qualität der geleisteten Versorgung ver-

knüpfie, d. h. für qualitätsgesichette Versorgung sollte es auch ein ange-
messenes Entgelt geben. Diese frühen Überlegungen sind nicht aufgege-
ben, haben sich aber in der sich rasch verändernden Landschaft unseres
Gesundheitssystems vielfältig anpassen müssen. Von der ursprünglichen
Idee einer speziellen EBM-Ziffer zur Abrechnung der ambulanten Leistun-

gen einer Mukoviszidoseversorgung im Rahmen einer Komplexpauschale
als „Insellösung" für die Mukoviszidose, ging die Entwicklung zur Schaf-

fung der Möglichkeiten einer Verhandlung von „Hochspezialisierter Ver-
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sorgung" (SGB V, ( rr6 bJ im Gesundheitsmodernisierungsgesetz. Hier
konnte erreicht werden, dass die Mukoviszidose explizit als Indikation für
eine solche Regelung genannt wurde. Eine Realisierung ist aber noch nicht
möglich gewesen. Jetzt hat sich der Gemeinsame Bundesausschuss, quasi
als „Index-Fall" die Regelung der Voraussetzungen zum Abschluss von Ver-

trägen nach diesem Ji rr6 am Beispiel der Mukoviszidose vorgenommen,
wozu die erarbeiteten Strukturempfehlungen eine wichtige Voraussetzung
leisten können.

In allen Diskussionen mit Politikern, Vertretern der Kassen oder auch
vor dem Gemeinsamen Bundesausschuss wird klar, dass die großeZahl
von knapp roo CF-Versorgungseinrichtungen mit teilweise sehr geringen
Zahlen betreuter Patienten auf wenig Verständnis stößtund nicht zu dem
Anspruch von qualitätsgesicherter Versorgung passt. Um so wichtiger wird
es fiir die Zukunft sein, die Erfüllung der Qualitätserfordernisse mit der
Wohnortnähe zu verbinden. Hierzu wurde das Modell der,Verbundbil-
dung" zwischen kleineren Einrichtungen und größeren 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, Tübingen

N. Niemann, B. Sens, P. Wenzlaff, Hannover

Die Zentrumsbetreuung ist unter dem Blickwinkel des Qualitätsmanage-
ments fur die Betreuung von Patienten/innen mit Mukoviszidose essentiell
und unabdingbar (Kerem et al., zooS; Mahadeva et al., zggg). Das Konzept
des Benchmarking stammt aus der Industrie und hat zum Ziel, eine Qua-
litätssteigerung durch intern ofFenen Leistungsvergleich, durch Ermittlung
des besten Vorgehens und durch Lernen von den Besten zu erreichen (Edi-
torial, zooS; Schechter fk Margolis, zooS). Dieses Ziel haben sich zwölf
deutsche Zentren der Mukoviszidose-Versorgung seit zooy zu eigen ge-
macht:

Teilnehmende Einrichtungen:

Prof. Dr. M. Stern (klinische Projektleitung), Universitätsklinik für Kinderheil-

kunde und lugendmedizin, Tübingen

Frau Dr. D. Staab, Christiane-Herzog-zentrum, Helios Kinderklinik Emil-von-Beh-

ring, Berlin

Dr. W. E. S. Kamin, Klinikum der )oh. Gutenberg-Universität, Kinderklinik, Pä-

diatrische Allergologie/Pneumologie und CF-Ambulanz, Mainz

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

Dr. E. Rietschel, Klinikum der Universitat zu Koln, Klinik und Poliklinik fur Kin-

derheilkunde und)ugendmedizin, Pädiatrische Pneumologie und Allergologie,

Kein
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zz Benchmarking in der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen

Dr. M. Ballmann, Medizinische Hochschule Hannover, Kinderklinik, CF-Ambu-

lanz, Hannover

Prof. Dr. T. Weite, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz fur Erwach-

sene, Hannover

Prof. Dr. H. ). Feickert, Klinik für Kinder und )ugendliche, Dietrich-Bonhoeffer-

Klinikum Neubrandenburg, Neubrandenburg (zusammen mit Greifswald)

PD Dr. S. Schmidt, Klinik und Poliklinik fur Kinder- und )ugendmedizin, Ernst-

Moritz-Arndt-Universitat, Greifswald

Prof. Dr. G. Dockter, Universitätsklinik fur Kinder und lugendmedizin, Abt. fur

allgemeine Pädiatrie, Mukoviszidose-Zentrum, Homburg/Saar

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

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

chen

Frau Dr. B.Wiedemann (Biometrie), Institut fur Med. Informatik und Biometrie,

TU Dresden, Universitätsklinikum Carl Gustav Carus, Dresden

Frau N. Niemann, P. Wenzlaff (Projektmanagement/Koordination); Frau Dr. B.

Sens (Proiektleitung); Zentrum für Qualität und Management im Gesundheits-

wesen (ZQ) bei der Arztekammer Niedersachsen, Hannover

Die Zentren beteiligen sich am durch das Bundesministerium für Gesund-

heit (BMG) geförderten Modellprojekt „Benchmarking in der Patientenver-

sorgung" unter dem Motto „Von einander lernen, Qualität verbessern". Die

teilnehmenden Zentren wurden zum Teil zusammengefasst (Greifswald/
Neubrandenburg, Frechen/Köln). Es ergeben sich somit zo Zentren, die
insgesamt z.opa Patienten/innen betreuen (Stand oz.z2.200S). Die jeweils

betreute Gesamtpatientenzahl ist sehr unterschiedlich (Abb. 6z).
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Abb. 63 Benchmarking Mukoviszidose —Zahl der in den zehn zusammengefassten Einnchtungen

jeweils betreuten Patienten/innen

In drei Stufen arbeiten diese Zentren seit oz.oy.zooA 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 Maß-
nahmen (act) zur Verbesserung abgeleitet. Diese werden auf ihre Wirksam-
keit hin überprüft. Es werden Leitlinien erstellt, Alarmsignale und Hand-

lungspfade definiert, und schließlich wird die Übernahme des Gelernten
in die Praxisroutine (erweiterte Stufe II der Qualitätssicherung Mukoviszi-

dose) gewährleistet. Derzeit erfolgt die Auswertung des zweiten Projekt-
Zyklus (Abb. 6z).

AH

1.Benchmarkzyklus
Entwicklung

z Benchmarkryklus
Validlerung/Evaluation

3. Benchmarkzyklus
Offnung, Transfer

CHECK oo t 1 Rankmg

) 06m7/2005

/

1 f2. Ranking 3. Ranking

06-07/2006 06/2007 g

start Lebensqualitat03/2005 Lebensqualitat03/2006
01/07/2004

Ende

30/06/2007

Abb. 62 Benchmarking Mukoviszidose —Praktische Umsetzung drei PDCA-Zyklen
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Als Qualitätsindikatoren, für die jeweils Benchmarks (das heißtVergleichs-
werte in Zahlenform) festgesetzt werden, wurden aufgestellt:

~ die Infektionsparameter: Infektion durch Pseudomonas aeruginosa

sowie Serum-lmmunglobulin-GS pi egel,

w die Ernährungsporometer: Längen-Soll-Gewicht für Kinder und Body

Mass Index für Erwachsene,

~ die Lungenfunktionsparameter: Einsekundenkapazität (FEVJ und

MEFw

~ die Massivkomplikationen an der Lunge: Globalinsufflzienz, schwere

Hämoptoe, Pneumothorax

~ Magen-Darm-Trakt: distaleintestinole Obstruktion.

Zusätzlich wurde der standardisierte Fragebogen CFQ (CF-Questionnaire,
siehe Quittner et al., zooS; Wenninger et al., zooä) zur Ermittlung der Le-

bensqualität und der Gesundheitseinschätzung eingesetzt, und es wurde
nach möglichen Beziehungen zu den geklagten Symptomen gesucht.

Die vorläufigen Ergebnisse (r. PDCA-Zyklus Stand or.rz.zooS) sind über-

raschend. Es fanden sich erhebliche Unterschiede zwischen den teilneh-
menden Einrichtungen. Diese Unterschiede sind aber nicht konsistent oder
spezifisch für einzelne Einrichtungen. Die Definition der Infektion durch
Pseudomonas aeruginosa ist aus dem Projekt Qualitätssicherung Mukovis-

zidose übernommen worden (mindestens einmaliger Nachweis von Pseu-
domonas aeruginosa zwischen or.oy.zoog und So.o6.zooS). Es fanden
sich deutliche Unterschiede zwischen den Einrichtungen (Abb. 6S) sowohl
in der Altersgruppe unter r8 Jahren als auch in der Altersgruppe ab r8 Jah-

ren. Dabei sind die unterschiedlichen Ambulanzspezifikationen (Größe,
Anteil Erwachsene) zu berücksichtigen, die hier in der Darstellung nicht
aufgeführt werden können (Anonymität nach außenhin ist im Benchmar-

king zur Gewährleistung des internen oßenenVergleichs definitionsgemäß
notwendig). Es gilt im folgenden zu ermitteln, welche Ambulanzstrategie
dazu führt, dass hohe Raten von Pseudomonas-Freiheit (yo—y8% bei Kin-

dern und Jugendlichen, So—6o% bei Erwachsenen; vgl. Abb. 6S) erreicht
werden können.
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Abb. 68 Benchmarking Mukoviszidose —Infektion durch Pseudomonas aeruginosa:

unterschiedliche Raten in den zehn teilnehmenden Einnchtungen

Für den Qualitätsindikator Einsekundenkapazität gab es in den verschie-
denen Einrichtungen sehr unterschiedliche Anteile von Patienten/innen
mit Normalwerten (über go%). Die Daten fielen im Erwachsenenalter wie
erwartet deutlich ungünstiger 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 aufgeführten Unterschieden für die Infektion durch
Pseudomonas aeruginosa. Die Daten müssen weiter analysiert werden, um
die Frage nach der besten Versorgungsstrategie beantworten zu können
(Abb. 64).

Patienten < 18 Iahre Patienten > 18 lehre

30%

40%

30%

10%

10%

o%

70% 1

so%

'0%

30%

10%

0% '
Ftvt > 80% nFEVE 0-ao% C3FEVl< 0%

'u

Abb. 64 Benchmarking Mukoviszidose —Einsekundenkapazitat (EEV ): unterschiedliche Raten in

den zehn teilnehmenden Einrichtungen
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Sehr unterschiedlich bewerteten Kinder im Alter von 8—zl Jahren und ihre
Eltern die fragebogenmäßig erfasste Zielgröße „psychisches Wohlbefinden"

(Abb. 6S). Hier fanden sich ambulanzspezifische Zuordnungen von Pati-

enten/innen und ihren Eltern, die sich wohl fühlten. Dies war aber weder

mit den Daten zu Pseudomonas aeruginosa noch zur Einsekundenkapazi-
tät in Übereinstimmung zu sehen. Es fällt auf, dass die Kinder ihre eigene
Lage durchweg günstiger einstuften als die dazugehörigen Eltern. Dies sind

natürlich nur erste Vorergebnisse, und die Detailanalyse wird zeigen, ob
die Unterschiede der Überprüfung standhalten.

100%

90%

60%

Kmder 13 Eltern
100%

so% )s >l
80% - . t ' 4
70%

60%

50%

40% 'I I

30%

10%

10%

o%

~ Gut >76% o Mittel SO%-76% o Schlecht <SO%

Abb. 63 Benchmarking Mukovlszldose —Psychisches Wohlbefinden: unterschiedliche Beurteilung

durch Kinder und deren Eltern in den teilnehmenden zehn Einrichtungen

In einem nächsten Schritt wurden Ende zooä folgende Verbesserungen
eingeführt: Ergänzung fehlender Daten, Korrektur von Fehlbewertungen,
Neudefinitionen (z. B.der chronischen Infektion durch P. aeruginosa), Ein-

beziehung des neuen Systems CFAS z.g.z in die Dokumentation, Optimie-

rung der Einbestellpraxis, Optimierung der Durchführung der Lungenfunk-

tionsuntersuchung, Optimierung der Antibiotika-Therapie in Zeitpunkt,
Häufigkeit und Antibiotikawahl. Es wird zusätzlich für den nächsten 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 z. PDCA-Zyklus Verände-

rungen gegenüber der hier skizzierten Ausgangslage aufzeigt (vgl. Abb. 63—

6S), denen dann im Einzelnen nachgegangen wird, um übertragbare Ver-

besserungsvorschläge für die Therapie- und Versorgungsstrategie
abzuleiten.
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tz Benchmarking in der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen

Die drei PDCA-Zyklen r. Entwicklung, z. Validierung und Evaluation,

S. Wissenstransfer und Öffnung dienen dazu, ambulanzspezifische Lö-

sungen und Umsetzungsvorschläge zur Qualitätsverbesserung in der Ver-

sorgung von Patienten/innen mit Mukoviszidose zu liefern. Es werden
Schulungsangebote entwickelt, darüber hinaus Leitlinien und Behand-

lungspfade, die dann in die Qualitätssicherung Mukoviszidose integriert
werden. Dadurch wird das Projekt Benchmarking einen wesentlichen neu-

en Beitrag zum Qualitätsmanagement liefern.
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13 Sonderauswertungen

Nach über zehn Jahren Qualitätssichezung Mukoviszidose sollen an dieser
Stelle einmal die bislang durchgeßihrten Sonderauswertungen seit 1997
dokumentiert werden (Tab. SI und Sz). Auch werden interessante Themen
dargestellt, die zwar angeregt, bislang aber leider noch nicht in die Praxis
umgesetzt werden konnten (Tab. Sä).

Fab. SI Liste der abgeschlossenen Sonderauswertungen

Prof. Dr. Burkhard rümmter,

Hannover

Seltene CFTR-Mutati-

onen

Nicht publiziert

Dr. Klaus-Dieter Paul/

Dr. Bärbel Wiedemann,

Dresden

Prof. Dr. Gratiana Steinkamp,

Hannover

Sauerstofftherapie

Ernahrungszustand und

Infekte

Nicht publiziert

Bericht auf der Wartburg-Tagung 1999

Prof. Dr. Gratiana Steinkamp,

Hannover/Dr. Bärbet

Wiedemann, Dresden

Dr. Klaus Paul, Dresden;

Dr. Bärbel Wiedemann,

Dresden

Ernährungszustand und

Krankheitsverlauf

CF-Neonatalscreening,

Langzeitprognose

Steinkamp u. Wiedemann 2002

Poster 1999

Dr. Manfred Ballmann,

Hannover

Geschwister mit CF Mekus et al. 2OOO
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Dr. Klaus Paul, Dresden

Dr. Bärbel Wiedemann/

Dr. Klaus Paul, Dresden

Dr. Dirk Schnabel, Berlin

Dr. Manfred Baümann/Paul

Wenzlaff, Hannover

Dr. Barbel Wiedemann,

Dresden/Dr. Brigitte Sens,

Hannover/Prof. Dr. Martin

Stern, Tubingen

Dr. Lutz Nährlich, Erlangen

Dr. Bärbel Wiedemann,

Dresden

Lungenfunktionsanalyse

Lungenfunktion und

Sterberisiko

Wachstumsdaten bei CF

FEV, (Kohorte Iojährigej

Vergleich des Ernah-

rungsstatus von CF-

Patienten in den USA, in

Ca und D

Umfrage: Schweißtest-

Analyse

Evaluation von

Qualitatsindikatoren

Qualitätssicherung Mukoviszidose

e. V., Überblick über den Gesundheits-

zustand der Patienten in Deutschland

2003

laufende jahresberichte, Bericht zoot
Bern

Nicht publiziert

Wenzlaff u. Ballmann 2OO6

CFF Abstract

Vorträge auf der Würzburg-Tagung

2003 und dem Kongress der Deut-

schen Gesellschaft fur Pneumologie

2004, ECFS Abstract, Nahrlich, 20O6

CFF Abstra ct

Christine Seip, Gießen/
Dr. Barbel Wiedemann,

Dresden

Sonderauswertung PEG Bericht aufder Würzburg-Tagung 2002

Dr. Barbel Wiedemann,

Dr. Klaus Paul/Dresden,

Dr. Tim Horche/Frankfurt

BMI-Gewichtsperzentile

und LSG zur Beurteilung

des Ernährungszustan-

des bis zum IB. Lebens-

jahr

Zur Publikation eingereicht

Dr. Bärbel Wiedemann,

Dresden

International CF-

mortality

Poster ECFS
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Tab. 52 Uste der Sonderauswertungen in Bearbeitung

Verlauf klinischer Parameter

Pseudomonas-Erstbesiedelung und Therapie

BMI-Gewichtsperzentilen und LSG zur

Beurteilung des Ernährungzustandes bis zum

18.Lebensjahr

Risikoadjustiertes Ranking, Stufe II

Geburtskohortenanalyse 1995

Vorhersagemodelle für Überlebenswahrschein-

lichkeit

Laufende jahresberichte

Laufende jahresberichte

Laufende jahresberichte

Laufende jahresberichte

Laufende jahresberichte

MUKOTRAIN-Sportstudie -Vergleich deutsche

Daten

In Planung

Diagnosewiderruf

Entwicklung von Perzentilen fur Lungenfunk-

tions- und Ernährungsdaten

Alters- und geschlechtsspezifische körperliche

Entwicklung —Kinder und jugendliche

CF-Patienten uber So jahre

CF-related Diabetes

In Pianung

Vortrag 8. Deutsche Mukoviszidose Tagung in

Würzburg 2005

Immunglobulin G bei CF, —Auswertung für

Qualitätszirkel mitteldeutscher CF-Zentren

Neugeborenen-Screening auf CF in Sachsen

Tab. 53 Liste der Sonderauswertungen, noch offene Themen

Chronische Hepatitis B bei CF

Mortalitatsanalyse, Lungenfunktion Io jahre präletal

Diagnose nach dem IG. Lebensjahr

Vergleich Erwachsenenbetreuung in Erwachsenen- und gemischten Ambulanzen

Vergleich Sozialstatus versus Ernährung/Lungenfunktionsdaten

Schwangerschaft bei CF
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14 Anhang

14.1 txecutive Summary

CF quality assurance in Germany: data from zooS

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

B. Wiedemann

The German CF quality assurance project exists since I995. In addition to
providing a basic registry, it has generated demographie data, it has establis-
hed a national CF network and it gives structure to quality management.
The overall aim is to improve quality oflife 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'rganisation Mukoviszidose e. V. Work
is based on informed consent and full data protection. Data collection is
achieved electronically (CFAS a.4.a). In step I, lung function, nutrition,
microbiology data and therapy groups are evaluated (all patients), in step II
a smaller group ofpatients 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 Bo%.Medium survival is currently 37,4 years in
Germany. Demographie, nutritional and lung function data are given and
specified for CF institutions (less than 5o patients) and for CF centres (5o
and more patients). Mortality analysis and longitudinal data are included.
A centre report is distributed individually giving eines 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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is partner in the European CF Registry. It is based on the fir 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.

Iab. 54 Results zooS (mean values); WH: body weight for height; BMR body mass index; VC:

vital capacity; FEV, forced expiratory volume in one second;MEF„: maximal expiratory

tlow 259o,'gg: immunoglobulin G; PA; Pseudomonas aeruginosa; zs: mean value + 2

standard deviation

WH >Bo%

no data

BMI > 19

no data

VC>8o%

no data

FEV,> 80%

no data

MEF„> 6096

no data

Ig G in -2s < Ig G < 2s

no data

PA Negative

no data

80.0%

o.8%

64.2%

23.3%

82.6 96

2.1%

72.2%
< O.1%

67.3%

2.7%

66.896

2.9%

45.0%

4.5%

55.0%

io.6%

58.2%

1.3%

69.0%

0.3%

43.5%
2.4%

22.5 9fi

2.2%

11.5%

5.4%

42.5%

15.4%

25.4%

1.8%

14.2 Beispiel für Einzelauswertung der Ambulanz XYL

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

Datenstand: 01.06.2006
Beobachtungszeitraum: 01.01.2004-31.12.2004bzw.

01.01.2005-31.12.2005

116



14.2 Beispiel für Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittel-

wert aller Einrichtungen desselben Typs und aller Einrichtungen —Säulendia-

gramme (s. Abb. 66)

Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):

~ LSG a 9096 für Patienten < r8 Jahre, 2005
~ BMI a rg kg/m'ür Patienten a r8 Jahre, 2005
~ FEV a 8o 96 für Patienten 6 bis < r8 Jahre, 2005
~ FEV a 80 %%d für Patienten a r8 Jahre, 2005
~ Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ für Patienten < r8 Jahre,

2005
~ Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ für Patienten a r8 Jahre,

2005
~ Anteil IgG im Bereich Mittelwert s 2 Standardabw. für Patienten

< r8 Jahre, 2005
~ Anteil IgG im Bereich Mittelwert 2 2 Standardabw. für Patienten

a r8 Jahre, zo05

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz zoo4 und zooS mit

den Mittelwerten aller anderen Einrichtungen (s. Abb. 67).

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:

~ LSG bzw. BMI
~ VC
~ FEV
~ MEF,
~ Pseuc(omonas 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 Längen-Soll-Gewichtes, unter r8 Jahre
~ Abb. Az: Verteilung des BMI, ab r8 Jahre
~ Abb. A5: Verteilung der Vitalkapazität, 6 bis unter r8 Jahre
~ Abb. A4: Verteilung der Einsekundenkapazität, 6 bis unter r8 Jahre
~ Abb. A5: Verteilung von MEF„, 6 bis unter r8 Jahre
~ Abb. A6: Verteilung der Vitalkapazität, ab 18 Jahre
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~ Abb. Ap: Verteilung der Einsekundenkapazität, ab r8 Jahre
~ Abb. A8: Verteilung von MEF, ab t8 Jahre

Hinweis: Es werden immer alle Tabellen und Grafiken ausgegeben, auch

dann, wenn für eine Ambulanz keine FäHe 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-

züglich der Verteilung der entsprechenden Parameter in afien anderen Am-

bulanzen gegeben werden.

Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf (s. Abb. 6g)

Dargestellt werden:

CODE Nummer der eigenen Einrichtung

Geb.-Datum Geburtsdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter

sortiert

(JJ,MM,TT)
GR

Mutter Geb.-Datum

Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung
von Zwifiingen)

Geburtsdatum der Mutter des Patienten, aufsteigend
nach Alter sortiert

(JJ,MM,TT)
Beob.-Jahr Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem

Datum der klinischen Messungen.

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

Geschl Geschlecht
r männlich

weiblich

Einw. Einwilligung
r ja

nein

Beh.-Ende Grund Ende der Behandlung
Diagnose widerrufen
Transplantation
abgegeben an andere CF-Ambulanz

abgegeben an andere Einrichtung
aus Kontrolle verloren

99 verstorben
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Beh.-Ende Jahr

LSG

BMI

VC

FEVr

MEFzä

IgG

P. aeruginosa

Jahr des Endes der Behandlung
Längen-Soll-Gewicht nach Reinken in % der altersab-
hängigen Werte der Normalpopulation für Patienten
< r8 Jahre

Body-Mass-Index in kg/m'ir Patienten m z8 Jahre
Vitalkapazität in% der Norm, fsir Patienten < 18 Jahre
nach Zapletal und für Patienten s 18 Jahre nach Quan-
jer
Einsekundenkapazität in % der Norm

MEFz) in % der Norm

IgG in g/l

Pseudomonas aeruginosa
r ja
z nein
o unbekannt

CF-Ambulanz XYZ

Beobaehtungszeitraum 01.01.-31.12.2005

ESG normal < 18 I.

BM normal ab 18 I.

FEVsnormal <18I. r

FEV 1 normal ab 18 I.

ohne Pseud. <18 I.

ohne Pseud. ab 18I.,

Ig G normal < 18 h

IgG normal ab 18 I.

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100% 110%

maemraon or.es.ams

Abb. 66 CF-Ambulanz XYZTyp B

~ Amb<la<r Xrr~ rraa~ air<
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Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen

< 18 fahre

ab 18 lehre

Untergewicht

Gewicht normal

Vntergewicht

Gewicht normal

34 21,9% 584 25,1% 37 22,3% 493 26,1%

121 78,14 1742 74,9% 12g 77,7% 13gr 73,9%

52 33,1% 475 36,0%

105 66,9% 843 64,0%

47 32,2% 408 36,2%

gg 67,8% 718 63,8%

Anzahl Spalten% Anrahl Spalten% Amahl Spalten% Anrahl Spalten%

Ambulanz XYZ Alle anderen mnbulanz XYZ Alle anderen

Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten%

< 18 fahre VC<ao%

VC n 80%

ab ts fahre

VC a 80%

20

102

49,4%

781 62,1%

476 37,9%

16,4% 65g 38,2%

83,6% zo68 61,8%

43 31,2% 542 38,1%

95 68,8% 880 61,9%

77 52,7% 659 60,7%

69 47,3% 4z6 39.3%

Ambulanr XYZ Alle anderen Ambulanr ÄYZ Alle anderen

Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anrahl Spalten%

< 18 fahre FEV, c 80 % 28 zbo% 628 36,5% 27 19,7% 518 36,5%

FBI, so%

abts fahre FEV <80%

FEV, Z 80%

131 82,9% 1016 80,8%

27 17,1% 241 19,2%

ms 80,8% 878 80,8%

28 19,2% 209 19,2%

94 77,0% 1094 63,5% 110 80,3% goo 63,5%

320
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Ambulanr Xrl Alle anderen Ambulanz XYl Alle anderen

Anzahl Spalten% Anrahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten%

«18 lehre M(F„<60%

MEF 60%

60 49,2% 853 52,1%

62 50,8% 783 47,9%

64 47,1% 676 50,6%

72 52,9% 660 49,4%

ab 18 lehre

MEF„60% 8 16,3% Mg QA% 20 25,2% 117 11,5%

41 83,7% 1020 86,6% 112 84,8% 904 88,5%

Ambulanz XVI Alle anderen Ambulant XYI Alle anderen

Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anrahl Spalten% Anzahl Spalten%

< 18 Jahre mit P aeruginosa 78 50,6% 923 40,8% 69 40,8% 710 39,4%

ohne P. aeruginosa 76 4gA96 1339 59,2% 100 59,2% 1094 60,6%

ab 18 lehre mn It aeruginosa MF

ohne P, aeruginosa 24 15,9% 327 25,4% 28 19,4% 286 26,2%

960 74,6% 116 80,6% 806 73,896

Ambulanz XYI Alle anderen Ambulanz Xrl Alle anderen

IGG 2s

-zs IgG < 2s

8 6,8% 82 4,4% 5 3.7% 95 6,0%

86 72,9% 1203 65,0% 105 78,4% 1048 65,g%

Anrahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anrahl Spalten%

IgG>ms

.b 8i.n.
.2s < IgG < 2s

IgG 2s

24 20,3% 566 30,6%

2 2,2% 82 7,8%

37 41,1% 381 36,2%

51 56,7% 589 56,0%

24 17,9% 448 28,2%

2 1,7% 76 7,8%

59 48,8% 373 38,4%

60 49,6% 5M 53,8%

Abb. Bz Tabellen
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14.2 Beispiel für Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

<C d
<G h.—D t (tt. ~ (3)

B h. — B h.—
— M tt -G D.-D t * d*- * d
B oD.-J h G * hl Bl G d J h

VC FEV) MEF25 IBG P
LSG BEI (4) (4) (4) (g/1)

XIX

19.01.55-1-28. 7.30
2001
2002
2003

6. 7.57-1-12. 3.37
1995
1996
1997
1998
2002
2003
2004
2005

l l
l l
1 1 3 2003

l 1
l 1
l l
l l
l l
l l
l l
l l

17,42
17,87
17, 67

18,73
20,54
20,51
20,35
19, 16
21, 14
21,25
20,56

48,03
45,42
41,83

34,30
66, 94
68,57
68,79
79,35
67,39
68, 14
66,57

2S,06
28,42
25,77

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

7,09 18,00 2
8,94 18,70 2
7,32 17,90 2

25,87 20,90
16,29 8,70
6,75 11,90

15,77 10,80
14,54 14,70
9,36 16,00

10,45 15,00
12,04 14,50

18.09.58-1-29. 6.37
1995
1996
1997
1998
1999
2000
2001
2002
2003
2D04 3 2004

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

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

44,85
44,42
50,76
50,56
53,44
49,52
47,29
43,34
40,92
41,82

23, 24
19,29
24, 33
17,82
22,96

17, 60
13, 90
15, 90
19, 90

18,50 1
l

14,50 1
l

14,10 l
16,00 l
15,00 1
14,80 1
16,40 1
17,35 1

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

2 l
2 l
2 l
2 l
2 l
2 l

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

27,69
47,44
44,88
42,62
44,32
4 3, 5')

32,03 . 22,00
41,03 21,67 19,70
39,27 29,33 20,90
35,93 20,17 22,00
40,81 22,93
39,07 23,04 21,50

23.12.58-1- 5. 9.24
1995
1996
1997
1998
1999
2000
2001
2002
2003 3 2003

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

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

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

29,79
25,47
13,17
14, 71
9,13

13,25
8,88

10,08
22,99

16,60
14,90 2

l
14,20 l
15,30 1
13,80 2
12,00 2
13,40 1
14,60 1

7. 4.59-2-19. 1.35
1997
1998
1999
2000
2001
2002
2003
2004
2005

25,06
23,85
25,06
24,51
26,87
24,60
25,36
24,70
24, 56

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

87, ')5
84,09
85, 37
86, 34
90,42

88,57 91,07

79, 47

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

91,59 89,79 61,9) 11,50 1
12,20 1
12,30 1

l
13,00 1
13,09 1
11,60 l
13,01 1
12,50 1

Abb. 6g Druck der Einzetwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf lAuszug)
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Abkürzung sverzeichnis

ABPA

AGAM

AK

B.cepacia

BMI

CF

CFAS

CFTR

CI

CFQ

DNA

ECFS

FEV1

FGM

H.influenzae

IgG

LSG

MEF25

MRSA

oGIT

ORSA

P. aeruginosa

PDCA

PEG

QS

SD

S. aureus

VC

Allergische Bronchopulmonale Aspergillose

Arbeitsgemeinschaft der Ärzte im Mukoviszidose e.V.

Arbeitskreis

Burkholderia cepacia

Body Masslndex

Cystische Fibrose (Mukoviszidose)

CF Ambulanzsystem

Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator

Konlidenzintenrall (confidence interval)

Cystic Fibrosis Questionnaire

Desoxyribonucleinsäure

European Cystic Fibrosis Society

Einsekundenkapazität

Forschungsgemeinschaft Mukoviszidose

Hamophilus influenzae

Immunglobulin G

längen-Soll-Gewicht

Maximaler exspiratorischer Fluss bei 2S% der Vitalkapazität

Methicillin-resistenter Staphylococcus aureus

oraler Glukosetoleranztest

Oxacillin-resistenter Staphylococcus aureus

Pseudomonas aeruginosa

Plan Do Check Act

Perkutane endoskopische Gastrostomie

Qualitätssicherung

Standardabweichung (standard deviation)

Staphylococcus aureus

Vitalkapazität

Eine Erklarung der einzelnen Mutationen im CFTR-Gen kann unter

http://www.genet.sickkids.on.ca/cftr/SearchPage.html abgerufen werden.
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