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Vorwort

Die Einführung des Neugebornenscreenings auf Mukovis-
zidose zum 01.09.2016 und die Zulassung des CFTR-Mo-
difier Lumacaftor/Ivacaftor (20. Novemver 2015) für über 
zwölfjährige F508del-homozyogte Patienten stellen wich-
tige Veränderungen in Diagnose und Therapie im Jahr 2016 
dar. Das Deutsche Mukoviszidose-Register dient als eine 
wichtige Informationsquelle zur Beurteilung der Auswir-
kungen auf den Gesundheitszustand der Patienten.

Wir freuen uns besonders, Ihnen im vorliegenden Berichts-
band erstmals die Ergebnisse des seit 2015/2016 erweiter-
ten Datensatzes vorzustellen. Im Abschnitt Mikrobiologie 
finden Sie Angaben zu weiteren relevanten Bakterien und 
zu chronischen bakteriellen Infektionen. Weiterhin kön-
nen wir im Bereich Begleiterkrankungen, Komplikationen 
und Therapien eine Vielzahl neuer Aspekte beleuchten.  
Ambulanzbetreuung und Exazerbationen werden in den 
kommenden Jahren die Darstellung ergänzen. Die Refe-
renzwerte zur Beurteilung der Lungenfunktion haben wir 
im Rahmen der internationalen Harmonisierung von Wang 
und Hankinson auf die der Global Lung Initiative umge-
stellt. Um den Vergleich mit Vorjahren zu ermöglichen, wer-
den wir in der Übergangszeit beide Analysen darstellen. 

Im vorliegenden Berichtsband werden die Daten von 5720 
Patienten aus 92 Ambulanzen vorgestellt. Der Anteil er-
wachsener Patienten liegt bei 56,8% und der Altersmedi-
an bei 20 Jahren. Eine im Zeitalter mutationsspezifischer 

Therapien wichtige CFTR-Genotypisierung liegt für 99,4% 
aller Patienten vor. Bei 92,7% sind beide Mutationen be-
kannt.  Einen normalen Ernährungsstatus weisen 71% der 
Kinder und Jugendlichen und 78% der Erwachsenen auf. 
Im Alter von 16-17 Jahren haben in 58% der Jugendlichen 
eine FEV1%pred von ≥80%. Eine chronische Pseudomonas 
aeruginose Infektion ist bei 11,3% der Kinder und Jugendli-
chen und 52,3% der Erwachsenen nachweisbar.

Dies alles wäre ohne das in uns von Ihnen entgegenge-
brachte Vertrauen nicht möglich gewesen. Gerade der er-
weiterte Datensatz stellte eine Herausforderung dar, die 
wir gemeinsam erfolgreich bewältigt haben. Hierfür möch-
te ich mich bei allen Ambulanzteams 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 Datenmanagementteam 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 Ein-
satz im Projektmanagement. Bleiben Sie dem Register 
gewogen.

Gießen, November 2017
PD. Dr. med. Lutz Nährlich

PD. Dr. med. 
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Deutsches Mukoviszidose-Register

Impressum 

Arbeitsgruppe Register:
PD Dr. Lutz Nährlich (medizinischer Leiter), Gießen
Iris Bergmann, Tübingen
Manuel Burkhart, Bonn
Enno Buss, Köln
Susanne Deiters, Hechingen
PD Dr. Anna-Maria Dittrich, Hannover
Prof. Dr. Helmut Ellemunter, Innsbruck
Prof. Dr. Helge Hebestreit, Würzburg
Dr. Oliver Nitsche, Mainz
Wolfgang Sextro, Hamburg
Dr. Christina Smaczny, Frankfurt
PD Dr. Doris Staab, Berlin
Sivagurunathan Sutharsan, Essen
Dr. Bärbel Wiedemann, Dresden

Herausgeber:
Mukoviszidose e.V. & Mukoviszidose Institut gGmbH
In den Dauen 6, 53117 Bonn
E-Mail: info@muko.info
www.muko.info

Die Herausgeber werden vertreten durch:
PD Dr. Lutz Nährlich, Gießen 
lutz.naehrlich@paediat.med.uni-giessen.de
Manuel Burkhart, Bonn
Dipl. Math. Birgitt Wiese, Hannover

Ansprechpartner für das  
Deutsche Mukoviszidose-Register:
Mukoviszidose Institut gGmbH
Qualitätsmanagement
Manuel Burkhart
E-Mail: mburkhart@muko.info

Datenmanagement &  
statistische Auswertungen:
Medizinische Hochschule Hannover
Institut für Allgemeinmedizin
Arbeitsgruppe Medizinische Statistik und IT-Infrastruktur 
Dipl. Math. Birgitt Wiese
E-Mail: wiese.birgitt@mh-hannover.de

Satz & Layout:
kitz.kommunikation GmbH Kreativagentur

Bibliografische Information der  
Deutschen Nationalbibliothek:
Die Deutsche Nationalbibliothek verzeichnet diese Pu-
blikation in der Deutschen Nationalbibliografie; detail-
lierte bibliografische Informationen sind im Internet über  
http://dnb.d-nb.de abrufbar. Dieses Werk ist einschließ-
lich aller seiner Teile urheberrechtlich geschützt. Die da-
durch begründeten Rechte, insbesondere die der Überset-
zung, des Nachdrucks, des Vortrags, der Entnahme von 
Abbildungen und Tabellen, der Funksendung, der Mikro-
verfilmung oder der Vervielfältigung auf anderen Wegen 
und der Speicherung in Datenverarbeitungsanlagen, blei-
ben, auch bei nur auszugsweiser Verwertung, vorbehalten. 
Die Wiedergabe von Gebrauchsnamen, Handelsnamen, 
Warenbezeichnungen usw. in diesem Werk berechtigt 
auch ohne besondere Kennzeichnung nicht zu der Annah-
me, dass solche Namen im Sinne der Warenzeichen- und 
Markenschutz-Gesetzgebung als frei zu betrachten wären 
und daher von jedermann benutzt werden dürften. Die Ver-
fasser haben große Mühe darauf verwandt, die fachlichen 
Inhalte auf den Stand der Wissenschaft bei Drucklegung 
zu bringen. Dennoch sind Irrtümer oder Druckfehler nie 
auszuschließen. Daher kann der Verlag für Angaben zum 
diagnostischen oder therapeutischen Vorgehen (z. B. Do-
sierungsanweisungen oder Applikationsformen) keine 
Gewähr übernehmen. Derartige Angaben müssen vom 
Leser im Einzelfall an Hand der Produktinformation der 
jeweiligen Hersteller und anderer Literaturstellen auf ihre 
Richtigkeit überprüft werden. Eventuell notwendige Errata 
werden auf der Verlagswebsite veröffentlicht.

ISBN 978-3-9818545-4-1



Deutsches Mukoviszidose-Register   |   BERICHTSBAND 20164 Deutsches Mukoviszidose-Register   |   BERICHTSBAND 2016 5

Kollektivbeschreibung

Für das Berichtsjahr 2016 gehen Verlaufsdatensätze von 
5720 Patienten in die Auswertungen ein. Für diese Patien-
ten liegt eine Einwilligungserklärung vor oder sie sind ver-
storben, bevor eine neue Einwilligung eingeholt werden 
konnte. Für die Auswertungen der Lungenfunktion werden 
die Patienten ausgeschlossen, die im Jahr 2016 oder zuvor 
eine Lungentransplantation hatten und die unter 6 Jahre 
alt sind bzw. keine Lungenfunktionsmessung haben, so-
dass 4654 Datensätze zur Verfügung stehen. Insgesamt 
fehlen für die Beurteilung des Ernährungsstatus 86 Wer-
te (1,5%). Bei 114 (2015:502) Patienten fehlen Angaben zu 
den Komplikationen. 
Die Verlaufsdatensätze werden in den sogenannten Stufe 
1 Ambulanzen einmal jährlich als Status für das gesamte 
Kalenderjahr dokumentiert bzw. aus den besuchsbezoge-
nen Datensätzen der sogenannten Stufe 2 Ambulanzen ag-
gregiert. Bei Patienten ≥ 6 Jahren mit einer Lungenfunkti-
onsmessung werden in 2016 als Untersuchungsdatum der 
Untersuchungszeitpunkt mit der besten FEV1%pred und 
den dazugehörigen Körpermaßen ausgewählt. Bei feh-
lendem FEV1-Wert und Kindern <6 Lebensjahr werden die 
letzten verfügbaren Körpermaße im Berichtsjahr herange-
zogen. Eine mindestens einmal im Jahr vorliegende Kom-
plikation bzw. ein mikrobiologischer Nachweis bestimmt 
die Ausprägung für das gesamte Berichtsjahr. Liegen aus 
mehreren Ambulanzen Verlaufsdatensätze vor, werden 
diese ebenfalls nach o.g. Regeln zu einem 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 dokumen-
tierten Patienten zum Ende des jeweiligen Berichtsjahres 
in vollendeten Jahren berechnet. Bei Verstorbenen, 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 Jah-
ren und Hankinson et al (Am Respir Crit Care Med 1999; 
159:179) für Männer ≥ 18 Jahren, Frauen ≥ 16 Jahren und 
erstmals auch nach der Referenz der Global Lung Initiative 
berechnet und dargestellt.

Für den BMI wurden die Referenzstudie nach der KiG-
GS-Studie (Robert-Koch-Institut: Referenzperzentile für 
antropometrische Maßzahlen und Blutdruck aus der Stu-
die zur Gesundheit von Kindern und Jugendlichen (KiGGS); 
Berlin: RKI-Hausdruckerei; 2013) und für die unter 4 Monate 
alten Kinder die Referenzwerte nach Kromeyer-Hauschild 
(Monatsschr Kinderheilkd 2001; 149: 807) verwendet.
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KurzübersichtKarte teilnehmender CF-Einrichtungen 
Deutschland 2016

Tabelle 1: Kurzübersicht CF Deutschland 2016

1: Die Angabe bezieht sich auf Patienten mit Verlaufsdaten und gültiger Einwilligungserklärung im Berichtsjahr und verstorbene 
im Berichtsjahr (ggf. ohne aktualisierte Einwilligungserklärung, die nicht widerrufen haben)

2: Die Angabe bezieht sich auf im Berichtsjahr Diagnostizierte bzw. Transplantierte

Die Karte zeigt alle 92 am Register teilnehmenden CF-Einrichtungen in 2016. Melden Sie sich bei uns, wenn Ihre Einrichtung 
nicht vertreten ist: register@muko.info. Die CF-Einrichtung in Innsbruck beteiligt sich an qualitätssichernden Maßnahmen 
des Mukoviszidose-Registers. Die hierbei erhobenen Daten werden in der vorliegenden Auswertung nicht berücksichtigt.

Abbildung 1: Karte der teilnehmenden CF-Einrichtungen in Deutschland 2016

01 02
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Altersstruktur

Tabelle 2: Altersverteilung CF-Betroffene 2016

Abbildung 2: Altersverteilung CF-Betroffene 2016

Abbildung 3: Alterspyramide CF-Betroffene 2016

03 03
Altersstruktur
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CF-Diagnose

4a.	Diagnosen in 2016

Im Jahr 2016 sind 162 Patienten diagnostiziert worden. Davon sind 22,8% über ein Neugeborenscreening und 14,8% über 
einen Mekoniumileus diagnostiziert worden. Die Altersverteilung der diagnostizierten Patienten ist in folgenden Tabellen 
dargestellt:

Abbildung 4: Altersbezogene Häufigkeiten diagnostizierter Patienten in 2016

Tabelle 4: Alter bei Diagnose diagnostizierter Patienten 2016

Tabelle 3: Alter bei Diagnose diagnostizierter Patienten 2016

04 04
CF-Diagnose

4a.	Diagnosen in 2016
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Tabelle 5: Alter bei Diagnose, 2016

04 04
CF-Diagnose

4b.	Alter bei Diagnose

CF-Diagnose

4c.	Genotypisierung

Für 5668 (99,4%) aller Patienten liegt eine Genotypisierung vor. Von den übrigen Fällen wurde bei 9 (0,1%) bisher keine 
Genotypisierung durchgeführt bzw. bei weiteren 28 (0,5%) ist dies mit unbekannt angegeben.

Tabelle 7: CFTR Genotypisierung 2016

Tabelle 6: Mutationskombinationen 2016

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

Abbildung 5: Altersbezogene Häufigkeiten Alter bei Diagnose, 2016
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Abbildung 7: Ernährungsstatus für Erwachsene ab 18 Jahren 2016

Tabelle 10: BMI für Erwachsene ab 18 Jahren 2016

Tabelle 11: Ernährungsstatus für Erwachsene ab 18 Jahren:  BMI < 18,5 kg/m2, < 19 kg/m2 und Ziel-BMI 2016

Ernährungsstatus

5b.	Ernährungsstatus für Erwachsene ab 18 Jahren

05 05
Ernährungsstatus

5a. 	Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren

Abbildung 6: Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren 2016

Tabelle 8: BMI-Perzentile für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren 2016 (Referenz: KIGSS-Studie bzw. 0-3 Lebensmonat  
Kromeyer-Hauschild)

Tabelle 9: Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren: BMI Perzentile <3, <15 & ≥50; 2016
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Abbildung 10: FEV1%-Wert nach Global Lung Initiative 2016

Abbildung 11: Altersbezogene Häufigkeiten der Schweregrade der FEV1% (Kategorien >80%, 40-80% &< 40%) 2016 nach Global Lung Initiative

Lungenfunktion FEV1% Wang & Hankinson vs. 
GLI 2016 (ohne Lungentransplantierte)

06 06
Lungenfunktion FEV1% Wang & Hankinson vs. 
GLI 2016 (ohne Lungentransplantierte)

Abbildung 8: FEV1%-Wert nach Wang und Hankinson 2016

Abbildung 9: Altersbezogene Häufigkeiten der Schweregrade der FEV1% (Kategorien >80%, 40-80% &< 40%) 2016 nach Wang und Hankinson
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06 06
Lungenfunktion FEV1% Wang & Hankinson vs. 
GLI 2016 (ohne Lungentransplantierte)

Tabelle 13: FEV1%-Wert nach Global Lung Initiative 2016Tabelle 12: FEV1%-Wert nach Wang und Hankinson 2016

Lungenfunktion FEV1% Wang & Hankinson vs. 
GLI 2016 (ohne Lungentransplantierte)
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Tabelle 14: Häufigkeit in % von Patienten mit min. einmaligem Bakteriennachweis 2016

Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7a. 	 mindestens einmal jährlicher Nachweis

07 07
Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7a. 	 mindestens einmal jährlicher Nachweis

Abbildung 12: Altersabhängige Häufigkeit von Patienten mit min. einmaligem Bakteriennachweis 2016

Abbildung 13: Altersabhängige Häufigkeit in % von Patienten mit min. einmaligen Bakteriennachweis ohne Pseudomonas aeruginose und Staphylococcus 
aureus 2016
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Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7b. 	 Chronische Lungeninfektionen

Tabelle 15: Häufigkeit in % und Anzahl von Patienten mit chronischer Lungeninfektion 2016

07 07

Abbildung 14: Altersabhängige Häufigkeit von chronischen Lungeninfektionen 2016

Abbildung 15: Altersabhängige Häufigkeit in % von chronischen Lungeninfektionen ohne Pseudomonas aeruginose und Staphylococcus aureus 2016

Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7b. 	 Chronische Lungeninfektionen
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07 07

Tabelle 16: Häufigkeit in % von Patienten mit Untersuchung auf Mykobakterien und min. einmaligem Mykobakteriumnachweis 2016

Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7c. 	Atypische Mykobakterien (mindestens einmal im Berichtsjahr)

Abbildung 16: Altersabhängige Häufigkeit in % durchgeführter Untersuchungen Atypischer Mykobakterien 2016

Abbildung 17: Altersabhängige Häufigkeit in % von min. einmaligem Mykobakteriumnachweis 2016

Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7c. 	Atypische Mykobakterien (mindestens einmal im Berichtsjahr)
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08 08

Tabelle 17: Häufigkeiten in % Komplikationen <18 oder >18 Jahre 2016

Komplikationen erweitertKomplikationen erweitert

Abbildung 18: Häufigkeiten in % Komplikationen <18 und ≥18Jahre 2016
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09 09
Therapien

9a.	Basistherapie

9a.i.	 Kinder und Jugendliche

Therapien

9a.	Basistherapie

9a.ii.	Erwachsene

Tabelle 18: Häufigkeiten in % Basistherapien <18 Jahre 2016 Tabelle 19: Häufigkeiten in % Basistherapien ≥ 18 Jahre 2016
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Therapien

9b.	Indikationstherapie

9b.ii.	Erwachsene

Tabelle 21: Häufigkeiten in % Indikationstherapien ≥ 18 Jahre 2016

* Ivacaftor ist in Deutschland ab 2. Lebensjahr für die Gatingmutationen: G551D, G1244E, G1349D, G178R, G551S, S1251N, S1255P, 
S549N oder S549R. und ab dem 18. Lebensjahr bei R117H zugelassen.

09 09
Therapien

9b.	Indikationstherapie

9b.i.	 Kinder und Jugendliche

Tabelle 20: Häufigkeiten in % Indikationstherapien < 18 Jahre 2016

* Ivacaftor ist in Deutschland ab 2. Lebensjahr für die Gatingmutationen: G551D, G1244E, G1349D, G178R, G551S, S1251N, S1255P, 
S549N oder S549R. und ab dem 18. Lebensjahr bei R117H zugelassen.



Deutsches Mukoviszidose-Register   |   BERICHTSBAND 201632 Deutsches Mukoviszidose-Register   |   BERICHTSBAND 2016 33

Abbildung 20: Platzhalter Lebenserwartung

10 10
Mortalität

Hinweis an die Leser:  
Erweiterte Daten und Grafiken  
zur Mortalitätsstatistik werden  
bis Anfang 2018 in einer 2. Auflage 
des Berichtsbands 2016 veröffentlicht.

Mortalität

Im Berichtsjahr 2016 sind 63 Patienten (31 Mädchen/Frauen und 32 Jungen/Männer) verstorben. Haupttodesursachen stell-
ten kardiopulmonale (69,0%), hepato-intestinale (6,9%) und maligne Erkrankungen (6,9%) dar. In jeweils 8,6% lagen 
andere oder unbekannte Ursachen vor. Das Alter bei Tod verteilt sich wie folgt:

Tabelle 22: Sterbealter 2016

Abbildung 19: Häufigkeiten verstorbener Patienten nach Altersgruppen in 2016

Tabelle 23: Häufigkeit verstorbener Patienten nach Altersgruppen 2016
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11 12
Glossar

Abbildung 21: Zahl der dokumentierten Patienten und Anzahl der Einrichtungen 2016

Struktur der Versorgung

Im Berichtsjahr 2016 beteiligten sich 92 Einrichtungen am Mukoviszidose-Register. 50 Einrichtungen betreuen weniger als 
50 Patienten und 42 Einrichtungen betreuen mehr als 50 Patienten. In den 42 Ambulanzen werden über 80% der im Regis-
ter dokumentierten Patienten betreut.
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Glossar

12 12
Glossar
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