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Vorwort

Seit dem Erscheinen des letzten Berichtsband 2012 sind 
drei Jahre vergangen. Diese Zeit haben wir genutzt, das 
seit 1995 bestehende Mukoviszidosregister grundlegend 
umzugestalten. Wir haben die Datenfelder überarbeitet, 
eine neue Registersoftware (Muko.web) für eine webba-
sierte Datenbank entwickelt, eine zentrale Pseudony-
misierung (sogenannte Mainzelliste) implementiert und 
ein neues Datenschutzkonzept erstellt. Gemeinsam mit 
den Ambulanzteams haben wir ab Sommer 2015 techni-
sche und administrative Hürden vor Ort überwunden, die  
lokalen Datenbestände aus Muko.dok in die neue Daten-
bank überführt, die Einverständnisse der Patienten für 
das neue Datenschutzkonzept eingeholt, erste Qualitäts-
kontrollen durchgeführt und die Datendokumentation 
intensiviert. Dem vorliegenden Berichtsband liegen die 
2014 unter Muko.dok erhobenen Datenfelder der Stufe 
1 zugrunde; ab dem Berichtsjahr 2016 werden die erwei-
terten Datenfelder von allen Ambulanzen dokumentiert. 
Von dieser Auswertung erhoffen wir uns eine detaillierte 
Übersicht über den Gesundheitsstatus und die Versor-
gung der Patienten.  

Im vorliegenden Berichtsband werden die Daten von 
5187 Patienten (2012: 5111) aus 90 Ambulanzen (2012: 
80) in einem neuen auf die wesentlichen Fakten fokus-
sierten Berichtsband vorgestellt. Der Anteil erwachsener 
Patienten liegt bei 55,4% und der Altersmedian bei 19  

Jahren. Eine im Zeitalter mutationsspezifischer Therapien 
wichtige CFTR-Genotypisierung liegt für 99,4% aller  
Patienten vor. Bei 91,2% sind beide Mutationen bekannt.  
Einen normalen Ernährungsstatus weisen 68,4% der Kin-
der und Jugendlichen und 76% der Erwachsenen auf. Im  
Alter von 16-17 Jahren haben 50,5% der Jugendlichen eine 
FEV1%pred von ≥80%. Pseudomonas aeruginosa ist bei 
16,2% der Kinder und Jugendlichen und 38,2% der 
Erwachsenen mindestens einmal jährlich nachweisbar. 

Dies alles wäre ohne das uns von Ihnen entgegenge-
brachte Vertrauen und dem neben der Routinearbeit  
außerordentlichen Kraftakt aller Beteiligten nicht mög-
lich gewesen. Hierfür möchte ich mich bei allen Ambu-
lanzteams und den Patienten recht herzlich bedanken. 
Mein Dank geht auch an die AG Register, die Firma Axaris 
(Frau Jaumann, Herr Müller, Herr Volk) und das Daten-
managementteam der MH Hannover (Frau Dipl. Math. 
Wiese, Frau Usascheva, Frau Mamone, Frau Oey). Mein 
besonderer Dank gilt Herrn Burkhart vom Mukoviszidose  
Institut für seinen unermüdlichen Einsatz im Projekt- 
management. Bleiben Sie dem Register gewogen. 

Gießen, November 2016
Dr. med. Lutz Nährlich

Dr. med. 
Lutz Nährlich

Medizinischer Leiter 
Deutsches Mukoviszidose-Register
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Kollektivbeschreibung &  
Methodik der Datenauswertung

Für das Berichtsjahr 2014 gehen insgesamt Verlaufsda-
tensätze von 5187 Patienten in die Auswertungen ein, 
d.h. es liegt mindestens ein Datensatz mit Größe, FEV1 
oder Nachweis von Bakterien vor und der Patient hat 
eingewilligt oder ist verstorben, bevor eine neue Einwil-
ligung eingeholt werden konnte. Für die Auswertungen 
der Lungenfunktion werden die Patienten ausgeschlos-
sen, die im Jahr 2014 oder zuvor eine Lungentransplan-
tation hatten und die unter 6 Jahre alt sind bzw. keine 
Lungenfunktionsmessung haben, sodass 3984 Datensät-
ze zur Verfügung stehen. Aufgrund fehlenden Angaben 
zur Körpergröße kann die Lungenfunktion bei 8 Patien-
ten nicht ausgewertet werden. Insgesamt fehlen für die  
Beurteilung des Ernährungsstatus 158 Werte (3,1%),  
davon 5 bei Patienten unter 18 Jahren. Bei 512 Patienten 
fehlen Angaben zu den Komplikationen.

Die Verlaufsdatensätze werden in den sogenannten Stufe 
1 Ambulanzen einmal jährlich als Status für das gesamte 
Kalenderjahr eingegeben bzw. aus den besuchsbezoge-
nen Datensätzen der sogenannten Stufe 2 Ambulanzen 
aggregiert. Bei Patienten ≥6 Jahren mit einer Lungenfunk-
tionsmessung wird als Untersuchungsdatum der dem 
Geburtstag des Patienten am nächsten gelegene Unter-
suchungszeitpunkt und die dazugehörigen Körpermaße 
ausgewählt. Bei fehlendem FEV1-Wert werden die letzten 
verfügbaren Körpermaße im Berichtsjahr herangezogen. 
Eine mindestens einmal im Jahr vorliegende Komplika-
tion bzw. ein mikrobiologischer Nachweis bestimmt die 
Ausprägung für das gesamte Berichtsjahr. Liegen aus 
mehreren Ambulanzen Verlaufsdatensätze vor, werden  
diese ebenfalls nach o.g. Regeln zum Datensatz für den 
Berichtsband aggregiert.

In die Auswertung zur Mortalität gehen alle Patienten ein, 
die im jeweiligen Berichtsjahr verstorben sind, unabhän-
gig davon, ob ein Verlaufsdatensatz vorliegt oder nicht. 
Es werden allerdings die Patienten ausgeschlossen, die 
ihre Einwilligung vor dem Tod zurückgezogen haben.  Das 
Alter der Patienten wurde bei nicht als verstorben doku-
mentierten Patienten zum Ende des jeweiligen Berichts-
jahres in vollendeten Jahren berechnet. Bei Verstorbe-
nen, die nach Ende des Berichtsjahres verstorben sind, 
wurde das Alter wie bei den Lebenden berechnet. Bei 
den Patienten, die im Berichtsjahr verstorben sind, wurde 
das Alter zum Zeitpunkt des Todes in vollendeten Jahren  
berechnet. Bei Verstorbenen, bei denen kein Todesdatum 
dokumentiert wurde, wurde das Alter in vollendeten  
Jahren am Ende des Berichtsjahres berechnet. 

Die Lungenfunktion wurde mittels der Referenzwerte nach 
Wang et al (Pediatr Pulmonol 1993; 15: 793) für Jungen 
zwischen 6-18 Jahren sowie Mädchen zwischen 6-15 
Jahren und Hankinson et al (Am Respir Crit Care Med 
1999; 159:179) für Männer ≥ 18 Jahren, Frauen ≥ 16 Jahren  
berechnet. Für den BMI wurden die Referenzstudie nach 
der KiGGS-Studie (Robert-Koch-Institut: Referenzper-
zentile für antropometrische Maßzahlen und Blutdruck 
aus der Studie zur Gesundheit von Kindern und Jugend-
lichen (KiGGS); Berlin: RKI-Hausdruckerei; 2013) und für 
die unter 4 Monate alten Kinder die Referenzwerte nach  
Kromeyer-Hauschild (Monatsschr Kinderheilkd 2001; 
149: 807) verwendet.

01
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02
Kurzübersicht CF Deutschland 

Tabelle 1:  Kurzübersicht CF Deutschland 2014  

(NV) = nicht verfügbar



Deutsches Mukoviszidose-Register   |   BERICHTSBAND 2014 7

03
Altersstruktur

Der Anteil erwachsener Patienten (≥ 18 Jahren) beträgt 55,4%. Für einen Patienten wurde in 2014  
kein Geschlecht dokumentiert.

Abbildung 1:  Altersstruktur 2014

Tabelle 2:  Altersstruktur 2014
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04
CF-Diagnose
4a. Neudiagnosen in 2014

4b. Alter bei Diagnose

Im Jahr 2014 sind 135 Patienten neu diagnostiziert worden. Davon sind 24,4% über ein Neugeborenscreening  
und 14,6% über einen Mekoniumileus diagnostiziert worden. Die Altersverteilung der neudiagnostizierten  
Patienten ist in folgenden Tabellen dargestellt:

Tabelle 3:  Alter bei Diagnose neudiagnostizierte Patienten 2014; Kennzahlen

Tabelle 4:  Alter bei Diagnose neudiagnostizierte Patienten 2014
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04

4c. Genotypisierung

Für 5156 (99,4%) aller Patienten liegt eine Genotypisierung vor. Von den übrigen Fällen wurde bei 13 (0,3%)  
bisher keine Genotypisierung durchgeführt bzw. bei weiteren 18 (0,3%) ist dies mit unbekannt angegeben.

Im Folgenden sind die Häufigkeiten für die einzelnen Allele dargestellt, wobei nur diejenigen mit einer  
absoluten Häufigkeit von mindestens 50 einzeln dargestellt sind:

Tabelle 5:  Mutationskombinationen 2014

Tabelle 6:  CFTR Genotypisierung 2014

CF-Diagnose
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05
Ernährungsstatus
5a. Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren

Abbildung 2:  Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren 2014

Tabelle 7:  BMI-Perzentile für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren 2014 (Referenz: KIGSS-Studie bzw. 0-3 Lebensmonat Kromeyer-Hauschild)

Tabelle 8:  Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren: BMI Perzentile <15 & ≥50; 2014
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05

5b. Ernährungsstatus für Erwachsene ab 18 Jahren:

Abbildung 3:  Ernährungsstatus für Erwachsene ab 18 Jahren 2014

Tabelle 9:  BMI für Erwachsene ab 18 Jahren 2014

Tabelle 10: Ernährungsstatus für Erwachsene:  BMI < 19 kg/m2 2014

Ernährungsstatus
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06
Lungenfunktion  
(ohne Lungentransplantierte)

Abbildung 4:  FEV1%-Wert nach Wang und Hankinson 2014

Tabelle 11:  FEV1%-Wert nach Wang und Hankinson 2014
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06
Lungenfunktion 
(ohne Lungentransplantierte)

Abbildung 5:  Altersbezogene Häufigkeiten der Schweregrade der FEV1% (Kategorien > 80%, 40-80% & < 40%) 2014
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07
Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte; mindestens einmal jährlicher Nachweis)

Abbildung 6:  Altersabhängige Häufigkeit von Pseudonomas aeruginosa 2014

Tabelle 12:  Häufigkeit in % und Anzahl von Patienten mit Nachweis Pseudonomas aeruginosa & Burkholderia cepacia complex 2014
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07
Lungeninfektionen  
(ohne Lungentransplantierte; mindestens einmal jährlicher Nachweis)

Abbildung 7:  Altersabhängige Häufigkeit von Burkholderia cepacia complex 2014
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08
Komplikationen

Tabelle 13:  Häufigkeiten Komplikationen <18 oder ≥18 Jahre 2014
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09
Mortalität

Im Berichtsjahr 2014 sind 72 Patienten (41 Mädchen/Frauen und 31 Jungen/Männer) verstorben. Haupt-
todesursachen stellten kardiopulmonale (68,3%), hepato-intestinale (3,2%) Ursachen dar. In 15,9% bzw. 
11,1% lagen andere bzw. unbekannte Ursachen vor. Das Alter bei Tod verteilt sich wie folgt:

Tabelle 14:  Sterbealter 2014

Abbildung 8:  Häufigkeiten verstorbener Patienten nach Altersgruppen in 2013-2014

Tabelle 15:  Anzahl und Häufigkeiten Altersgruppen Sterbealter 2014
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10
Struktur der Versorgung

Im Berichtsjahr 2014 beteiligten sich 90 Einrichtungen am Mukoviszidose-Register. 55 Einrichtungen  
betreuen weniger als 50 Patienten und 35 Einrichtungen betreuen mehr als 50 Patienten. 

Abbildung 9:  Zahl der in 2014 in den Einrichtungen dokumentierten Patienten
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11
Übersicht teilnehmender Ambulanzen

Im Folgenden sind die im Berichtsjahr beteiligten Einrichtungen aufgeführt. Die AG-Register bedankt sich 
ausdrücklich bei den Ambulanzleitern und deren Teammitgliedern für die intensive Zusammenarbeit.
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11
Übersicht teilnehmender Ambulanzen
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11
Übersicht teilnehmender Ambulanzen
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11
Übersicht teilnehmender Ambulanzen
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11
Übersicht teilnehmender Ambulanzen
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11
Übersicht teilnehmender Ambulanzen

Tabelle 16:  Übersicht teilnehmende Ambulanzen Mukoviszidose-Register 2013
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