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Vorwort

Das Deutsche Mukoviszidose-Register ist eine wichtige 
Informationsquelle zur Beurteilung des Gesundheitszu-
stands der Menschen mit Mukoviszidose in Deutschland. 
Im vorliegenden Berichtsband 2017 werden die Daten von 
6106 Menschen mit Mukoviszidose aus 91 Ambulanzen 
vorgestellt. Der Anteil Erwachsener liegt bei 58,1% und 
der Altersmedian bei 20 Jahren. Eine im Zeitalter mutati-
onsspezi�scher Therapien wichtige CFTR-Genotypisierung 
liegt für 99,2% aller berichteten Menschen mit Mukovis-
zidose vor. Bei 93,3% sind beide Mutationen bekannt. 
Einen normalen Ernährungsstatus weisen 78% der Kinder 
und Jugendlichen und 70% der Erwachsenen auf. Im Alter 
von 16-17 Jahren haben 61% der Jugendlichen eine alter-
sentsprechende FEV1%pred von mehr als 80%. Eine chro-
nische Pseudomonas aeruginosa Infektion ist bei 10,4% 
der Kinder und Jugendlichen und 54,6% der Erwachsenen 
nachweisbar. 55% der dokumentierten Menschen mit Mu-
koviszidose wurden wegen Exazerbationen antibiotisch 
behandelt und für 32% ist ein CF relevanter Krankenhaus-
aufenthalt dokumentiert. Eine stationäre Rehabilitations-
maßnahme haben 8,7% durchgeführt.

Höhepunkt des vorliegenden Berichtsbandes ist der Be-
richt zur Auswirkung des zum 01.09.2016 eingeführten 
Neugeborenenscreenings auf Mukoviszidose und die er-
weiterte Darstellung der Lebenszeit.
»  Infolge des Screenings erhöhte sich die Anzahl der Neu-

diagnosen auf 206 und verringerte sich das mediane 
Alter bei Diagnosestellung auf 0,17 Jahre. Bereits 52% 
der im Berichtsjahr Neudiagnostizierten werden über 
das Screening diagnostiziert.

»  Erstmals stellen wir Ihnen weitere wichtige Kennwerte 
für die Lebenszeit, das mittlere Überlebensalter und 
die Lebenserwartung vor. Das mittlere Überlebensalter 
für den Zeitraum 2012-2016 lag bei 47,5 Jahren. Im Ver-
gleich hierzu lag das mittlere Überlebensalter im selben 
Zeitraum und mit vergleichbarer Methode berechnet in 
den USA bei 42,7 Jahre, in Großbritannien bei 47,0 Jahre 
und in Kanada bei 53,3 Jahre. Die Lebenserwartung ei-
nes zwischen 2012 und 2016 geborenen Menschen mit 
Mukoviszidose in Deutschland lag bei 50 Jahren.

Dies alles wäre ohne das in uns von Ihnen entgegenge-
brachte Vertrauen nicht möglich gewesen. Hierfür möch-
te ich mich bei allen Ambulanzteams und den Menschen 
mit Mukoviszidose recht herzlich bedanken, die uns mit 
ihrem Einverständnis die Dokumentation und Auswertung 
ihrer Daten ermöglichen. Mein Dank geht auch an die AG 
Register, die Firma Axaris (Frau Jaumann, Herr Müller, Herr 
Volk) und das neue Datenmanagementteam des Interdiszi-
plinären Zentrums für klinische Studien (IZKS) der Univer-
sitätsmedizin Mainz (Frau Wosniok, Frau Wollscheid, Herr 
Kronfeld, Herr Ruckes, Herr Engelmann). Mein besonderer 
Dank gilt Herrn Burkhart vom Mukoviszidose Institut für 
seinen unermüdlichen Einsatz im Projektmanagement. 
Bleiben Sie dem Register gewogen.

Gießen, November 2018
PD Dr. med. Lutz Nährlich

PD Dr. med. 
Lutz Nährlich

Medizinischer Leiter 
Deutsches Mukoviszidose-Register

Kollektivbeschreibung

Für das Berichtsjahr 2017 gehen Verlaufsdatensätze von 
6106 Patienten in die Auswertungen ein. Für diese Patien-
ten liegt eine aktuelle Einwilligungserklärung vor oder sie 
sind verstorben, bevor eine neue Einwilligung eingeholt 
werden konnte. Für die Auswertungen der Lungenfunktion 
werden die Patienten ausgeschlossen, die im Jahr 2017 
oder zuvor eine Lungentransplantation hatten. Weiterhin 
sind Patienten unter 6 Jahre, bzw. Patienten die keine Lun-
genfunktionsmessung hatten nicht berücksichtigt. Insge-
samt standen so 4905 Datensätze zur Verfügung.

Insgesamt fehlen für die Beurteilung des Ernährungssta-
tus 85 Werte (1,4%). Bei 50 Patienten (0,8%) fehlen die 
Angaben zu den Komplikationen. Für die Analyse von Lun-
geninfektionen fehlen insgesamt 174 Werte (3%).

Die Verlaufsdatensätze werden in den sogenannten Stufe 
1 Ambulanzen einmal jährlich als Status für das gesamte 
Kalenderjahr dokumentiert bzw. aus den besuchsbezo-
genen Datensätzen der sogenannten Stufe 2 Ambulanzen 
aggregiert. Bei Patienten älter als 6 Jahre mit einer Lun-
genfunktionsmessung werden im Jahr 2017 als Untersu-
chungsdatum der Untersuchungszeitpunkt mit der besten 
FEV1%pred und den dazugehörigen Körpermaßen ausge-
wählt. Bei fehlendem FEV1-Wert und bei Kindern jünger als 
6 Jahre werden die letzten verfügbaren Körpermaße im Be-
richtsjahr herangezogen. Eine mindestens einmal im Jahr 
vorliegende Komplikation bzw. eine Dauertherapie, ein 
mikrobiologischer Nachweis oder eine chronische Infekti-
on bestimmt die Ausprägung für das gesamte Berichtsjahr. 
Liegen für einen Patienten aus mehreren Ambulanzen Ver-
laufsdatensätze vor, werden diese ebenfalls nach o.g. Re-
geln zu einem Datensatz für den Berichtsband aggregiert.

In die Auswertungen zur Mortalität gehen alle Patienten 
ein, die im jeweiligen Berichtsjahr verstorben sind, un-
abhängig 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 do-
kumentierten Patienten zum Ende des jeweiligen Berichts-
jahres in vollendeten Jahren 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 zwi-
schen 6-18 Jahren sowie Mädchen zwischen 6-15 Jahren 
und Hankinson et al (Am Respir Crit Care Med 1999; 155: 
179) für Männer älter als 18 Jahre und Frauen älter als 16 
Jahre berechnet. Zudem wurde die Lungenfunktion nach 
der Referenz der Global Lung Function Initiative (Quanjer 
et al; Eur Respir J 2012; 40: 1324) berechnet und dargestellt.

Für den BMI wurden die Referenzwerte nach der KiGGS-Stu-
die (Robert-Koch-Institut: Referenzperzentile für anthro-
pometrische Maßzahlen und Blutdruck aus der Studie zur 
Gesundheit von Kindern und Jugendlichen (KiGGS); Berlin: 
RKI-Hausdruckerei; 2013) und für die unter 4 Monate alten 
Kinder die Referenzwerte nach Kromeyer-Hauschild (Mo-
natsschr Kinderheilkd 2001; 149: 807) verwendet.
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01 02
Karte teilnehmender Mukoviszidose- 
Einrichtungen Deutschland 2017

Die Karte zeigt alle 91 am Register teilnehmenden Mukoviszidose-Einrichtungen in 2017. Melden Sie sich bei uns, wenn Ihre 
Einrichtung nicht vertreten ist: register@muko.info. Die Mukoviszidose-Einrichtung in Innsbruck beteiligt sich an qualitäts-
sichernden Maßnahmen des Mukoviszidose-Registers. Die hierbei erhobenen Daten werden in der vorliegenden Auswert-
ung nicht berücksichtigt.

Abbildung 1: Karte der teilnehmenden Mukoviszidose-Einrichtungen in Deutschland 2017

Kurzübersicht

Tabelle 1: Kurzübersicht Mukoviszidose-Patienten mit Verlaufsdaten, gültiger Einwilligungserklärung und CF-Diagnose im 
Berichtsjahr in Deutschland 2017

1 Die Angabe bezieht sich auf im Berichtsjahr Diagnostizierte bzw. Transplantierte

2 Die Angabe schließt verstorbene Patienten ohne Verlaufsdaten im Berichtsjahr ein
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03 03

Tabelle 2: Altersverteilung Mukoviszidose-Patienten 2017

Abbildung 2: Altersverteilung Mukoviszidose-Patienten 2017

Altersstruktur

Abbildung 3: Alterspyramide Mukoviszidose-Patienten 2017

Altersstruktur
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04 04
CF-Diagnose

4a. Diagnosen in 2017

Im Jahr 2017 sind 206 Menschen mit Mukoviszidose neu diagnostiziert worden, von 194 Patienten liegen Verlaufsdaten vor. 
Die Altersverteilung der diagnostizierten Mukoviszidose-Patienten ist in folgenden Tabellen dargestellt:

Tabelle 3: Alter bei Diagnose neu diagnostizierter Mukoviszidose-Patienten 2017

Bei 107 (51,9%) der in 2017 neu diagnostizierten Menschen mit Mukoviszidose ist ein Neugeborenenscreening durchge-
führt worden. 28 Patienten hatten einen Mekoniumileus (13,6% aller in 2017 diagnostizierter Patienten).

Tabelle 4: Alter bei Diagnose bei über das Neugeborenscreening neu diagnostizierten Mukoviszidose-Patienten 2017

Abbildung 4: Altersbezogene Häu�gkeiten bei im Jahr 2017 neu diagnostizierten Mukoviszidose-Patienten

Tabelle 5: Alter bei Diagnose neu diagnostizierter Mukoviszidose-Patienten 2017

CF-Diagnose

4a. Diagnosen in 2017
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04 04

Tabelle 6: Alter bei Diagnose – alle Mukoviszidose-Patienten, Stand: 2017

CF-Diagnose

4b. Alter bei Diagnose

Abbildung 5: Altersbezogene Häu�gkeiten Alter bei Diagnose – alle Patienten Stand 2017

CF-Diagnose

4c. Genotypisierung

Für 6055 (99,2%) aller Patienten liegt eine Genotypisierung vor.

Tabelle 8: CFTR-Genotypisierung 2017

Tabelle 7: Mutationskombinationen 2017

Im Folgenden sind die Häu�gkeiten für die einzelnen Allele dargestellt, wobei nur diejenigen mit einer absoluten Häu�gkeit 
von mindestens 50 einzeln dargestellt sind:
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0505

Abbildung 7: Ernährungsstatus in % von Kindern und Jugendlichen unter 18 Jahren nach BMI-Perzentilen nach KIGGS 2017
Untergewicht: BMI-Perzentile < 10; Normalgewicht: BMI-Perzentile 10-49; Optimalgewicht: BMI-Perzentile 50-89; 
Übergewicht/Adipositas: BMI-Perzentile ≥ 90

Tabelle 10: Ernährungsstatus in % von Kindern und Jugendlichen unter 18 Jahren nach BMI-Perzentilen nach KIGGS 2017
Untergewicht: BMI-Perzentile < 10; Normalgewicht: BMI-Perzentile 10-49; Optimalgewicht: BMI-Perzentile 50-89; 
Übergewicht/Adipositas: BMI-Perzentile ≥ 90

Ernährungsstatus

5a.  Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren

Ernährungsstatus

5a.  Ernährungsstatus für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren

Abbildung 6: Ernährungsstatus von Kindern und Jugendlichen unter 18 Jahren 2017

Tabelle 9: BMI-Perzentile für Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren 2017 (Referenz: KIGGS-Studie bzw. 0-3 Lebensmonat  
Kromeyer-Hauschild)
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Abbildung 9: Ernährungsstatus in % von Erwachsenen ab 18 Jahren 2017
Untergewicht : BMI < 18,5 kg/qm; Normalgewicht: Männer: BMI 18,5 kg/qm -22,9kg/qm; Frauen: BMI 19.0-21,9 kg/qm;
Optimalgewicht: BMI Männer 23,0 kg/qm-24,9 kg/qm, BMI Frauen 22,0-24,9 kg/qm; Übergewicht/Adipositas: BMI ≥ 25 kg/qm

Tabelle 12: Ernährungsstatus in % von Erwachsenen ab 18 Jahren 2017
Untergewicht : BMI < 18,5 kg/qm; Normalgewicht: Männer: BMI 18,5 kg/qm -22,9kg/qm; Frauen: BMI 19.0-21,9 kg/qm;
Optimalgewicht: BMI Männer 23,0 kg/qm-24,9 kg/qm, BMI Frauen 22,0-24,9 kg/qm; Übergewicht/Adipositas: BMI ≥ 25 kg/qm

Ernährungsstatus

5b.  Ernährungsstatus für Erwachsene ab 18 Jahren

Ernährungsstatus

5b.  Ernährungsstatus für Erwachsene ab 18 Jahren

Abbildung 8: Ernährungsstatus von Erwachsenen ab 18 Jahren 2017

Tabelle 11: BMI von Erwachsenen ab 18 Jahren 2017
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0606
Lungenfunktion

6a.  FEV1% nach Wang & Hankinson (ohne Lungentransplantierte)

Tabelle 13: FEV1%-Wert nach Wang und Hankinson 2017

Abbildung 10: FEV1%-Wert nach Wang und Hankinson 2017

Abbildung 11: Altersbezogene Häu�gkeiten der Schweregrade der FEV1% (Kategorien <40%, 40-80%, >80%) 2017  
nach Wang und Hankinson

Lungenfunktion

6a.  FEV1% nach Wang & Hankinson (ohne Lungentransplantierte)
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0606

Tabelle 14: FEV1%-Wert nach nach Global Lung Function Initiative (GLI) 2017

Lungenfunktion

6b.  FEV1% nach GLI (ohne Lungentransplantierte)

Abbildung 12: Lungenfunktion FEV1%-Global Lung Function Initiative (GLI) 2017

Abbildung 13: Altersbezogene Häu�gkeiten der Schweregrade der FEV1% (Kategorien <40%, 40-80%, >80%) 2017 nach  
Global Lung Function Initiative (GLI)

Lungenfunktion

6b.  FEV1% nach GLI (ohne Lungentransplantierte)
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Tabelle 15: Häu�gkeit des Bakteriennachweises in % von Mukoviszidose-Patienten mit mikrobiologischer Untersuchung 2017

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

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

Abbildung 14: Altersabhängige Häu�gkeit des Bakteriennachweises in % von Patienten mit mikrobiologischer Untersuchung 2017

Abbildung 15: Altersabhängige Häu�gkeit des Bakteriennachweises in % von Patienten mit mikrobiologischer Untersuchung ohne 
Pseudomonas aeruginosa und Staphylococcus aureus 2017
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Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7b.  Chronische Lungeninfektionen

Tabelle 16: Häu�gkeit von chronischen Lungeninfektionen in % von Mukoviszidose-Patienten mit mikrobiologischer  
Untersuchung 2017

Abbildung 16: Altersabhängige Häu�gkeit von chronischen Lungeninfektionen 2017

Abbildung 17: Altersabhängige Häu�gkeit in % von chronischen Lungeninfektionen ohne Pseudomonas aeruginosa und 
Staphylococcus aureus 2017

Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7b.  Chronische Lungeninfektionen
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Tabelle 17: Häu�gkeit in % von Mukoviszidose-Patienten mit Untersuchungen auf atypische Mykobakterien 2017

1 Häu�gkeit in % von Patienten bezogen auf die Durchführung der Untersuchung auf atypische Mykobakterien

Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7c.  Atypische Mykobakterien

Abbildung 18: Altersabhängige Häu�gkeit in % durchgeführter Untersuchungen auf atypische Mykobakterien 2017

Abbildung 19: Altersabhängige Häu�gkeit in % von Mukoviszidose-Patienten mit Untersuchungen auf  
atypische Mykobakterien 2017

Lungeninfektionen 
(ohne Lungentransplantierte)
7c.  Atypische Mykobakterien

Die Untersuchung auf atypische Mykobakterien kann aus Sputum durchgeführt werden. Dies reduziert die Anzahl der zu 
Untersuchenden in den Altersgruppen erheblich (insbesondere Kinder).
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0808

Tabelle 18: Häu�gkeiten in % von Patienten 2017

Komplikationen erweitertKomplikationen erweitert

Abbildung 20: Häu�gkeiten verschiedener Komplikationen in % von Mukoviszidose-Patienten unterteilt nach den  
Altersgruppen <18 und ≥18 Jahre 2017 ohne Pankreasinsuµzienz
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0909
Therapien

9a. Basistherapie

9a.ii. Erwachsene

Tabelle 20: Häu�gkeiten in % von Mukoviszidose-Patienten ≥ 18 Jahre mit Angabe zur Basistherapie 2017

Therapien

9a. Basistherapie

9a.i. Kinder und Jugendliche

Tabelle 19: Häu�gkeiten in % von Mukoviszidose-Patienten < 18 Jahre mit Angabe zur Basistherapie 2017
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0909
Therapien

9b. Indikationstherapie

9b.ii. Erwachsene

Tabelle 22: Häu�gkeiten in % von Mukoviszidose-Patienten ≥ 18 Jahre mit zugrunde liegendem Krankheitsbild 2017

* Ivaca¦or 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.

Therapien

9b. Indikationstherapie

9b.i. Kinder und Jugendliche

Tabelle 21: Häu�gkeiten in % von Mukoviszidose-Patienten < 18 Jahre mit zugrunde liegendem Krankheitsbild 2017

* Ivaca¦or ist in Deutschland ab dem 2. Lebensjahr für die Gatingmutationen: G551D, G1244E, G1349D, G178R, G551S, S1251N, 
S1255P, S549N oder S549R. und ab dem 18. Lebensjahr bei R117H zugelassen.
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Die Lebenszeit wird durch das mittlere Sterbealter, das mittlere Überleben und die durchschnittliche altersspezi�sche 
Lebenserwartung beschrieben. Auf der Basis international akzeptierter und vergleichbarer Analyseverfahren möchten wir 
diese Kennwerte im vorliegenden Berichtsband vorstellen. 
Dabei haben wir uns aufgrund der stärkeren Di§erenz der Todesfälle von 2016 (63) und 2017 (48) und der höheren Anzahl 
der aus der Nachbeobachtung verlorenen Patienten entschlossen, das aktuelle mittlere Sterbealter für das Jahr 2017 zu 
berichten sowie das mittlere Überleben und die Lebenserwartung bezogen auf den Zeitraum 2012-2016.

Mittleres Sterbealter
Das mittlere Sterbealter beschreibt für ein festgelegtes Jahr das Alter, in dem die Häl¦e der Patienten verstorben ist. Im 
Berichtsjahr 2017 (2016) liegt das mittlere Sterbealter bei 32 (33) Jahren. 

Mittleres Überlebensalter
Das mittlere Überlebensalter beschreibt das erwartete Alter, in dem nur noch 50 Prozent der Patienten leben. Um Schwan-
kungen durch die jährlich unterschiedliche Zahl der Todesfälle auszugleichen, wird nach Sykes (Journal of Clinical Epide-
miology 2016;70:206) eine COX PH Regressionsanalyse in einem 5-Jahreszeitraum durchgeführt. Im 5-Jahreszeitfenster von 
2012 – 2016 wurden 7181 Menschen mit Mukoviszidose (inkl. transplantierter Patienten) und 423 Todesfälle erfasst. Der 
Anteil der aus der Nachbeobachtung verlorenen Patienten betrug 71 (1%). Das mittlere Überleben betrug 47,5 Jahre (Kon�-
denzintervall: 44,8 bis 49,7).

Abbildung 22: Medianes Überlebensalter für Mukoviszidose-Patienten für den Zeitraum 2012-2016

Mortalität

Im Berichtsjahr 2017 sind 48 Menschen mit Mukoviszidose (25 Mädchen/Frauen und 23 Jungen/Männer) verstorben. 
Haupttodesursachen stellten kardiopulmonale (75,0%) und maligne Erkrankungen (4,2%) dar. In jeweils 8,3% der Fälle 
lagen andere bzw. unbekannte Ursachen vor. Das Alter bei Tod verteilt sich wie folgt:

Tabelle 23: Sterbealter 2017

Abbildung 21: Häu�gkeiten in % verstorbener Mukoviszidose-Patienten nach Altersgruppen in 2017

Tabelle 24: Häu�gkeit verstorbener Mukoviszidose-Patienten nach Altersgruppen 2017
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Im Berichtsjahr 2017 beteiligten sich 91 Einrichtungen am Mukoviszidose-Register. 47 Einrichtungen betreuten weniger als 
50 Mukoviszidose-Patienten und 44 Einrichtungen betreuten mehr als 50 Mukoviszidose-Patienten. In diesen Einrichtun-
gen werden über 80% der im Register dokumentierten Menschen mit Mukoviszidose betreut.

Abbildung 24: Zahl der dokumentierten Mukoviszidose-Patienten und Anzahl der Einrichtungen 2017

Abbildung 23: Prognostizierte mediane Lebenserwartung von Mukoviszidose-Patienten für den Zeitraum 2012-2016

Mortalität

Lebenserwartung
Die Lebenserwartung ist die im Durchschnitt zu erwartende Zeit, die einem Menschen ab einem bestimmten Alter bis zum 
Tod verbleibt. Sie wird für einen festgelegten Zeitraum berechnet und beruht auf aktuellen und altersspezi�schen Todes-
raten. Aktuell beträgt die Lebenserwartung eines gesunden männlichen Neugeborenen in Deutschland 78 Jahre, die eines 
weiblichen Neugeborenen 83 Jahre (www.statista.de). Die Lebenserwartung ist für jedes Lebensalter unterschiedlich und 
entspricht nicht dem mittleren Überlebensalter. 
Alle Kennwerte beziehen sich auf die individuell sehr unterschiedliche Gesamtheit der Mukoviszidose-Patienten in 
Deutschland. Sie lassen daher nur eingeschränkt Rückschlüsse auf den Einzelnen zu. Wichtige Einflussfaktoren sind laut 
Literatur u.a. das Geschlecht, die vorliegende Genmutation und die exokrine Pankreasfunktion. Allen Berechnungen liegt 
die aktuelle Rate an Todesfällen zugrunde, die sich in der Vergangenheit erfreulicherweise stetig verringert hat.
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Tabelle 26: Häu�gkeiten in % an Mukoviszidose-Patienten mit der genannten Anzahl an Ereignissen 2017

Tabelle 25: Ambulanzbetreuung (mindestens einmal im Kalenderjahr) in % im Berichtsjahr 2017
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