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Wissenschaftlicher Beirat ,,Qualitidtssicherung Mukoviszidose*:
Tatigkeitsbericht 1999

M. Stern, Tiibingen

Das Projekt Qualitatssicherung Mukoviszidose hat sich seit 1995 als Basisregister und als
wirkungsvolle Verknupfungsstelle durchgesetzt und bewéhrt. Die Projektkooperation mit
dem Mukoviszidose e. V. ist jetzt vertraglich bis 2006 abgesichert. Dies gibt dem Projekt im
richtigen Moment zuséatzlich Schubkraft und Perspektive!

Die Qualitatssicherung Mukoviszidose liefert zundchst einmal einen demographischen
Uberblick, dessen Validitat und Nutzen durch die jetzt funfiahrige Verlaufsbeobachtung
aufgewertet wird und der als Basis fir Verhandlungen auf verschiedenen politischen Ebenen
genutzt wird. Darlber hinaus ist unser Projekt jetzt zu einem wichtigen Instrument des
Qualitdtsmanagements geworden, welches auf allen Ebenen (Struktur - Prozess -
Ergebnisse) zu greifen beginnt. Kooperationen auf nationaler Ebene (Arztekammern,
Krankenkassen, Ministerien) und auf internationaler Ebene (ERCF, CF-Network, weitere na-
tionale Registerprojekte) unterstreichen die Ubergreifende Bedeutung der Qualitatssicherung
Mukoviszidose. Das Projekt hat sich zuséatzlich als Informationsriickgrat fur verschiedene
multizentrische Studien bewdhrt (seltene Genotypen, Geschwisterstudie, Koinzidenz mit
entziindlichen Darmerkrankungen), und es trigt noch weiteres ungenutztes Potential in sich
(vgl. auch Publikationsliste bis 10/2000 am Schluss dieses Berichts).

Die Kooperation mit dem Mukoviszidose e. V. hat sich in jeder Hinsicht fruchtbar
weiterentwickelt. Durch das materielle Engagement des Mukoviszidose e. V. und der
Christiane Herzog Stiftung ist die Qualitatssicherung Mukoviszidose in der Vergangenheit
abgesichert gewesen, und fur die Zukunft haben wir nun einen festen vertraglichen Rahmen,
der die jahrliche Berichtserstellung als vertraglich verbindliche Leistung einfordert. Fir diese
Kooperation und Unterstitzung danke ich beiden Institutionen im Namen des
Wissenschaftlichen Beirats herzlich. Wir werden den jetzt gegebenen Rahmen mit Leben
erfullen und die Qualitatssicherung jedes Jahr systematisch und schrittweise vorantreiben!

Die zum Berichtsband 1999 vorliegenden Daten umfassen 85 Einrichtungen, die 5.203
Patienten mit Mukoviszidose betreuen. Diese Gesamtzahl ist seit dem Jahr 1995 von 2.296
auf 5.203 kontinuierlich angestiegen. Leider konnten derzeit fur die vorliegende Auswertung
(Stichtag 31.08.2000) nur 3.379 Verlaufsbogen ausgewertet werden. Das heillt, es ergibt
sich eine bisherige vorlaufige Rlcklaufrate von lediglich 66,3 Prozent, bezogen auf die 5.093
Patienten, die ihr Einverstandnis erklart haben. Zum Vergleich war die Riicklaufrate im Jahr
1995 93 Prozent, und sie betrug auch 1997 noch akzeptable 83 Prozent. Im Jahr 1998
hatten wir einen Einbruch auf 67 Prozent zu verzeichnen, der sich nun trotz spezifischer
Mahnaktionen im Berichtsjahr 1999 wiederholt hat. Diesen Schwund im jahrlichen Ricklauf
konnen wir uns unter demographischen und wissenschaftlich statistischen Gesichtspunkten
nicht langer leisten. Deshalb werden jetzt alle denkbaren Ma3nahmen eingesetzt werden,
um die Reprasentativitdt des unter hohem ideellen und materiellen Einsatz betriebenen
Projekts anzuheben. Zum Beispie! werden wir einen regelmaigen Newsletter herausgeben.
Wir werden die Mahnaktionen schon frith im Jahr beginnen und individuell gestalten. Der
Motor unseres Projekts muss aber wie bisher der gemeinsame Wille der Mukoviszidose-
Einrichtungen zur Kooperation und zur Qualitdtsverbesserung sein. Nach allen Erfahrungen
sind direkte und individuelle finanzielle Stimuli nicht geeignet, ein derartiges Projekt lang-
fristig zu tragen. Ich ermutige hiermit alle Teilnehmer, ihre Wiinsche, Kritik und
Verbesserungsvorschidge direkt an mich weiterzugeben. Auch jedem noch so kleinen
Hinweis werde ich nachgehen. An dieser Stelle ist allen teilnehmenden Mukoviszidose-
Einrichtungen herzlich und dabei ganz offiziell zu danken. Ohne ihre Mitwirkung kénnten wir
unser beispielgebendes Projekt nicht tragen und fortfiihren: Vielen Dank an Sie alle! Aus
unserem gemeinsamen Kreis kamen die Initiative und das bisherige Durchhaltevermégen,
und aus diesem Kreis wird auch die Kooperation und Bestandigkeit in Zukunft
weitergetragen werden.
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Im Jahr 1999 fanden zwei wissenschaftliche Beiratssitzungen in Hannover und
Frankfurt/Main statt. Das Konzept der Standardstatistik zur Stufe | wurde nach den positiven
Erfahrungen aus dem Jahr 1998 festgehalten und um Spezialauswertungen der
Uberlebenswahrscheinlichkeit und der Miniatur-Langsschnitte (Frau Dr. Wiedemann)
erganzt. Nach ersten Erfahrungen mit der Stufe Il und nach dem ausfuhrlichen Bericht tiber
die Stufe Il im Berichtsband 1998 wurden einzelne Sonderauswertungen (Pseudomonas, Dr.
Ballmann) fokussiert und auf den neuesten Datenstand gebracht. Die Bemiihungen zur Kon-
solidierung der jahrlichen Finanzplane miindeten schlielllich in die feste Vertragsgestaltung
zwischen dem Zentrum fOr Qualitdtsmanagement im Gesundheitswesen, Hannover, und
dem Mukoviszidose e. V.

Die Unterarbeitsgruppe Stufe Hl traf sich zweimal im Jahre 1999 in Hannover und Fulda.
Dank geht wieder an die Einrichtungen Aachen, Berlin-Buch, Berlin-Zehlendorf, Dresden,
Frechen, Hannover/Kinderklintk, Hannover/Pneumologie, Osnabrick und Tubingen fur die
standhafte Teilnahme. Die Anstrengungen zur verbesserten Anwendung von CFAS im
Rahmen der Stufe Il inklusive Fokussierung der Erhebung und Einbeziehung sowohl der
stationar erhobenen Daten als auch der therapiebezogenen Daten wurden fortgesetzt. Nach
wie vor ist die Stufe |l noch ein Pilotprojekt, in dem die Fragestellungen, der
Erhebungsumfang und die Strategie zur Auswertung entwickelt werden. Die Stufe Il hat
1999 deutliche Fortschritte erzielt, die in eine Korrektur der Erhebungshégen miindeten.
Diese werden jetzt ausschliellich mittels EDV (CFAS) eingesetzt und zur Auswertung weiter-
geleitet. Erstmals enthalt der voriiegende Bericht 1999 auch die Bestenergebnisse fur die
Stufe Il ("Benchmarking”). Im Rahmen der Stufe i1l werden demnachst Workshops und ein
Monitoring angeboten, um die Datenqualitdt und damit auch die Prozessqualitidt zu verbes-
sern.  Die Erhebung nach Stufe Il (auch fur alle an Stufe | teilnehmenden Einrichtungen
verfugbar durch CFAS) ist dariiber hinaus fir die genauere Ambulanzverwaltung,
Verlaufsdokumentation und Therapieevaluation geeignet. Dies gilt auch fir
Rehabilitationseinrichtungen. Die Stufe-lI-Erhebung birgt somit noch erhebliches Potential,
das fUr die einzelne Einrichtung genutzt werden kann.

Die Unterarbeitsgruppe EDV (Herr Hartje, Dr. Panzer, Herr Prinzhorn, PD Dr. Ratjen, Frau
Dr. Wiedemann, federfilhrend Frau Dr. Ziebach) hat im Berichtszeitraum Erhebliches gelei-
stet, um die noch vorhandenen Licken zwischen der Erhebung vor Ort, der strukturierten
datenmaRigen Erfassung und der zentralen Auswertung zu schliefen. Es hat sich 1999
gezeigt, dass das CFAS-System arbeitsfahig ist, dass es aber noch vieler praktischer
Verbesserungen in der Anwendung bedarf. Die Bindelung der EDV-Aufgaben inklusive
CFAS-Hotline unter starkerer Einbeziehung des ZQ Hannover ist in dieser Hinsicht ein
deutlicher Schritt nach vorn.

Im Berichtszeitraum hat die Zertifikation der Mukoviszidose-Einrichtungen begonnen (feder-
fuhrend Dr. Posselt, Prof. Wagner). Zum 31.07.2000 wurden nun 48 padiatrische Mukovis-
zidose-Zentren und sieben Mukoviszidose-Zentren fur Erwachsene nach Erfullung der Vor-
gaben zertifiziert. Seitdem sind noch weitere Ambulanzen dazugekommen. FUr 15 Ein-
richtungen wurde ein Ubergangsstatus vereinbart. Die Zertifizierung ist mit der Teilnahme an
der Qualitétssicherung gekoppelt, und es wird daraus ein kontinuierlicher Prozess entstehen,
der bei personellen oder strukturellen Anderungen vor Ort den Erhalt der Kompetenz und der
Versorgung gewahrleisten hilft.

Viele Spezialanfragen, Vortragsanfragen, das Echo auf wissenschaftlichen Kongressen
(Stockholm 2000!), in der Fachpresse und auch in der Tagespresse zeigen die Lebendigkeit
unseres Projekts Qualitatssicherung Mukoviszidose (siehe Publikationen). Die regionalen
Bemiihungen zur Verankerung der Qualitatssicherung wurden auch im Jahr 1999 verstarkt,
zum Beispiel hat die Landesarztekammer Baden-Wurttemberg den Verbund der baden-
worttembergischen Mukoviszidose-Einrichtungen als landesweiten Qualitatszirkel offiziell
anerkannt.
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Auf der Basis des jetzt vorliegenden Kooperationsvertrages wird es unsere nichste Aufgabe
sein, die Teilnahme der beteiligten Mukoviszidose-Einrichtungen langfristig zu sichern, die
Kommunikation und den Rucklauf zu verbessern und die Qualitétsverbesserung in der
Mukoviszidose-Versorgung weiter voranzutreiben. Die in diesem Bericht dargestellte
Anhebung der mittleren kumulativen Uberlebenswahrscheinlichkeit von 1998 29,6 auf 1999
31,6 Jahre ist ein groRer Erfolg, der zeigt, dass wir auf dem richtigen Wege sind. Wir werden
energisch das demographisch-statistische, das politische, das wissenschaftiiche und das
qualitaitsmanagementbezogene Potential unseres Projekts nutzen und in Kontakt mit
nationalen und internationalen Institutionen weiterentwickeln. Das Projekt Qualitatssiche-
rung Mukoviszidose steht auf festen FURen und setzt international Mafstabe. Zielstrebig
werden wir es zum Nutzen der Mukoviszidose-Betroffenen weiter einsetzen und
voranbringen.
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Liste der beteiligten Ambulanzen 1999

Wir danken den folgenden Einrichtungen sowie deren Patientinnen und Patienten fur die
Zusendung ihrer Unterlagen:

Aachen, Kinderarztpraxis*

Aachen, Universitatskinderklinik*

Aue, Klinikum Aue, Kinderklinik*

Augsburg, Kinderkrankenhaus Josefinum®*

Bad Saarow, Humaine Klinikum Bad Saarow, Klinik fiur Kinderheilkunde

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderklinik Lindenhof -Allergologie/Pulmologie-*
Berlin, Krankenhaus Buch von Berlin-Pankow, "C. W. Hufeland", |. Kinderklinik*
Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Lungenklinik Heckeshorn; Kinderambulanz*
Bochum, Ruhr-Universitat Bochum, Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin*

Bodenheim, Praxis f. Padiatrie u. Allergologie*

Bonn, Rheinische Friedrich-Wilhelms-Universitat, Zentrum f. Kinderheilkunde
Brandenburg, Stadt. Klinikum Brandenburg GmbH, Kinderklinik

Bremen, Zentralkrankenhaus St.-Jurgen-Strafle, Prof. Hess — Kinderklinik*

Bremen, Krankenhaus "Links der Weser", Kinderklinik*

Chemnitz, Kinderarztpraxis*

Cottbus, Kinderarztpraxis*

Datteln, Vestische Kinderklinik Datteln*

Dresden, Carl-Gustav-Carus-Kiinikum, TU Dresden

Diisseldorf, Kinderklinik, Schiossmannshaus*

Erfurt, Klinikum Erfurt GmbH, Kiinik fur Kinderheilkunde, Poliklinik*

Erlangen, Fr.-Alexander-Universitat Erlangen-Nurnberg, Klinik f. Kinder und Jugendliche
Erlangen, Universitat Erlangen-Nirnberg, Medizinische Klinik | mit Poliklinik*

Essen, Universitatsklinikum Essen, Klinik fur Kinder- u. Jugendmedizin*

Essen, Ruhrlandklinik Essen , Zentrum fir Pneumologie u. Thoraxchirurgie*
Esslingen, Stadtische Kliniken Esslingen/Neckar, Klinik fur Kinder u. Jugendliche
Frankfurt, Klinikum der J. W. Goethe-Universitat, Zentrum der Kinderheilkunde*
Frankfurt, Universitatskliniken, Med. |1, Leiter der Pneumaclogie*

Frankfurt /Oder, Klinikum Frankfurt/Oder, Klinik fur Kinder- u. Jugendmedizin*
Frechen, Kinderarztpraxis* ‘

Freiburg, Universitats-Kinderklinik der Albert-Ludwigs-Universitat Freiburg*

GieBlen, Universitats-Kinderklinik , Bereich Pneumologie u. Allergologie*

Gottingen, Georg-August-Universitat, Kinder-/Poliklinik

Greifswald, Ernst-Moritz-Arndt-Universitat, Klinik f. Kinder-u. Jugendmedizin*

Hagen, Aligemeines Krankenhaus, Kinderklinik

Halle (Saale), Martin-Luther-Universitat, Klinikum Kréilwitz, Klinik fur Kinderheilkunde*
Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona*

Hamburg, Praxis, Eppendorfer Baum

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. P4d. Pneumologie*

Hannover, CF Ambulanz OE 6870*

Heidelberg, Klinikum der Universitat, Kinderklinik, Abt. Pneumologie*
Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinik der LVA Baden, Abteilung Innere Medizin — Pneumologie
Herxheim bei Landau, Kinderarztpraxis

Homburg/Saar, Universitatskiinik f. Kinder- u. Jugendmedizin, Pad. Gastroenterologie*
Jena, Klinikum der Friedr.-Schiller-Universitat Jena, Klinik f. Kinder -und Jugendmedizin®
Karlsruhe, Stadtisches Klinikum Karlsruhe GmbH, Kinderklinik

Karisruhe, Kinderarztpraxis, Karolinger Stralle

Karlsruhe, Kinderarztpraxis, Siidendstralle

Kassel, Kinderkrankenhaus-Park Schénfeld*

Kiel, Klinik der Christian-Albrechts-Universitat, Klinik fur aligemeine Padiatrie; Poliklinik*
Kirchzarten, Kinderarztpraxis*

Koéln, Kinderkrankenhaus K&In-Riehl, Neonatol. u. padiatr. Intensivstation E2*

* Zertifizierte Ambulanzen
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Kdin, Universitats-Kinderklinik Kéin, Funktionsbereich P&d. Pneumologie u. Allergologie*
Leipzig, Universitatskinderklinik Leipzig, Abt. fur ambulante und soziale Padiatrie*
Liibeck, Medizinische Universitat Liibeck, Klinik fur Padiatrie

Ludwigshafen a. Rh., St. Marien- und St. Annastiftskrankenhaus, Kinderklinik
Magdeburg, Otto v. Guericke Universitat, Med. Fakuitat, Zentrum fir Kinderheilkunde*
Mainz, Universitatskinderklinik, Mukoviszidose Ambulanz*

Mannheim, Gemeinschaftspraxis Kinderarzte, Dres. Ernst-Loewe-Panzer*
Mechernich, Kreiskrankenhaus Mechernich , Klinik firr Kinder- und Jugendmedizin
Minchen, Poliklinik-Kinderpoliklinik, Klinikum Innenstadt der LMU, Pettenkofer Straike*
Miinchen, Medizinische Klinik, Klinikum Innenstadt der LMU, Ziemssenstraike*
Miinchen, Dr. von Haunersches Kinderspital, der Universitat Minchen*

Nauen, Havellandklinik Nauen, Klinik fur Kinderheilkunde

Offenburg, Kreiskrankenhaus Offenburg, Kinderklinik*

Oldenburg, Kinderklinik Oldenburg*

Osnabriick, Kinderhospital Osnabrick*

Osnabriick, Marienhospital Osnabruck, Klinik f. Kinderheilkunde u. Jugendmedizin
Passau, Kinderklinik Dritter Orden, Sozialpadiatrisches Zentrum

Pforzheim, Stadtisches Klinikum Pforzheim, Kinderklinik*

Potsdam, Klinikum Ernst v. Bergmann, Kinderklinik*

Ravensburg, Kinderkrankenhaus, St. Nikolaus*

Regensburg, Klinik St. Hedwig, Kinderkardiologie — Neonatologie*

Rostock, Universitat Rostock, Med. Fakultat, Kinder- und Jugendklinik*

Saalfeld, Thuringen-Klinik; Kinderabteilung, Georgius Agricola

Schwerin, Klinikum Schwerin, Kinderklinik*

Siegen, DRK-Kinderklinik Siegen, Padiatrie

Stuttgart, Olgahospital - Kinderklinik, Padiatrisches Zentrum

Suhl, Pneumologische Praxis*

Trier, Mutterhaus d. Borromaerinnen , Padiatrische Abteilung*

Tiibingen, Universitatskinderklinik*

Ulm, Universitatskinderklinik und Poliklinik, Abt. f. Puimologie u. Allergologie*
Vechta, Stadt. Marienhospital, Kinderabteilung

Wangen, Fachklinik Wangen GmbH, Medizinische Klinik f. Atemwegserkrankungen*
Wangen, Fachkliniken Wangen GmbH, Kinderklinik f. Atemwegserkr. und Allergien*
Wiesbaden, Deutsche Klinik fur Diagnostik, Fachbereich Kinderheilkunde*
Wilhelmshaven, Reinhard-Nieter-Krankenhaus, Kinderklinik*

Wiirzburg, Poliklinik der Universitats-Kinderklinik*

Zwickau, Stadtisches Klinikum "Heinrich Braun", Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin
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Einrichtungen, aus denen bis zum 31.08.2000 noch keine Daten vorlagen:

Bochum, Berufsgenossenschaftliche Klinik Bergmannsheil*

Boblingen, Kreiskrankenhaus Béblingen, Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin*
Borkum, Reha-Klinik Borkum Riff

Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum far Pneumologie u. Thoraxchirurgie
Cottbus, Cari-Thiem-Klinikum Cottbus, Kiinik fir Kinder- und Jugendmedizin
Eibenstock, Allgemeinarztpraxis

Freiburg, Robert-Koch-Klinik, Albert-Ludwig-Universitat Freiburg

Gerlingen, Kiinik Schillerhthe, CF-Erwachsenen-Ambulanz

Greifenstein, Pneumologische Klinik

Hamburg, Universitats-Kinderklinik Eppendorf*

Heidelberg/Rohrbach, Thoraxkiinik der LVA Baden, Abt. Innere Medizin - Pneumologie
Heilbronn, Kinderklinik Heilbronn

Homburg, Medizinische Universitatskiinik Homburg, Innere Medizin*
Karlsruhe, Kinderarztpraxis, Rheinstralle

Kempten/Allgéu, Klinikum Kempten-Oberaligdu GmbH, Abt. f. Kinderheilkunde und Jugendmedizin
Kiel, 1. Medizinische Klinik, CF-Ambuianz

Krefeld, Stadt. Krankenanstalten, Kinderklinik*

Leipzig, Medizinische Kiinik | der Universitat Leipzig, Abt. Pneumologie
Leipzig, Robert-Koch-Kiinik, Station 2

Mannheim, Klinikum Mannheim, Kinderkiinik Haus 2

Marburg, Zentrum fir Kinderheilkunde

Memmingen, Klinikum Memmingen, CF-Ambulanz

Miinchen, Kinderklinik der TU, Miinchen-Schwabing*

Miinster, Kinderklinik d. Universitat

Miinster, Clemenshospital GmbH, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin*
Neubrandenburg, Klinikum Neubrandenburg , Kinderklinik*

Neuruppin, Ruppiner Krankenhaus, Kinderklinik

Neuwied, St.-Elisabeth Krankenhaus , Kinderabteilung

Niirnberg, Studklinikum Nirnberg, Kinderklinik

Plaven, Vogtland-Klinikum Plauen, Kinderklinik*

Wieck/Riigen, AOK-Klinik Rugen, Abt. Kinderheilkunde

Saarbriicken, Pheumologische Praxis*

Schwarzenberg, Facharztpraxis Kinderheilkunde

St. Augustin, Johanniter-Kinderklinik, fur den Rhein-Sieg-Kreis

Teltow, Ludwigsfelde-Teltow GmbH, Kinderabteilung

Worms, Stadtkrankenhaus Worms*
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Qualitédtssicherung Mukoviszidose Stufe i

Dok.-Datum | Ll |
{ggf. Befunde + 1 Woche dokumentieren!)

| | Sex: 1 = minnlich, 2 = weiblich
| | . | . | Geburtsrang GR mit indexpatient
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™ Adoptivinutter = Multer

Datumsangaben: TT.MM.JJ

Behandelnde Ambulanz
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DOKUMENTATION aller Merkmale bel jedem ambuianten Patientenkontakt! *
Bitte Zuireffendes ankreuzen, nicht ausgefiillte Felder gelten als nicht erhobene Befunde!
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* ACHTUNG: Jahrlicher Verlaufsbogen muf} von diesemn Patienten vorliegen! Version 1.0
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Qualitidtssicherung Mukoviszidose Stufe Il

Behandelnde Ambulanz
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Patienten-iD Sex
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e
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| |
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Datumsangaben: TT.MM.JJ
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ia @
Burkhelderia cepacia
ia @
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nein @
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unbekannt (@)

ja @ nein @ unbekannt (@
Hamophil. influenzae
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ja @ nein@ unbekannt @

andere Keime

ja @ nein @

unbekannt (0)
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Pilze

Aspergillus fumigatus

ja(® nein(® unbekannt @ |
andere Pilze |
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| | | SISISISISISISIS)

19A0ULEY ZFD0E - 6b L UIBNSOd - USSYIRSIBPS|N JOWWENSIZIY 0/ 'JUeweEuUSWSIBIIEND 1N) WNJJUSZ (UE USPUAS JUYISYIING ‘ZUBINAUIY I8P U| 1qi3(csan leu|Blio

Version 1.0



Qualitatssicherung Mukoviszidose — Bericht 1999 15

Qualitatssicherung Mukoviszidose — Auswertung der bundesweiten
Erhebung fiir 1999

Die jahrlichen Berichte zur Qualitatssicherung Mukoviszidose mit ihren Zusammenfassungen
und Systematisierungen von Einzeldaten mit Hilfe statistischer KenngréRen sollen einerseits
den Stand der Arbeit in den behandelnden Einrichtungen dokumentieren und andererseits
Anregungen zur Diskussion um mégliche Verbesserungen der Behandlungsqualitat liefern.

Mit der in den Jahren 1995 — 1997 entwickelten Standardstatistik, kénnen im Jahr 1999 jetzt
erstmals 5-Jahres-Ergebnisse bzgl. des Gesundheitsstatus, der kérperlichen Entwicklung
und der Lungenfunktion vergleichend prasentiert werden.

Insgesamt liegen von 1.555 CF-Patienten fir alle 5 Jahre Verlaufsbégen vor. Davon sind von
ca. 1.300 Patienten die Daten der klinischen Untersuchung (siehe Abb. 5, 9} und fir ca.
1.000 Patienten die Lungenfunktionswerte liickenlos fir den Zeitraum dokumentiert (siehe
Abb. 13, 17, 21, 25, 29, 33).

Damit ist nun eine Datenbasis gelegt, flur eine Weiterentwicklung der Standardstatistik mit
ebenfalls standardisierter Langsschnittanalyse und/oder Kohortenergebnissen.
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1. Kurziibersicht:
Datenquelle:

Datenstand:
Beteiligte Einrichtungen:

Beteiligte Patienten:

Verweigerer:

Basisbégen:

Verlaufsbogen:

Daten, entsprechend den Erhebungsbégen fir den
Beobachtungszeitraum 01.01.1999 bis 31.12.1999

31.08.2000

85 (mit Basis- und Verlaufsbogen beteiligt)

5.203, einschlieBlich 227 bis 31.12.1999 verstorbene Patienten
davon 2.726 ménnlich (52 %)

2.477 weiblich (48 %)
110 Patienten (4,0%) - ab Kapitel 2.3 erfolgen die
Auswertungen nur far die 5093 Patienten, die ihr
Einverstandnis erklart haben

5.786, davon 523 Doppelmeldungen

27 Dreifach-Meldungen

2 Vierfach-Meldungen

1995: 2.514
1996: 3.073
1997: 3.474
1998: 3.650
1999: 3.434 = 3.379 Patienten (d.h. ohne Mehrfachmeldungen)

Geburten 1995-1999 (im 1. Lebensjahr CF diagnostiziert):

Neudiagnosen insgesamt:

Todesfilie:

1995: 72
1996: 84
1997: 124
1998: 108
1988: 63

1995: 165
1996: 185
1967: 217
1998: 199
1999: 114

1995: 32
1996: 44
18967: 52
1998: 58
1999: 41

insgesamt zur Transplantation abgegeben: 49 Patienten
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2. Standardstatistik Stufe |

2.1 Struktur der Versorgung in 1999

Fir das Jahr 1999 beteiligten sich bis August 2000 insgesamt 85 Einrichtungen am Projekt
Qualitatssicherung Mukoviszidose. Der wissenschaftliche Beirat legte fest, dass einige der
Auswertungen zur Ergebnisqualitat getrennt fir Einrichtungen mit bis zu 20 Patienten
("kleine" Einrichtung oder "Typ 1"), fur Einrichtungen mit 21-100 Patienten ('mittlere"
Einrichtungen oder "Typ 2") sowie fiir Einrichtungen ab 101 Patienten ("grof3e" Einrichtungen
oder "Typ 3") vorgenommen werden.

Von diesen behandeln 41 Einrichtungen bis zu 20 Mukoviszidose-Patienten, 36 behandeln
21 bis 100 Patienten und 8 Einrichtungen behandeln 101 oder mehr Patienten (Abbildung 11,
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Kliniktyp (Anzahl CF-Patienten 1999)

Abbildung 1: Zahl der Patienten in den Einrichtungen

Die kleinen Einrichtungen betreuen 8 Prozent aller CF-Patienten, die Einrichtungen mittlerer
Grélle 57% und die grof3en Einrichtungen 35%. Die héchste Zahl der CF-Patienten, die in
1999 in einer Klinik versorgt wurde, war 224.

Von den erwachsenen Patienten werden im Jahr 1999 176% in 7 Einrichtungen
unterschiedlicher GréRe fur ausschlieBlich erwachsene CF-Patienten betreut. 80,7% der
erwachsenen Patienten werden in padiatrischen Einrichtungen und 1,7% in gemischten
Einrichtungen betreut. In mehreren (=7) padiatrischen Einrichtungen, mit <30 CF-Patienten
in 1999, sind mehr als 50% der CF-Patienten erwachsen. In 1999 wurden 42,1% aller CF-
Patienten in Universitatskliniken betreut.
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2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der Qualitatssicherungsmafinahme beteiligten
CF-Patienten wird das Alter aller am 31.12.1999 lebenden 4.976 Patienten (= nicht als
verstorben gemeldet) verwendet (d.h. Alter des letzten Verlaufsbogens).

672 (13,5%) von diesen am Projekt beteiligten Patienten waren junger als 6 Jahre, 2196
(44,1%) waren zwischen 6 und 18 Jahre alt und 2108 (42,4%) waren 18 Jahre und alter.

Das mittlere Alter betragt 16,3 Jahre (+9,9). 50% der Patienten sind &lter als 15,0 Jahre.
52,3% der Patienten sind mannlich, 47, 7% weiblich. Die funf altesten Patienten sind
zwischen 57 und 60 Jahre alt .

2 et e e et 2 e e 50
18 - . 45
18 4 v 40
lal. g
=14 . 35 E
s e
=12 L 30 £
[ [od
3 =
E1D L 25 2
g i
& 84 L 20 A
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) @
- 8 L 15 =
E &
4 L 10 :
B
2 4 L 5
0 - — ! : L. O
1980 1885 1980 1985 1986 1997 1988 1999
n=155 n=2268 n=2087 n=2296 n=3582 n=4282 n=4533 n=4978
By mittleres Alter (Jahre) 8.3 11,0 12.7 14,6 15.3 15,7 15.8 16.3
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Abbildung 2: Altersentwickiung der CF-Patienten seit 1980

Die Angaben zum mittieren Alter (Saulen in Abbildung 2- linke y-Achse) und zum Anteil der
erwachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) flr 1980 bis 1990 beruhen auf den Daten der
langjahrigen CF-Register in Frankfurt/Main und Dresden. Sie wurden bei einer
vergleichenden Untersuchung der Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994
vorgestelit [26].
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Abbildung 3: Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten (31.12.1999)

Tabelle 1: Daten zu Abbildung 3: Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten (31.12.1999)

Alter in Jahren Geschlecht  Gesamt
(gerundet) P =ompdipmbich < ey ~Weiblich b
0 15 6 21
1 29 39 68
2 64 82 146
3 86 73 159
4 85 49 134
5 72 72 144
6 88 87 175
7 97 94 191
8 74 87 161
9 114 108 222
10 96 103 199
11 105 98 203
12 104 89 193
13 101 94 195
14 93 76 169
15 106 93 199
16 99 91 190
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i) 99 81 180
18 84 74 158
19 111 78 189
20 68 74 142
21 69 79 148
22 65 58 123
23 52 61 113
24 61 46 107
25 58 k7 95
26 44 27 71
27 & 51 102
28 55 40 95
29 29 41 70
30 45 38 83
31 43 40 83
32 39 45 84
33 43 35 78
34 25 24 49
35 a7 15 b2
36 23 25 48
37 15 16 31
38 16 7 23
39 i 10 17
40 5 8 13
41 14 2 16
42 2 2 4
43 7 3 10
44 2 1 3
45 5 5
46 3 3
51 2 2
B2 1 1
55 1 1
57 2 3 -
59 1 1 2
60 1 1
Gesamt 2.605 | el e i 876 ...
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2.3 Demografische Angaben
Tabelle 2: Verteilung der ethnischen Zugehdrigkeit aller Patienten 1985 - 1999
: n. : s
Kaukasisch 4761 93,5
Tarkisch 118 2,3
Asiatisch 5 0,1
Afrikanisch 6 0,1
Andere 97 1,9
Ohne Angaben 106 2.1
Gesamt 5.093 - 100,0
Tabelle 3: Verteilung des Familienstandes der Patienten in 1999
Patienten unter 18 . |- Patienten 18 Jahre ~ Summe
Jahre - und &lter g R
A e i % o] % n I oy
ledig 2275 89,7 889 81,4 3164 93,8
verheiratet 185 16,9 185 5.5
geschieden 13 1.2 13 0.4
verwitwet
ohne Angabe 7 0,3 5 0,5 12 | 04
Tabelle 4: Verteilung der Wohnsituation der Patienten in 1999
S O E Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre - Summe
Jahre | undélter = E e T e
ing i ienes SN e i & %
bei den Eitern 2237 88,0 524 48.0 2761 81,8
allein in eigen. Wohnung i 0,1 240 22,0 242 7.2
Partnerschaft 1 0,1 298 7.3 299 8,9
Heim u.a. 34 1,5 18 1,6 52 1.5
ohne Angabe 8 0,4 12 1,1 20 0,6
Tabelle 5: Vertellung von Schule / Ausbildung/ Beruf in 1999
- “Patienten. unter 18 Patlenten 18 Jahre - Summe
- Jahre Y und alter il
i iy 1P %'--_. he bl T .%' i 0p
Schiiler 1552 68,0 147 135 1699 50,1
Berufsausbildung 60 2,6 265 243 317 10,2
Berufstatigkeit fi 0.1 419 384 374 12.0
arbeitslos 50 46 47 1.5
Rentner 161 14,7 127 4.1
ohne Angabe 669* 29,3 50 46 688 22,1

*) darunter 596 Patienten unter 6 Jahre
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2.4 Angaben zur Prozessqualitat
2.41 Fehlende Daten

Grundlage der Auswertung 1999 sind 5.786 Basisbdgen aus den Jahren 1995 bis 1999,
einschlieRlich Doppel-, Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus
verschiedenen Einrichtungen. Lasst man die Verweigerer auBer acht, dann bleiben fur die
Betrachtung in Tabelle 6 5.729 Basisbdgen Ubrig (das entspricht 5.153 verschiedenen

Patienten).

Tabelle 6: Verteilung ausgewahiter fehlender Angaben auf den Basisbogen

. alle Patienten
Patientenidentifikation: i

Geburtsrang 30 0,5

Geburtsdatum der Mutter 147 2.6

Dokumentationsdatum 125 22

ethnische Zugehérigkeit 137 24
Diagnosemonat/ -jahr 1729/319 30,2/5,6

Kriterien, die zur CF-Diagnose fuhrten (siehe Kapitel 2.4.2) 307 54

Anzahl der Geschwister 158 2,8

davon Geschwister mit CF 188 3.3

| fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben 1) | 11 0.2

1) wurde in der Auswertung im Abschnitt 2.4.3 als "nicht identifiziert” gewertet

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbeobachtung wird nicht aus dem Dokumentationsdatum,
sondern aus dem Datum der klinischen Messung berechnet. Diese Angabe fehite bei 5 der
Verlaufsbégen. Das Langen-Soll-Gewicht und der Body-Mass-Index konnten nicht berechnet
werden, wenn das Kérpergewicht und/oder die Kérpergroe oder beide Angaben fehlten.

Tabelle 7: Verteilung ausgewénhiter fehlender Angaben bei 3379 Verlaufsbeobachtungen 1999

Patienten unter 6 | Patienten 6 Jahre |  ajie Patienten ]
~ Jahre ~und alter i

n - % fee Y Bk n %
Korpergewicht 1 0,1 3 0.1 6 0,2
Kérpergrélie 2 0,3 9 0.4 14 04
Vitalkapazitat (485) 31 (81,4) 143 6.3 631 18,7
Einsekundenkapazitdt | (486)” | (81,5) 141 6,2 630 18,7
MEF s (489)” | (82,0) 251 9,0 743 22,1
P. aeruginosa 2 1.5 29 1,3 39 1,2
B. cepacia 16 Z.7 78 3.4 95 28
lgG 166 27.9 370 13,3 539 16,0
Komplik./ Sonderprobl. 104 17,4 222 8,0 329 9,74
Antibiotika 21 3,5 38 1.4 60 1,8
weitere relev. Therapien 104 17,4 222 8,0 329 97%

2) bei 5 Patienten war eine exakte Altersberechnung nicht méglich (siehe oben)

3) altersbedingt fehlende Angabe
4) auffallige Steigerung zum Berichtsband 1998
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2.4.2 Diagnosestellung
Tabelie 8: Alter bei Diagnosesteliung
1995 1996 1997 1998 1999 |
n 165 185 217 199 114
Mittelwert in Jahren 3.6 3,4 3.4 3,9 4.8
Standardabweichung 6,2 49 7.0 8,9 9.0
Median 1.2 1.1 05 0.6 1,2
kleinster Wert <01 <01 <01 <01 <0,1
grofiter Wert 52,9 32,9 42.9 576 55.7
im ersten Lebensjahr
diagnostiziert (%) 72(43,6%) | 84(45,4%) | 124(57,1%) | 108(54,3%) | 53(46,5%)
mit 18 Jahren oder spéter
.| diagnost. (%) 3(1.8%) | 2(11%) | 12(55%) 11(5,5%] 9(7,9%])

Tabelle 9: Symptome, die 1999 zu den 114 CF-Diagnosen fuhrten (Mehrfachangaben mdéglich)

Unbekannt
Screeningtest

nur gastrointestinale Probleme

nur pulmonale Probleme
gastrointestinale und pulmonale Probleme
Mekoniumileus

Analprolaps

Geschwisterkind
andere Probleme

- Zahlder o
Patienten %
1 0,9
7 6,1
15 13,2
31 27,2
20 17.5
156 12.2
T 6,1
12 10,5
9 7,9

Im Verfahren ,Qualitatssicherung Mukoviszidose® wird die Diagnosestellung durch den
Natrium- bzw. Chloridgehalt (in mmol/l) in der Pilocarpiniontophorese, eine positive nasale
Potentialdifferenz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger
Kriterien, die zur CF-Diagnose gefiihrt haben ( z.B. Leitfahigkeitsmessung, Osmolalitat oder
positive Pilocarpiniontophorese) dokumentiert.

Bei 307 (6,0%) von 5.093 Patienten sind weder pathologische Schweiltestwerte, noch eine
positive nasale Potentialdifferenz angegeben, noch wurde der Genotyp bestimmt. Zum Teil
handelt es sich um &ltere Patienten, aber 10 Patienten sind z.B. nach 1994 geboren; d. h.
nach Beginn der Qualitatssicherungsmafinahme Mukoviszidose.

Bei 22 Patienten wurde die Diagnose widerrufen.
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2.4.3 Gentypisierung

Von den (ber 700 bekannten fur Mukoviszidose verantwortlichen Mutationen auf dem langen
Arm des Chromosoms 7 treten die meisten nur sehr selten auf. Die haufigste Mutation ist
AF508. Sie wurde 5.502 mal, also in 67,4% der Falle gefunden (Tabelle 101).

50,0% der Patienten sind AF508-Homozygot, weitere 14,8% sind AF508-Heterozygot
(Tabelle 12).

Die Verteilung der Mutationen fir alle 5093 Patienten aus 1995 — 1999 wurde analog dem
US-Bericht fir 1998 [6] aufgeschlisselt.

Tabelle 10: DNA-Analyse

n %

Genotyp nicht bestimmt 1.009 19,8
Genotyp bestimmt 4.084 80,2 .
Gesamt 5.093 100,0 |
Tabelle 11: Mutationshaufigkeit

b n . OAJ
AF508 5502 67,4
G551D 129 1,6
G542X 118 1.4
R553X 131 16
W1282X 27 0,3
R347P 82 1,0
N1303K 120 1.4
R560T
di507 12 0,1
1717-1G->A 42 0,5
A455E 2 0,0
S549N 1 0,0
621+1G->T 4 0,1
R117H 15 0,1
2184dA 3 0,1
R1162X T 0.1
3849+10Kb C->T 46 0,6
Andere 351 43
nicht identifiziert 1576 19,1
Gesamt 8.168 e ek S0 VD
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Tabelle 12: Mutationen

25

: y : 'n ¥ %
2 bekannte Mutationen 2.816 69,0
1 Mutation bekannt, eine nicht identifiziert 960 235
beide Mutationen nicht identifiziert 308 s
Gesamt (genotypisiert) i _ 4.084 100
Tabelle 13: Kombinationen von Mutationen

: e n e

AF508-Homozygot 2.041 50,0
AF508/ andere Mutation 605 14,8
AF508/ nicht identifiziert 815 20,0
nicht AF508/ nicht identifiziert 145 36
beide Allele nicht AF508, aber identifiziert 170 4.2
beide Allele nicht identifiziert 308 7.5
Gesamt . 4.084 100 .

Tabelle 14: Homozygote

AF508 2.041 98 5
G551D 4 0.2
G542X 6 0.2
R553X 5 0.2
W1282X 2 01
R347P 1 01
N1303K 7 03
dI507 1 0.1
621+IG>T 1 0.1
R117H 1 0.1
3849+10KbC—T 1 0,1
Gesamt 2000 e - EiTRIRE
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2.4.4 Therapie

Tabelle 15: Therapie in den Altersgruppen (Angaben analog Verlaufsbogen)

Patienten unter 18 | = Patienten 18 - Summe
~Jahre Jahre und alter e
ol n . R R
keine Antibiotika 215 | 94 50 46 265 7,9
orale Antib. >3, < 250 d/Jahr 1059 46,4 485 44 4 1544 45,8
orale Antibiotika > 250 dfJahr 796 34.9 449 411 1245 36,9
Antibiotika inhal. ganzjahrig 603 26,4 518 47,4 1121 3.2
Anzahl iv-Therapien 0-10 - 0-7 - 0-10 -
keine weitere relev. Therapie 65 2,8 21 1.9 86 25
Pankreaslipase < 10.000 E/kg 1075 47 1 530 48,5 1605 476
Pankreaslipase > 10.000 E/kg 373 16,3 ST 52 430 i e
Ursodeoxycholsaure 787 34,5 419 38,4 1206 35,7
PEG 56 2,5 30 2.7 86 2,5
Insulintherapie 45 20 141 12,9 186 53
orale Antidiabetika 31 1,4 55 50 86 2.5
DNase 596 26,1 431 39,5 1027 30,4
Antiphlogistika 172 7.5 118 10,8 290 8.6
O.-Therapie 53 2,3 169 15,5 222 6,6
assistierte Beatmung 1 0,0 7 0,6 8 0,2
sonstiges 875 38,3 579 53,0 1454 431
Tabelle 16: Pankreasinsuffizienz und Substitutionstherapie
: | . Pankreas-. | .. keine. - Summe
~insuffizienz Pankreas- |
: U] - ineuffimienz ) o £
. e n LA T T n %
Patienten < 18 Jahre 1736 | 76,1 5486 239 | 2282 | 100,0
keine Pankreaslipase 600 | 834
Pankreaslipase < 10.000 E/kg 798 1075
Pankreaslipase > 10.000 E/kg 337 73
Patienten > 18 Jahre 796 72,9 296 27,1 | 1092 | 100,0
keine Pankreaslipase gk - ¥ 123 505
Pankreaslipase < 10.000 E/kg 366 164 530
Pankreaslipase > 10.000 E/kg 48 57

. Angaben laut Verlaufsbdgen
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Tabelle 17: Diabetes mellitus und Insulin bzw. orale Antidiabetika

Diabetes. | kein Diabetes | Summe
~ mellitus | mellitus e
Patienten < 18 Jahre 71 31 2211 96,9 2282 | 100,0
Insulin 40 45
kein Insulin 31 2237
orale Antidiabetika 24 P oot 31
keine orale;w Antidiabetika 47 2204 2251
Patienten > 18 Jahre 178 16,3 914 83,1 1092 | 100,0
Insulin 118 141
kein Insulin 60 951
orale Antidiabetika 44 55
keine oralen Antidiabetika 134 1037

~ Angaben laut Verlaufsbégen

Tabelle 18: Pseudomonas aeruginosa und/oder Burkholderia cepacia und Antibiotikatherapie

- Keime. - | keine Keime | Summe
‘nachgewiesen | nachgewiesen |
e e gl e g N % . ..
Patienten < 18 Jahre 948 41,5 1334 | 58,5 | 2282 | 100,0
Antibiotikatherapie 937 1266 2203
keine Antibiotikatherapie 11 68 79
Patienten > 18 Jahre 802 73,4 290 266 | 1092 | 1000
Antibiotikatherapie 791 276 1067
keine Antibiotikatherapie 11 14 25

2.4.5 Status der Behandlung

Tabelle 19: RegelméaRige Behandlung oder Konsultation

| Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre | Summe
i Jebhre. ; und alter 5y I ove
& n g L e G T N e e
regelméafige Behandlung | 2203 96,5 1048 96,1 252 96,4
zur Konsult. vorgestellt 76 3.3 43 3,9 119 35
ohne Angabe 3 0,1 - - 3 0,1
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2.5 Ergebnisqualitét
2.5.1 GroBe, Gewicht
2.5.1.1 Patienten unter 18 Jahre

Wie schon in den Vorjahren werden einige Ergebnisse in Abhangigkeit von der Zahl der
1999 in der Einrichtung behandelten CF-Patienten dargestellt. Dabei bedeutet

- Typ 1. in der Einrichtung werden bis zu 20 Patienten behandelt,
- Typ 2: in der Einrichtung werden 21 bis 100 Patienten behandelt und
- Typ 3: in der Einrichtung werden 101 und mehr Patienten behandelt.

Tabelle 20 enthalt die Verteilung der Patienten mit einem Langen-Soll-Gewicht von unter

oder ab 90% des Normwertes nach Reinken [22] fur alle Patienten (Zeile Gesamt) und
unterteilt nach Altersklassen fur Einrichtungen aller drei GroRen. (bei klinischer Messung)

Tabelle 20: Langen-Soll-Gewicht fir alle Patienten bis 18 Jahre

Aiter ohne LSG- LSG < 90% LSG = 90% | Mittel- | Standard- N
in Jahren - % 4 om P.w n % | wert abw, oo
bis 2 2 1,6 36 28,8 87 696 | 97,38 11,86 125
2-<4 Su 15,4 203 846 | 99,28 8,47 240
4.<B 38 16,5 193 83,5 | 98,68 10,67 231
6-<8 50 18,0 228 82,0 | 87,96 10,51 278
8-<10 61 21,3 226 78,7 | 98,72 12,25 287
10-<12 78 256 227 744 | 97,58 12,06 305
12-<14 1 0,4 93 34,2 178 654 | 96,18 12,87 272
14-<16 101 36,1 179 63,9 | 96,62 13,30 280
16-<18 87 33,0 177 67.0 | 98,27 1551 264

Gesamt |- 3 0,1.] 581 255 1698 | 744 | 9785 |--12,17 ...| 2.282 |
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Tabelle 21: Langen-Soll-Gewicht fir Patienten bis 18 Jahre in kleinen Einrichtungen (Typ 1)

Alter | ohnelLSG  LSG<90% | LSG:=90% | Mittel- |Standard-| N
in Jahren A % e g it b 0] g ‘wert | abw.
bis 2 1 111 8 889 | 106,74 | 12,11 9
2-<4 3 11,1 24 | 889 | 102,30 | 9,69 57
4-<6 4 17,4 19 | 826 | 99,47 | 10,33 23
6-<8 1 48 20 | 952 | 101,05 | 10,13 21
8-<10 6 188 | 26 | 813 | 97,80 | 11,39 32
10-<12 8 276 | 21 | 724 | 97,80 | 10,58 29
12-<14 5 26,3 14 | 737 | 96,87 | 10,43 19
14-<16 5 23,8 16 | 76,2 | 104,71 | 1562 21
16-<18 5 31,3 11 | 688 | 9848 | 14,70 16
Gesamt 38 19,3 | 159 .| 80,7 | 100,07 | 11,70 197

Tabelle 22: Langen-Soll-Gewicht fir Patienten bis 18 Jahre in mittleren Einrichtungen (Typ 2)

~ Alter - ohne LSG LSG<90% | LSG=90% | Mittel- | Standard- [ N
inJahren| n . SR BT S N ol ] BT T I B wert | abw. :
bis 2 1 1,4 20 28,2 50 704 | 96,92 12.50 71
2-<4 21 16,4 107 836 | 99,02 8,39 128
4-<6 18 14,5 106 855 | 99,18 11,28 124
B-<8 31 203 122 797 | 97,32 10,99 153
8-<10 36 21,8 129 78,2 | 99,85 13,30 165
10-<12 44 268 120 73,2 | 97,20 11,98 164
12-<14 53 349 99 65,1 | 96,34 12,72 152
14-<16 62 39,2 96 60,8 | 95,28 12,58 158
16-<18 62 38,5 a9 615 | 97,25 15,98 161
Gesamt 1 34, 347 272 | @28 | IF2.7 ] 197,58 12.49 1.276

Tabelle 23: Langen-Soll-Gewicht fir Patienten bis 18 Jahre in gro3en Einrichtungen (Typ 3)

Alter ~ohnelLSG | LSG<90% | LSG=>90% | Mittel- | Standard- | N
in Jahren n i e o ot % b astow __wert T abW. -4 [ e
bis 2 1 2,2 15 3.3 29 644 | 96,20 10,06 45
2-<4 13 15,3 14 84,7 | 98,72 8,07 85
4-<6 16 19,0 68 81.0 | 97,73 9,86 84
6-<8 18 173 86 82,7 | 98,28 9,82 104
8-<10 19 21,1 71 78,9 | 96,99 10,26 80
10-<12 26 23,2 86 76,8 | 98,08 12,59 112
12-<14 1 1.0 35 34,7 65 64,4 | 95,81 13,59 101
14-<16 34 2,7 67 66,3 | 97,04 13,39 101
16-<18 20 23,0 67 77,0 | 100,11 14,75 87
Gesamt 2 2 1NN 1SR BT AT T e
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Die Abbildung 4 zeigt die Mittelwerte und 95% Konfidenzintervalle der Mittelwerte fir das
Langen-Soll-Gewicht in den drei verschiedenen Einrichtungstypen in den einzelnen
Altersstufen. Hierbei ist zu beachten, dass gerade bei den Einrichtungen des Typs 1 mit
ihren vergleichsweise wenigen Patienten der Mittelwert des Langen-Soll-Gewichtes von
einzelnen AusreilRern stark beeinflult wird. Die weiten Konfidenzintervalle deuten auf kleine
Fallzahlen und / oder grofe Streuungen hin.
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Abbildung 4: Verteilung des Langen-Soll-Gewichtes in Einrichtungen verschiedener GroRe

Tabelle 24: Subpopulation mit Angaben zum Langen-Soll-Gewicht 1998 und 1999

besser

(T 5%) 29 6,6 289 201

gleich

(+5%) 291 66,4 922 64,1
schlechter

{ 4 5%) 118 26,9 227 15,8
- Gesamt i D e 100 o NiF e el

In Tabelle 24 wird das Langen-Soll-Gewicht von Patienten verglichen, flr die sowohl 1998
als auch 1999 Werte vorlagen. Von den 438 Patienten, die 1998 ein Langen-Soll-Gewicht
unter 90% hatten, stieg dieses 1999 bei 29 Patienten (6,6%) um mehr als 5% des
Normwertes. Bei 291 Patienten blieb es gleich (d.h. es schwankte um hochstens 5% des
Normwertes) und bei 118 Patienten sank es um mehr als 5% des Normwertes ab. Bei den
1438 Patienten, die 1998 Ober 90% des Normwertes lagen, stieg das Langen-Soll-Gewicht
bei 289 Kranken (20,1%) um mehr als 5%.
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Far die Jahre 1995 bis 1999 lagen fur 944 Patienten, die 1999 zwischen 4 und 18 Jahre alt
waren, Werte fur das Langen-Soll-Gewicht vor. Die Abbildung 5 zeigt, dass fir Patienten, die
1999 junger als 14 Jahre alt waren, die Werte von 1995 bis 1999 unsystematisch (d.h. ohne
Trend) schwankte, zum Teil auch abnahmen, wahrend bei Patienten ab 14 Jahren eine
kontinuierliche jahrliche Steigerung zu beobachten war.
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Abbildung 5: Mittleres Langen-Soll-Gewicht fur n=944 Falle mit funf Verlaufsbeobachtungen
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Abbildung 7: Léangen-Soll-Gewicht, <18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)

(Normwert = 90 %, Mittelwert =87 6 %)
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2.5.1.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und alter)

Der Body-Mass-Index (BMI = (K&rpergewicht in kg) / (KérpergrélRe in m)z) wird far
erwachsene Patienten nach Miiller [18] in die Kategorien

- normal (19 < BMI < 25),

- Untererndhrung, Stufe | (17 < BMI < 19),

- Untererndhrung, Stufe Il (16 <BMI < 17) und

- Untererndhrung, Stufe |ll (BMI < 16) eingeteilt.

Tabelle 25: Body-Mass-index fir alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne BMI - BMI<19 | BMI>19 Mittel- | Standard- | = N
in Jahren L [V n % n: |- % | wert | abw. -
18 - <22 2 05 180 47,7 195 51,7 | 19,60 3,02 377
22 - <26 2 0.9 83 36,7 141 | 624 | 20,11 2,90 226
28 - <30 1 05 62 31,0 137 | 68,5 | 20,14 2,50 200
30 - <34 1 06 52 29,7 122 | 69,7 | 20,49 3,03 175

> 34 2 1,8 22 18,3 90 78,9 | 21,31 2,96 114
Gesamt 8 0,7 389 | 365 | 685 | €27 |'2013 4 297 1.092

Der mittlere Body-Mass-Index der Patienten in der Altersklasse von 18 bis 22 Jahre ist
signifikant niedriger (p<0,05) als bei dlteren Patienten (= 30 Jahre).
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Abbildung 8: Verteilung des Body-Mass-Index flr erwachsene Patienten
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Tabelle 26: BMI fir alle Patienten ab 18 Jahre in kleinen Einrichtungen (Typ 1)

Alter ohne BMI BMi<19 | BMI>19 | Mittel- Standard- N:.
in Jahren i Yo % n s n | % | wer © abw. i
18 - <22 10 417 14 58,3 | 19,40 257 24
22 - <26 7 50,0 7 50,0 | 20,11 2,88 14
26 - <30 3 18,2 9 81,8 | 22,08 3,78 19
30-<34 6 40,0 9 60,0 | 19,30 2,64 15
>34 3 i 6 66,7 | 21,23 4,38 9
Gesamt 28 |:384 |- .45 1616 ] 20,15 ] . 3,18 iz
Tabelle 27: BMI flr alle Patienten ab 18 Jahre in mittleren Einrichtungen (Typ 2)
| Alter | ohne BMI BMI < 19 BMI>19 | Mittel- | Standard- [ N
in Jahren n i S T i ¥ n 9% | wert | - abw.
18 - <22 2 0,9 111 47,2 122 | 51,9 | 19,57 2,99 235
22 - <26 2 1,6 44 349 80 63,5 | 20,04 2,89 126
26 - <30 1 0,9 34 31,8 72 67,3 | 19,95 2,39 107
30-<34 25 255 73 745 | 20,73 3,41 98
= 34 2 - 11 16,9 52 80,0 | 21,37 2,80 65
Gesamt 7. 1,1 -] 225 35,7 | 399 63,2 1 20,09:] 298 ‘831
Tabelle 28: BMI f(r alle Patienten ab 18 Jahre in groen Einrichtungen (Typ 3)
Ater | ohneBMI | BMi<19 | BMI>19 | Mittel- | Standard- | = N
‘inJahren | = ‘mno % n % | wert |  abw. '
18 - <22 59 50,0 59 50,0 | 19,71 3,18 118
22 - <26 32 372 54 62,8 | 20,22 2,95 86
26 - <30 26 n.7 56 68,3 | 20,13 2,38 82
30 - <34 1 1,6 21 33,9 40 64,5 | 20,42 2,83 62
=34 8 20,0 32 80,0 | 21,24 2,92 40
Gesamt 1 0.3 146 | 37,6 | 241 | 621 20,181 - 281 -] 288"
Tabelle 29: Subpopuiation mit Angaben zu BMI 1998 und 1999
| 4 1998: <16 | 1 1998:16-<17 | 1998:17-<19 -1998: 219
1999 n pimg ecpee % ] e e e
<16 24 66,7 14 23,7 2 1.1 1 0,2
16 - <17 10 27.8 21 35,6 8 8.1 3 0,6
17 - <19 1 2,8 23 39,0 130 70,3 48 8,9
=19 1 2,8 1 Tal 38 20,5 486 90,3
- Gesamt 36 1000.4 .59 ] 100,01 -185 . | 1000 | 538 | 9000

Die Tabelle 29 zeigt u.a., dass von 538 Patienten, die 1998 einen normalen Body-Mass-
Index hatten, 48 (8,9%) eine Untererndhrung der Stufe 1 entwickelten. Bei vier Patienten
(0,8%) sank der Body-Mass-Index noch weiter ab. Von 244 Patienten mit einer
Unterernahrung der Stufe 1 oder 2 in 1998 hatten 39 (16,0%) in 1999 einen normaien Body-

Mass-Index.
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Abbildung 9: Mittlerer Body-Mass-Index fir n=346 Falle mit funf Verlaufsbeobachtungen

Fur alle Altersgruppen ber 18 Jahre (=Alter in 1999) zeigte sich eine BMI-Erhthung Ober die
Jahre 1995 bis 1999 (p =n.s.)
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Abbildung 10: Body-Mass-Index, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
(BMI ab 19 normal, Mittelwert =20,1 )
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Abbildung 11: : Body-Mass-Index, ab 18 Jahre, bis > 20 Patienten (Typ 2 und 3)

(BMI ab 19 normal, Mittelwert =20,1 )
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2.5.2 Lungenfunktion

4

2,5.2.1 Patienten von 6 bis unter 18 Jahre

Lungenfunktionsdaten wurden nur von Patienten, die mindestens 6 Jahre alt waren,
ausgewertet. Von 471 Kindern zwischen zwei und sechs Jahren lagen 1999 dariiber hinaus
114 Werte fir die Vitalkapazitdt vor. Zur Beurteilung der Lungenfunktion wurden die
Vitalkapazitat (VC), die Einsekundenkapazitdt (FEV1) und der maximale exspiratorische
Fluss bei 25% der Vitalkapazitat (MEF,s) nach Zapletal [29] entsprechend Geschlecht und
Kérpergrée normiert.
Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

vC

MEF; = 60%

> 80%,
FEV1 =>80% bzw.
des Normwertes nach Zapletal.

Tabelle 30: Vitalkapazitat (VC in %) fur alle Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

VC in % (Mittelwert und 95% CI)

90 »

=TT = o g
70 mccmmm e e SR . e
60

8-9 10- 11 12-13  14-15  16-17

Alter (Jahre) in 1999

Einrichtungstyp 1999

1

O <= 20 Patienten

1

A 21-100 Patienten

I

@ > 100 Patienten

Alter . ohne VC VC<80% | VC=>80% | Mittel- | Standard- | N
inJahren| n - o n el n s wert | -abw. | .
6-<8 35 12,6 85 30,6 158 56,8 | 85,54 17,95 278
8-<10 14 49 73 254 200 69,7 | 87,71 16,58 287
10-<12 10 i B 120 39,3 175 57,4 | 82,24 17,88 305
12-<14 10 3.7 104 38,2 158 581 82,72 17,36 272
14-<16 12 43 101 36,1 167 59,6 | 84,78 20,29 280
16-<18 ] 3.4 88 b B 167 63,3 | 85,79 18,95 264
Gesamt 390 53 | 571 | 339 [1.025 | 608 | 84,75| 18,27 ~]|1.688
110
VO = = S i i s RS P = =i i S e

Abbildung 12: Verteilung der Vitalkapazitat (in %) fir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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Die Vitalkapazitat in Prozent der Norm zwischen den einzelnen Altersklassen unterscheidet
sich nicht signifikant.

Die mittleren Vitalkapazitatswerte der Einrichtungen vom Typ 3 liegen zwar héher,
unterscheiden sich aber nicht signifikant von denen der Einrichtungen vom Typ 1 und Typ 2.

Tabelle 31: Vitalkapazitat (VC in %) fur 6-18jahrige Patienten in kleinen Einrichtungen (Typ 1)

Alter | ohneVC | VC<80% VC >80% | Mittel- | Standard- [ N
in Jahren R Ll D e % n o8 ] oowert. ] abwe ]

6-<8 3 14,3 7 333 | 11 | 524 [ 8722 19,20 21
8-<10 1 LB 12 | 375 | 19 | 594 | 8410 | 16,25 32
10-<12 1 3.4 16 | 552 | 12 | 414 | 7526 | 18,54 29
12-<14 11 57,9 8 | 421|717 | 1833 19
14-<16 6 286 | 15 | 71,4 | 89,03 | 23,37 21
16-<18 1 6,3 ] 56,3 6 | 375 | 8204 | 1845 16

| Gesamt 6 43 61 442 | 71 | 514 | 8208 [ 19,30 138 -

Tabelle 32: Vitalkapazitat (%) fur 6-18jahrige Patienten in mittleren Einrichtungen (Typ 2)

- Alter ohneVC | VC<80% | VC=80% | Mittel- | Standard- [ N
in Jahren n o n "% | n ]l % | wert “abw. i
6-<8 11 7.2 50 2.7 g2 60,1 | 84,67 18,61 153

8-<10 10 6.1 38 23,0 117 | 70,8 | 8781 15,67 165
10-<12 5 3,0 62 37,8 o7 99,1 | 82,95 16,67 164
12-<14 5 3,3 58 38,2 89 58,6 | 83,30 17,05 162
14-<16 10 6,3 56 354 892 58,2 | 85,62 18,51 158
16-<18 3 1,9 55 34,2 103 | 64,0 | 85,51 18,08 161

Gesamt 44 | 46 | 319 | 335 | 500 | 610 | 84,95 | 1764 | 953

Tabelle 33: Vitalkapazitat (%) fur 6-18jahrige Patienten in groRen Einrichtungen (Typ 3)

Alter | ohneVC | VC<8% | VvC=80% | Mittel | Standard- | N

inJahren | n | % | n | % | n | "% | wert | abw -
6-<8 21 | 202 | 28 | 269 | 55 | 529 | 8666 | 1659 | 104
8-<10 3 33 23 | 256 | 64 | 71,1 | 89,18 | 1820 90

10-<12 4 36 42 | 375 | 66 | 589 | 83,01 19,16 | 112
12-<14 5 5,0 36 | 347 | 81 | 604 | 8314 | 1755 | 101

14-<16 2 2,0 30 | 386 | 60 |04 8282 | 2072 | 101

16-<18 5 57 4 | @76 |' 58 lea7 | @01 2072 87

Gesamt | 40 | 67 | 191 [ 321 | 364 | 61,2 [ 8507 | 18,89 | 595
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Abbildung 13: Mittlere Vitalkapazitat (%) fur n=567 Falle mit funf Verlaufsbeobachtungen
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Abbildung 14: : Vitalkapazitat, 6 — 17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
(Normwert = 80 %, Mittelwert =82,3%)
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Abbildung 15: Vitalkapazitat, 6 — 17 Jahre, >20 Patienten (Typ 2 und 3)
{(Normwert = 80 %, Mittelwert =85 %)
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Tabelle 34: Einsekundenkapazitat (FEV1 in %) fur alle Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

~ Alter | ohneFEV1 | FEV1<80% | FEV1280% | Mittel- | Standard- [ N
in Jahren n % £ I ‘n | % | wert | abw. :
6-<8 36 | 129 | 85 | 234 | 177 | 63,7 | 9256 | 21,32 | 278

8-<10 17 5.8 72 25,1 198 | 69,0 | 91,63 .67 287
10-<12 10 3.3 113 37,0 182 59,7 | 82,74 23,05 305
12-<14 10 3,7 120 441 142 52,2 | 80,62 23,52 2T
14-<16 13 4.6 119 42,5 148 52,9 | 81,65 26,41 280
16-<18 8 3.0 111 42,0 145 | 549 | 81,24 25,36 264

Gesamt | 94 | 586 600 35,6 992 588 | 8497 | 24,10 1.686

Die mittlere Einsekundenkapazitat in den Altersklassen bis 10 Jahre unterscheidet sich
signifikant von der in den héheren Aliersklassen (p<0,01).
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Abbildung 16: Verteilung der Einsekundenkapazitat fir Patienten 6 — 18 Jahre
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Tabelle 35: Einsekundenkapazitat (%) fur 6-18j. Patienten in kleiner Einrichtung (Typ 1)

Alter. ohne FEV1 | FEV1<80% | FEVi=>80% | Mittel- - Standard- .
in Jahren B o e e 2 s o wert | abw. -
6-<8 4 19,0 4 19,0 13 61,9 | 95,35 16,82 21
8-<10 1 3,1 10 31,3 21 656 | 90,85 21,93 22
10-<12 1 34 14 48,3 14 48,3 | 75,67 21,27 29
12-<14 14 73,7 5 263 | 73,82 21,49 19
14-<16 10 476 11 52,4 | 86,81 30,64 21
16-<18 8 50,0 8 50,0 | 77,94 23,94 16
Gesamt B - e R 43,5 72 .| 52,2 1 83,55 23,95 LH38T

Tabelle 36: Einsekundenkapazitét (%) fur 6-18j. Patienten in mittl. Einrichtungen (Typ 2)

Alter ohne FEV1 | FEV1<80% | FEV1:>80% | Mittel- Standard-| N _
in Jahren n % | n % 1 n % wert | abw.

6-<8 10 6,5 38 248 105 686 | 93,39 22,72 153
8-<10 12 7,3 7 224 116 70,3 | 92,57 21,03 165
10-<12 .’ 3.0 56 341 103 62,8 | 83,88 22,22 164
12-<14 5 33 64 421 83 546 | 81,35 24,34 152
14-<16 10 6,3 57 36,1 91 576 | 83,38 25,75 158
16-<18 3 19 72 447 86 53,4 | 80,87 24,68 161
Gesamt | 45 4.7 |- 324 | 340 584 | 61,3 | 85,83 2398 | 953

Tabelle 37: Einsekundenkapazitat (%) fur 6-18j. Patienten in groRen Einrichtungen (Typ 3)

Alter [ ohneFEV1 | FEV1<80% | FEV1=80% | Mitte- | Standard- | N _
indahren| - n° | % | n | % | n | % | wet | abw £
6-<8 = | 313 23 | 229 590 | 56,7 | 9052 | 19,62 104
8-<10 4 44 25 | 278 | 61 | 678 | 9023 | 2255 90
10-<12 4 3,6 43 | 384 | 65 | 580 | 82,91 24,52 112
12-<14 5 5,0 42 | 416 | 54 | 535 | 8085 | 2262 101
14-<16 3 3,0 52 | 515 | 46 | 455 | 7795 | 126,27 101
16-<18 5 57 31 356 | 51 | 586 | 8258 | 2700 87
Gesamt | 43 | 72 | 216 | 363 | 336 | 565 | 83,89 | 2430 | 595
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Abbildung 18: Einsekundenkapazitat, 6 — 17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 19: Einsekundenkapazitat, 6 — 17 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
(Normwert = 80 %, Mittelwert =85 %)
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Tabelle 38: MEF 25 ( in %) fir alle Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

Alter ohne MEF,s MEF,s < 60% | MEF,s > 60% | Mittel- | Standard- | N

in Jahren n %, o8 M Ee 3E n gL [wert |- Cabw e
6-<8 45 16,2 100 36,0 133 47.8 | 73,96 38,95 278
8-<10 24 84 117 40,8 146 50,9 | 71,42 40,99 287
10-<12 22 7.2 165 541 118 38,7 | 60,69 37,31 305
12-<14 18 6,6 142 52,2 112 41,2 | 58,13 35,20 272
14-<16 26 9,3 149 53.2 105 37,5 | 58,66 40,05 280
16-<18 12 45 165 58,7 97 36,7 | 56,51 38,98 264
Gesamt | 147 8,7 - 828 49 1 | 711 | 42,2 | 63,09 39,13 | 1686

Wie bei der Einsekundenkapazitdt gibt es auch beim MEF,s signifikante Unterschiede

zwischen den Altersklassen (< 10 Jahre) und den héheren Altersklassen (p<0.01).

MEF25 in % (Mittelwert und 95% CI)
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Abbildung 20: Verteilung von MEF 5 fir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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Tabelle 39: MEF ;s ( in %) fUr 6-18jahrige Patienten in kleinen Einrichtungen (Typ 1)

! Alter ohne MEFzs il MEF25< 60% | MEF s .2 60% | Mltte" i St_aﬂda"d“ N
indahren | 'n  |" % | -n | % |vin |7% ) wed | abw. |
6-<8 4 19,0 [ 333 10 47,6 | 66,31 25,15 21
8-<10 1 3,1 10 313 21 656 | 7338 42,21 32
10-<12 2 6,9 19 65,5 8 27,6 | 5424 41,59 29
12-<14 1 5.3 16 84,2 2 10,5 | 40,95 16,13 19
14-<16 1 48 12 571 8 51 || B 49,15 29
16-<18 9 56,8 T 43,8 | 61,44 47,62 16
Gesamt E 65 | 73 529.| 56 .| 406 | 59,93 40,19 | 138
Tabelle 40: MEF s ( in %) fur 6-18jahrige Patienten in mittleren Einrichtungen (Typ 2)
~Alter ohne MEFys | MEF;s <60% | MEF,s>60% | Mittel- Standard- | N
b T % - e M n Saia] St Sisinngs
6-<8 14 9,2 59 386 80 52.3 | 77,56 41,25 153
8-<10 14 10,3 61 0 87 52,7 | 73,47 40,76 165
10-<12 8 49 85 51,8 71 43,3 | 63,51 37,07 164
12-<14 T 46 76 50,0 69 454 | 6252 36,73 152
14-<16 16 10,1 4 4 48,7 65 41,1 | 62,55 39,03 158
16-<18 4 2,5 93 57.8 64 39,8 | 58,44 39,99 161
Gesamt 66 69 | 451 [ 473 | 436 | 45,8 | 66,16 39,62 | 953
Tabelle 41: MEF s ( in %) fur 6-18jédhrige Patienten in groBen Einrichtungen (Typ 3)
~ Alter | ohne MEF,s | MEFx<60% | MEF,>60% | Mittel- | Standard- | N |
in Jahren r e Wl % e 1% ] et mbe
6-<8 2| Mo 4l 327 43| 413| 69,15 36,71 104
8-<10 6 6,7 48| 51,1 38| 42,2| 67,08 41,11 90
10-<12 12 10,7 61 54,5 39| 348| 58,03 36,45 112
12-<14 10 9,9 50| 495 41| 406| 54,52 34,23 101
14-<16 9 8,9 60| 594 2| 7] 5298 39,21 101
16-<18 8 9,2 53] 8089 26| 29,9| 5169 3494 | 87
- Gesamt --72) 1244 304F B19) 218] 368] 5866] - 37,581 595
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Abbildung 21: MEF 5 ( in %) fur n=478 Falle mit funf Verlaufsbeobachtungen
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Abbildung 22: MEF s in %, 6 — 17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
(Normwert = 60 %, Mittelwert = 61 %)
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Abbildung 23: MEF,5 in %, 6 — 17 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)

(Normwert = 60 %, Mittelwert = 63,2 %)
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2.5.2.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und élter)

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

VC  =80%,
FEV1 = 80% und
MEFs > 60% des Normwertes als Qualitatsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die international Oblichen EGKS-Werte nach Quanjer [21] verwendet.

Bezieht man die Vitalkapazitat auf die EGKS-Normen fur die forcierte Vitalkapazitét, dann
sind diese fur 405 der 1.092 erwachsenen Patienten (37,1 %) normal (vgl. Tabelle 42).

Tabelle 42: Vitalkapazitat (VC in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne VC - VC<80% | VC=80%  Mittel- Standard- N
in Jahren A (O R P o R s T weeet abw. R
18 - <22 14 3.7 215 57,0 148 393 | 73,29 22,58 377
22 -<26 14 6,2 128 56,6 84 37,2 | 72,34 20,87 226
26 - <30 9 45 110 55,0 81 405 | 74,20 22,22 200
30-<34 14 8,0 112 64,0 49 28,0 | 70,78 20,30 175

= 34 6 53 65 57,0 43 37,7 | 7443 22,49 114
Gesamt 57 52 4 630 &, 7. ). 406 .37 3:1' 7288 | . 2181 1.092
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Abbildung 24: Verteilung der Vitalkapazitat fur erwachsene Patienten
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Tabelle 43: Vitalkapazitat (%) fur alle Patienten > 18 Jahre in kleinen Einrichtungen (Typ 1)

Alter ohne VC VC<80% | VC=80% | Mittel- Standard-| N

in Jahren Rt L, * T Bl ] e 9% | wert abw. -] e
18 - <22 14 58,3 10 41,7 | 73,80 17,99 24
22 - <26 1 I 8 57,1 5 . | 7T3M 16,65 14
26 - <30 el 36,4 7 63,6 | 83,39 14,65 11
30 - <34 2 13,3 11 73,3 2 13,3 | 64,96 23,76 15
| =34 1 111 3 33,3 5 556 | 77,26 25,06 9
Gesamt - 55 40 54,8 20 |-397 | 7403 [ 19,63 - W

Tabelle 44: Vitalkapazitat (%) fur alle Patienten ab 18 J. in mittleren Einrichtungen (Typ 2)

Alter ohne VC VC<80% | VC=80% | Mittel- Standard-: N
in Jahren a | -% T n | % | wert abw.
18 - <22 10 4.3 138 58,7 87 37,0 | 72,61 23,04 235
22 - <26 7 56 75 59,5 44 34,9 | 70,74 21,48 126
26 - <30 4 a7 58 54,2 45 421 | 73,86 22,66 107
30 -<34 5 51 61 62,2 32 2T | 7316 19,96 98

>34 2 3,1 36 55,4 27 415 | 75,45 23,73 65
Gesamt 28 | 44 | 368 58,3 235 ] 372 |'7283 ] 2228 631

Tabelle 45; Vltalkapaznat (%) fur alle Patienten ab 18 Jahre in groRen Einrichtungen (Typ 3)

~Alter, -] ohne VC SVMC<80% ] VC> 80% - | Mittel- | Standard-. i M

in Jahren n % | n- % 1 n % | wert | abw.
18 - <22 “ 3.4 63 53,4 51 43,2 | 74,51 22,66 118
22 - <26 6 7,0 45 52,3 35 40,7 | 74,52 20,55 86
26 - <30 5 8,1 48 58,5 29 354 | 73,35 22,46 82
30-<34 7 11.3 40 64,5 15 242 | 68,14 19,81 62

| =234 3 7,5 26 65,0 11 27,5 | 72,10 20,07 40
Gesamt 25 | 64 | 2221 872 | 141 | 363 | 73068 ] 2149 | 388
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Abbildung 25: Mittlere Vitalkapazitat in % fiir n=522 Falle mit finf Verlaufsbeobachtungen
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Abbildung 26: Vitalkapazitat, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
{(Normwert=80 %, Mittelwert = 74 %)
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Abbildung 27: Vitalkapazitét, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
(Normwert=80 %, Mittelwert = 73 %)
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Tabelle 46: Einsekundenkapazitat (FEV1 in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre

~Alter | ohne FEV1 | FEV1<80% | FEV1=>80% | Mittel- | Standard- | N
in Jahren n i Ly e % - % | owert ] oabw e
18-<22 | 14 | 37 | 266 | 706 | 97 | 25.7 | 6144 | 26.00 377
22 - <26 13 58 Vii 78,3 36 15,9 | 56,81 23,28 226
26 - <30 8 4.0 147 i385 45 Z2.5 | 5720 26,45 200
30 - <34 12 6,9 145 82,9 18 10,3 | S0.87 22,85 175
>34 4 3.5 g5 83,3 il 13,2 | 5238 23,61 114
Gesamt | 51 4,7 o0 Tl ) 2t 18,3 | &7 .07 2512 |::1.092

Die mittlere Einsekundenkapazitat unterscheidet sich signifikant zwischen der Altersgruppe
(<30 Jahre) und den alteren Patienten (p<0.05).
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Abbildung 28: Verteilung der Einsekundenkapazitat fir erwachsene Patienten
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Tabelle 47: Einsekundenkapazitat (FEV1 in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre in kleinen
Einrichtungen (Typ 1)

~Alter | ohne FEV1 FEV1<80% | FEV12>80% | Mittel- | Standard- | N
inJahren| n | % n g L e e wert | abw. 5y
18 - <22 20 83,3 4 16,7 | 63,14 21,28 24
22 -<26 1 Vst 11 786 2 14,3 | 59,45 21,99 14
26 -<30 v 63,6 4 36,4 | 6642 .97 11
30-<34 2 13,3 12 80,0 1 6,7 | 43,28 24 .47 15
> 34 1 1,1 6 66,7 2 2. | 5855 28,87 "9

- Gesamt 4 8] 450 -1 “THEY 13 17,8 | 58,46 23,93 73
Tabelle 48: Einsekundenkapazitat (FEV1 in %) fur alle Pat:enten ab 18 Jahre in mittieren
Einrichtungen (Typ 2)
~Alter | ohne FEV1 | FEV1<80% | FEV1>80% | Mitel- | Standard- [ N
in Jahren n | % n % n % ‘wert abw.
18 - <22 10 43 167 T 58 24,7 | 60,74 26,80 235
22 - <26 7 56 104 82,5 15 11,9 | 56,15 23,10 126
26 - <30 4 3,7 81 75,7 22 20,6 | 55,38 26,88 107
30- <34 5 5,1 79 80,6 14 .3 | 5317 23,49 98
234 2 =, 1 55 84,6 8 123 | 51.88 24 37 65
Gesamt 28 4.4 486 ] 770.1 117 1. 185 | 5682 ] 2550 -] 631
Tabelle 49: Einsekundenkapazitdt (FEV1 in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre in grof3en
Einrichtungen (Typ 3)
‘Alter | ohneFEV1 | FEV1<80% | FEV1>80% | Mittel- - Standard----- =i
inJahren | n gl vy ot M T O e et abw. 3 o
18 - <22 4 3.4 79 66,9 L] 29,7 | 62,48 2574 118
22 - <26 5 58 62 721 19 22,1 | 57,35 23,98 86
26 - <30 4 49 59 72,0 19 232 | 5830 26,25 82
30-<34 - 8,1 54 87,1 3 48 | 48,28 21,13 62
> 34 1 2.5 34 85,0 5 125 | 5236 21,73 40
Gesamt 19 '] 49 ') 288 | 742" ‘81 | 209 | 67,20 ] 2476 | 3BB..
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Verlaufsbeobachtungen
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Abbildung 29: Mittlere Einsekundenkapagzitat in % fir n=524 Fille mit fanf
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Abbildung 30: Einsekundenkapazitét, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)

{Normwert = B0 %, Mittelwert = 58,5 %)
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Abbildung 31: Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)

{Normwert = 80 %, Mittelwert = 57 %)
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Tabelle 50: MEF 35 (in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter . | ohne MEFs | MEF;s <60% | MEF, > 60% | Mittel- | Standard- | N
in Jahren no oW = 1A (P ‘n | % | wert | - abw. '
18 - <22 34 9,0 277 73,5 66 1251 ST 30,20 377
22 - <26 23 10,2 177 78,3 26 115 | 28,568 26,67 226
26 - <30 21 10,5 156 78,0 23 11,5 | 28,87 27,93 200
30 - <34 23 13,1 140 80,0 12 6,9 22,55 21,59 175

> 34 14 12,3 92 80,7 8 7,0 2423 22,19 114
Gesamt 116 | 1S 842 1| 77,1 ] 135 | 124 :|:30,62° 27,58 - 1.092

Der mittlere MEF25 in % unterscheidet sich signifikant zwischen der Altersgruppe (<30
Jahre) und den élteren Patienten (p<0.05).
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Abbildung 32: Verteilung des MEF ;s flir erwachsene Patienten
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Tabelle 51: MEF 5 (in %) fir alle Patienten ab 18 Jahre in kleinen Einrichtungen (Typ 1}

~ Alter - | - ohne MEF,5 - MEF,s < 60% - "MEF 5 = 60% I Mittel- | Standard- N
inJahren | “mn... "%l n -} % | n ] % ] wet abw. g %
18 - <22 2 8,3 17 70,8 S 20,8 | 44,15 33,59 24
22 - <26 2 14,3 10 71,4 2 143 | 31,73 33,49 14
26 - <30 1 9.1 9 81,8 1 9,1 39,29 34,46 1
30-<34 5 33,3 10 66,7 16,99 13,13 15
>34 3 33,3 4 44 4 2 22,2 | 3912 38,64 9
Gesamt 13 - A T - 10 -t 13,7 ] 3583 32,21 o =

Tabelle 52: MEF 35 (in %} fur alle Patienten ab 18 Jahre in mittleren Einrichtungen (Typ 2)

- Alter ohne MEF,s MEF25 < 60% MEF25 > 60% ..__Mrttei- Standard- | N
in Jahren | % n % n "% ] wert | cabw |
18 - <22 18 N 170 723 47 20,0 | 38,23 30,91 235
22 - <26 8 6,3 104 82,5 14 11,1 | 28.31 25,75 126
26 - <30 6 56 89 83,2 12 11,2 | 29,00 27,52 107
30 - <34 T 7.1 81 82,7 10 10,2 | 25,81 23,66 98

234 5 77 56 86,2 4 62 | 23,79 20,83 65
Gesamt 4 1. 70 500 | 792 87 "} 138 |'31,43:] 27,80 - 631

Tabelle 53: MEF 5 (in %) fir alle Patienten ab 18 Jahre in groflen Emrlchtungen (Typ 3)

~Alter | ohne MEFZS MEFzs <60% - MEF25 >60% | Mittel- Standard-- N
indahren | %l nt %l nm % | wert | abw.
18 - <22 14 11,9 90 76,3 14 11,9 | 33,34 27,71 118
22 - <26 13 15,1 63 73,3 10 11.8 | 29,51 27,29 86
26 - <30 14 17,1 58 70,7 10 12.2 | 20,78 27,72 82
30 - <34 11 17,7 49 79,0 2 32 | 1r.B2 17,90 62

>34 6 150 | 2 80,0 2 a0 | 22,38 20,78 40
Gesamt | 58 149 | 282 |- 753<) 38 | 98] 2823 2610 . 388
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Abbildung 33: MEF 25 in % fur n=448 Falle mit funf Verlaufsbeobachtungen
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MEF25 in % des Normwertes
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Abbildung 34: MEF s in %, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
(Normwert = 60 %, Mittelwert = 35,8 %)
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Abbildung 35: MEF 5 in %, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
(Normwert = 60 %, Mittelwert = 30,9 %)
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2.5.3 Immunglobulin G

Von Pilgrim [20] liegen modifizierte Normalwerte (Mittelwert + Standardabweichung) far
immunglobuline im Serum vor. Geht man davon aus, dass deren Stichprobe geniigend grof3
war und die Werte normalverteilt waren, kann mit Hilfe wvon "Mittelwert =+
2*Standardabweichung” der Bereich geschatzt werden, in dem ca. 95,5% aller Werte einer
gesunden Population liegen.

Tabelle 54: 1gG fur alle Patienten bis 18 Jahre

- Alter ohnelgG | 1gG<2s [-2s<IgG=2s| IgG=2s |Mittel[ Std.- N
inJebwen | .~ .o oL e S s et ] abwe,
_n % n % n % n % L

bis 2 41 | 33,6 8 6,6 61 | 50,0 [ 12 98 | 597 | 461 125
2-<4 é0 | 2598 | 18 69 | 146 | 629 | 10 | 43 | 6,75 | 2,59 240
4-<6 65 | 284 8 35 | 134 | 5685 | 22 96 | 856 | 4,82 231
6-<8 42 |1 154 | 12 44 | 170 | 625 | 48 | 176 | 950 | 3,63 278
8-<10 53 | 188 | 14 50 | 155 | 554 | 58 | 20,7 |10,35| 4,03 287
10-<12 | 40 | 134 | 11 3,7 | 136 | 455 | 112 | 37,5 |11.68| 4,26 305
12-<14 | 37 | 13,9 3 1.1 89 | 333 | 138 | 51,7 112,92 4,30 272
14-<16 | 40 | 145 | 14 5,1 116 | 42,2 | 105 | 38,2 (13,70 | 4,64 280
16-<18 | 33 | 127 | 10 39 | 104 | 40,2 | 112 | 43,2 [13,99| 4,16 264

Gesamt | 411 | 184 | 96 4,3 |1.111] 49,7 | 617 | 27,6 [10,93| 483 | 2.282

Tabelle 55: IgG fir alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne igG IgG <2s |-2s<IgG<2s| IgG=2s |Mittel| Std.- [ N
n Jahren C g e o, el s D s et oabwe |
T n. S “:% n '3;-016." Gegy of - ey -
18-<22 | 62 | 139 | 7 19 | 129 | 344 | 187 | 49,9 |1510| 4,60 | 377
22-<26 | 26 | 118 ]| 2 9 64 | 29,2 | 127 | 58,0 |1593| 4,94 | 226
26-<30 | 19 | 97 2 1,0 | 68 [ 349 | 106 | 544 |1543| 504 | 200
30-<34 16 9.4 4 24 43 | 253 | 107 | 62,9 | 15,94 | 4,87 175
> 34 12 [108] 8 72 | 45 | 405 | 46 | 414 |14,03]| 4,84 114
Gesamt | 125 [ 11,7 ]| 23 | 2,1 | 349 326 | 573 | 536]1536] 4,85 ] 1.092-
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Tabelle 56: IgG fur alle Patienten bis 18 Jahre fiir kleine Einrichtungen (Typ 1)

- Alter ohne IgG IgG <2s |[-2s<igG<2s| IgG=2s |Mitel| Std.- N
in Jahren e P B wert | abw.
. Flits % n- % 1. n. 9% - Fis: %4 - ;
bis 2 6 75,0 2 250 | 557 | 268 8
2-<4 6 222 1 3,7 18 | 66,7 F | 74 | 7,03 | 3,04 27
4-<6 3 13,0 1 43 16 | 65,2 4 174 | 8,76 | 2,93 23
6-<8 1 4.8 3 143 | 14 | 66,7 3 143 | 873 | 4,13 21
8-<10 1 3,1 4 125 | 20 | 62,5 7 219 | 9,39 | 444 32
10-<12 1 3.4 1 34 12 | 414 | 15 | 51,7 |1250] 5,00 29
12-<14 2 10,5 1 §.3 4 211 | 12 | 83,2 |1292]| 4,30 19
14-<16 1 48 11 | 52,4 9 429 |14,98| 6,84 21
16-<18 2 133 | 12.3 2 33,3 6 40,0 |12,79| 4,30 16
Gesamt | 16 8,2 14 | 72 | 105 | 538 | 60 | 308 [1051] 517 | 197
Tabelle 57: IgG fur alle Patienten bis 18 Jahre fiir mittlere Einrichtungen (Typ 2)
Alter ohne IgG lgG<2s |-2s<IgG<2s| IgG=2s |Mitel| Std- | N
En Jahl'en ; . e . . A . ; .. Wert & abW_.- wp
oo BRI = R IR P B % n e TR '
bis 2 24 | 348 4 5,8 » |22 ] 7.2 1590 | 853 71
2-<4 41 | 33,1 6 4.8 72 | 58,1 5 40 | 7,07 | 2,56 128
4-<6 38 | 30,9 5 4.1 M | &7 9 73 | BAT | 242 124
6-<8 25 | 168 6 40 91 | 611 | 27 | 181|978 | 389 163
8-<10 38 | 23,6 6 3T 78 | 484 | 39 | 242 |10,87| 3,77 165
10-<12 | 33 | 204 | 43 63 [ 389 | 59 | 364 |1195]| 4,54 164
12-<14 | 26 | 17,3 1 I 40 | 26,7 | 83 | 553 |13,36]| 4,12 152
14-<16 | 30 | 19,1 5 3,2 60 382 | 62 |395|13,71| 444 158
16-<18 | 21 | 13,2 4 2,5 61 | 384 | 73 | 459 |14,43| 396 161
Gesamt | 276 | 220 | 44 35 | 672:]1 456 | 362 | 289 |11,25| 4,74 | 1.276
Tabelle 58:1gG fur alle Patienten bis 18 Jahre fir grofRe Einrichtungen (Typ 3)
“Alter | ohnelgG IgG<2s |-2s<lgG<2s| IgG>2s | Mittel| Std- | N
R n % | n % n .%. n _:_%._.:.'::___ S st
bis 2 17 | 37,8 4 89 19 | 42,2 ] 1117 621 | 435 45
2-<4 13 | 16,0 9 11,1 | 56 | 69,1 3 37 | 629 | 246 85
4-<6 24 | 28,9 2 24 48 | 57.8 9 108 | 8,04 | 7,30 84
6-<8 16 | 15,7 3 29 65 | 637 | 18 | 176 | 9,27 | 3,08 104
8-<10 14 | 16,1 4 4.6 57 | 655| 12 | 138 | 989 | 4,20 90
10-<12 6 56 3 2,8 61 | 585 | 38 | 352 |11,13] 3,62 112
12-<14 9 9,2 1 1,0 45 | 459 | 43 | 439 |12,31| 4,51 101
14-<16 | 10 | 10,3 8 8,2 45 | 464 | 34 | 351 |13,38| 4,31 101
16-<18 | 10 | 11,8 4 47 38 [447 | 33 | 388 |1341]| 442 87
Gesamt | 119 | 15,1 | 38 48 | 434 | 552 | 195 | 248 |10,58| 485 | 809
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Tabelle 59: IgG fir alle Patienten ab 18 Jahre far kleine Einrichtungen (Typ 1)
Alter | ohnelgG | I1gG<2s |-2s<IgG<2s| IgG=2s |Mittel| Std.- N .
in Jahren 5 o U M B8 R ] 1 G wert | abw.
18-<22 1 42 11 | 458 | 12 | 50,0 |1455| 4,43 24
22-<26 2 15,4 2 15,4 9 69,2 11581 3,72 14
26-<30 4 36,4 [ 63,6 |14,47| 3,09 11
30-<34 1 71 1 7.1 B 3.7 4 50,0 [15,12| 5,98 15
> 34 6 66,7 3 33,3 [13,48| 1,84 9
Gesamt < EBil 1A 1,4 28 4. .3941 38 | 535 VM 73420 1573
Tabelle 60: 1gG fiir alle Patienten ab 18 Jahre fir mittlere Einrichtungen (Typ 2)
- Alter | ohnelgG | 1gG<2s |-2s<IgG<2s| IgG=>2s |Mittel | Std.- N
inJahren| e e g o TR T e e
n % 1 0 1'% n % n % :
18-<22 36 | 155 2 9 69 | 296 | 126 | 54,1 |1547| 4,34 235
22-<26 14 | 114 2 1,6 28 (228 79 | 642 |16,37| 4,84 126
26-<30 12 | 11,3 2 1,9 28 [ 264 64 | 604 [1572] 5,11 107
30-<34 T 7.1 3 3.1 23 1235 65 | 663 |1573| 475 98
>34 9 14,1 4 6,3 24 | 375 27 | 422 |1428]| 5,14 65
Gesamt | 78 | 1256 ] 13 211172 | 27,6 | 361 | 57,9 | 1562] 4.75 631
Tabelle 61: IgG fUr alle Patienten ab 18 Jahre fUr groRe Einrichtungen (Typ 3)
_Alter. | ohnelgG | IgG<2s: |-2s<IgG<2s| IgG=2s |Mittel{ Std- | N
in Jahren| ToLE b e B T wert | abw. | :
n %. n t% y ¥ n 4 OA]. o _%,'_. - e S =y Ry
18-<22 15 | 12,7 5 42 49 | 415 | 49 | 41,5 |1449| 5,07 118
22-<26 10 | 12,0 34 | 410 39 | 47,0 |15,32]| 5,23 86
26-<30 7 9,0 36 | 462 | 35 |449 |1521] 520 82
30-<34 8 13,8 15 | 2589 | 35 | 60,3 |16,49] 4,81 62
z 34 . 7.9 4 106 15 | 395 | 16 | 421 |13,79]| 4,94 40
Gesamt | 43 | 11,5 9 | 24 .| 149-| 35,7 | 174 | 46,4 |1506| 5,11 388
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2.5.4 Mikrobiologie

Tabelle 62: Pseudomonas aeruginosa fir alle Patienten bis 18 Jahre

~Alter ohne Angabe | P. aeruginosaja P. aeruginosanein | N

in Jahren % N s i g %
bis 2 6 48 10 8,0 109 87,2 125
2-<4 8 33 53 22,1 179 74,6 240
4-<6 T 3,0 53 22,9 171 74,0 231
6-<8 8 29 85 30,6 185 66,5 278
8-<10 9 3,1 110 38,3 168 88,5 287
10-<12 16 52 146 47,9 143 46,9 305
12-<14 4 15 167 2.7 111 40,8 272
14-<16 8 29 166 59,3 106 37,9 280
16-<18 9 3.4 161 61,0 94 35.6 264
Gesamt 75 33 941 | 4172 1266 555 2.282

Tabelle 63: Pseudomonas aeruginosa fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter - ohne Angabe P. aeruginosa ja | P. aeruginosa nein N
in Jahren n % L - % BRis % <.
18-<22 1 29 259 68,7 107 284| 377
22-<26 6 2,7 173 78.5 47 20,8| 226
26-<30 8 4,0 149 74,5 43 21,5| 200
30-<34 5 2,9 136 T.T 34 19.4| 175

>34 - 4.4 81 71,1 28 246 114
Gesamt 35\ B2 798 ¥R 2081 - ..237] 1082 -
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Tabelle 64: Pseudomonas aeruginosa firr alle Patienten bis 18J. fur kleine Einrichtungen (Typ 1)

Alter ohne Angabe P. aeruginosa ja | P.aeruginosanein | N
in Jahren - % e e TR BN o Ml
bis 2 2 222 7 77,8 9
2-<4 1 AT 5 18,5 21 77,8 27
4-<6 6 26,1 17 73,9 23
6-<8 4 19,0 17 81,0 21
8-<10 1 4.3 12 37,5 19 59,4 32
10-<12 1 34 16 582 12 41 4 29
12-<14 9 47 4 10 52,6 19
14-<16 1 48 11 52,4 9 42,9 21
16-<18 10 62,5 6 37,5 16
Gesamt 4 2,0 i) 381 ] 118 59,9 197

Tabelle 65: Pseudomonas aeruginosa fiir alle Patienten bis 18 J. fiir mittl. Einrichtungen (Typ 2)

Alter- ohne Angabe P. aeruginosaja | P.aeruginosanein | N
inJahren | - n % Bl [ Tl IOLLE EEE B. L iy
bis 2 6 8,5 5 7,0 60 84,5 71
2-<4 6 47 27 21,1 95 74,2 128
4-<6 [ 56 26 21,0 91 73,4 124
6-<8 8 5.2 44 28,8 101 66,0 153
8-<10 L4 472 60 36,4 98 59,4 165
10-<12 1% 9,1 - 65 39,6 84 51,2 | 164
12-<14 2 1.3 o1 59,9 59 38,8 152
14-<16 4 4.4 88 587 63 39,9 158
16-<18 6 a7 95 59,0 60 - Tif*. 161
_Gesamt 64 50 = 501 208 e AL e 13275

Tabelle 66: Pseudomonas aeruginosa fur alle Patienten bis 18J. fur grofe Einrichtungen (Typ 3)

Alter | ohneAngabe | P._aeruginosaja | P. aeruginosa nein N
inJahren| n % e e a0ty TR RS L (B D e 2=
bis 2 3 6,7 42 93,3 45
2-<4 1 1.2 21 247 63 74,1 85
4-<6 21 25,0 63 75,0 84
6-<8 ¥ 35,6 67 64,4 104
8-<10 1 1,1 38 422 51 56,7 90
10-<12 65 58,0 47 42,0 112
12-<14 2 20 57 56,4 42 41,6 101
14-<16 67 66,3 34 33,7 101
16-<18 3 34 56. 64.4 28 32,2 87
Gesamt = 0,9 - S “ 45,1 ], 437 1..540 809
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Tabelle 67: Pseudomonas aeruginosa fur alle Patienten ab 18 J. fur kleine Einrichtungen (Typ1)

Alter | ohne Angabe | P. aeruginosa ja P. aeruginosa nein N
in Jahren | L D it e MLl Mgy ' - bl W JlineBs
18-<22 138 54,2 11 458 24
22-<26 11 78,6 3 21,4 14
26-<30 8 72,7 3 27,3 11
30-<34 2 13,3 8 533 5 33,3 15
>34 4 44 4 5 55,6 9
Gesamt ¥ 2.7 44 . 60,3 & - 3 rar

Tabelle 68: Pseudomonas aeruginosa fir alle Patienten ab 18 J. fur mittl. Einrichtungen (Typ 2)

Alter |  ohne Angabe | P.aeruginosaja | P.aeruginosanein | N
in Jahren n % L . N el Vool R I '
18-<22 T 3,0 159 877 69 29,4 235
22-<26 -, 1,6 96 76,2 28 22 126
26-<30 3 2,8 72 67,3 a2 29,9 107
30-<34 76 77,6 22 22,4 g8

>34 3 46 43 66,2 19 29,2 65
Gesamt 2 2.4 -~ 446 7 1 1" 269 | 631

Tabelle 69: Pseudomonas aeruginosa flir alle Patienten ab 18 J. fir groBe Einrichtungen (Typ 3)

Alter ~ohne Angabe = | P. aeruginosaja | P.aeruginosanein | N

inJahren | n W e L R e e e e
18-<22 4 3.4 87 73,7 27 22,9 118
22-<26 4 47 66 76,7 16 18,6 86
26-<30 5 6,1 69 84,1 8 9.8 82
30-<34 3 48 52 83,9 7 112 62
234 z 50 34 85,0 4 10,0 40
Gesamt 18 46 | 308 | -794°- | . 62...].-16,0 388
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Tabelle 70: Burkholderia cepacia fiir alle Patienten bis 18 Jahre
Alter ohne Angabe Burkh. cepaciaja | Burkh. cepacia nein N
in Jahren | n % n B LT T T
bis 2 6 48 119 95,2 125
2-<4 15 8.3 2 .8 223 929 240
4-<6 18 7.8 213 92,2 231
6-<8 16 5,8 4 14 258 92,8 278
8-<10 20 7.0 267 93,0 287
10-<12 24 7.9 5 1,6 276 90,5 305
12-<14 13 4.8 5 1,8 254 93.4 272
14-<16 19 6,8 6 2,1 255 91,1 280
16-<18 16 61 4 1,5 244 92,4 264
Gesamt 147 6,4 26 1.1 2.109 92,4 ¥ vl
Tabelle 71: Burkholderia cepacia fiir alle Patienten ab 18 Jahre
- Alter ohne Angabe Burkh. cepacia ja Burkh. Cepacia nein N
in Jahren o % 8" TR n '
18-<22 24 6.4 12 3,2 341 90,5 7
22-<26 13 58 9 40 204 90,3 226
26-<30 11 5.5 6 3,0 183 91,5 200
30-<34 8 46 4 2.3 163 93,1 175
>34 7 6,1 2 1,8 105 92,1 114
Gesamt B3 58 33 3,0 CEE6 - | 812 | 1083
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Tabelie 72: Burkholderia cepacia fir alle Patienten bis 18 J. fur kleine Einrichtungen (Typ 1)

Alter ohne Angabe Burkh. cepacia ja Burkh. cepacianein | N |
in Jahren VRNt I F. 1. G| B i e >
bis 2 ¢ 100.0 9
2-<4 2 7.4 =5 92,6 27
4-<6 3 13,0 20 87,0 23
6-<8 3 14,3 1 4.8 ¥ 81,0 21
8-<10 4 12,5 28 87,5 32
10-<12 1 3.4 2 6.9 26 89,7 29
12-<14 1 5,3 18 94,7 19
14-<16 1 4.8 20 95,2 21
16-<18 1 6,3 18 93,8 16
Gesamt L S [ #7) gl | 2,5 178 - 904 | 197

Tabelle 73: Burkholderia cepacia fur alle Patienten bis 18J. flr mittiere Einrichtungen (Typ 2)

Alter |  ohne Angabe f%urkh._ cepacia ja __I-E’:urkh. cepacianein | N
inJahren| n - ol n e e 9% i
bis 2 6 8,5 65 91,5 i
2-<4 11 8,6 2 1,6 115 89,8 128
4-<6 13 10,5 111 89,5 124
6-<8 13 8,5 3 2,0 137 89,6 153
8-<10 14 8,5 151 91,5 165
10-<12 23 14,0 3 1.8 138 841 | 164
12-<14 10 6,6 4 2,6 138 90,8 153
14-<16 18 11,4 3 1,9 137 86,7 158
16-<18 13 8,1 2 1,2 146 80,7 161
Gesamt 121 95 7 1.3 1138 -4 "B32 ]| 1276

Tabelle 74. Burkholderia cepacia fir alle Patienten bis 18 J. fur grofte Einrichtungen (Typ 3)

- Alter | chne Angabe - Burkh. cepacia ja | Burkh. cepacianein:| - N
G R Rt s [ " SRR e e [ R L e R Sl | o
bis 2 45 100,0 45
2-<4 2 24 83 97,6 85
4-<6 2 2,4 82 97,6 84

6-<8 104 100,0 104
8-<10 2 2,2 88 97,8 90
10-<12 112 100,0 112

12-<14 3 3,0 98 97,0 101
14-<16 3 3,0 98 97,0 101
16-<18 3 3,4 1 11 83 95,4 87
Gesamt o e Sk T T R N TR E R
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Tabelle 75: Burkholderia cepacia fir alle Patienten ab 18 J. fUr kieine Einrichtungen (Typ 1)

Alter ohne Angabe Burkh. cepaciaja - | Burkh. cepacianein | N
in Jahren ). - oo i n % n .
18-<22 2 8,3 1 42 21 87,5 24
22-<26 1 7.1 1 A 12 85,7 14
26-<30 1 9,1 10 90,9 11
30-<34 2 13,3 13 86,7 158
>34 1 33 s 8 88,9 9
Gesamt 5 T e | NET el | EI7 ™S

Tabelle 76: Burkholderia cepacia fiur alle Patienten ab 18 J. fr mittlere Einrichtungen (Typ 2)

Alter ohne Angabe Burkh. cepacia ja | Burkh. cepacia nein N
in Jahren B At %, n o il i e o
18-<22 i 7,2 9 3.8 209 88,9 235
22-<26 s 56 6 4.8 113 89,7 126
26-<30 6 5.0 3 2,8 98 91,6 107
30-<34 3 a1 3 3.1 92 93,9 98

>34 5 7.0 1 1.5 59 90,8 65
Gesamt 38 6,0 22 B <k 80,5 631

Tabelle 77: Burkholderia cepacia fur alle Patienten ab 18 J. fur groBe Einrichtungen (Typ 3)

~ Alter chne Angabe Burkh. cepaciaja | Burkh.cepacianein | N
in Jahren n 1 B n' o o w9 - g p n Vg | b o4 TEee ;
18-<22 , 4,2 2 ¥ | 111 94,1 118
22-<26 < 5.8 2 2,3 79 91,9 86
26-<30 5 6,1 2 2,4 (] 91,5 82
30-<34 3 4.8 1 1,6 58 B3,5 62
>34 2 5.0 38 95,0 40
Gesamt 20 . Dl - if 1 M8 <y 3 o B0 EE
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2.5.5 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 387 (17 %) der 2282 Patienten unter 18 Jahren wurden keine Komplikationen oder
Sonderprobleme gemeldet. Von 1092 Patienten, die 18 Jahre und alter sind, wurden 213 mal
(19,5 %) keine Probleme gemeldet. Folgende wesentliche Probleme traten auf:

Tabelle 78: Pulmonale Komplikationen

- Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre Summe
Jahre und &lter - e [Ty w13
n % n - % n %
ABPA 120 50 91 8.3 211 6,3
Pneumothorax 12 0,5 9 0,8 21 0,6
Massive Hamoptoe 8 0.1 36 3.3 39 j =
Tuberkulose 3 0,1 “ 04 7 0,2
Tabelle 79: Gastro-intestinale Komplikationen
Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre | = Summe -
“Jahre . . und élter y T | ==
n % LR L W n %
Exokr.
P e 1736 76,1 796 72,9 2532 75,0
Hepatobilidre Kompl. 341 14,9 184 16,8 525 15.6
Diabetes mellitus 71 =3 178 16,3 249 7.4
DIOS 66 2,9 40 3,7 106 3,1
Tabelle 80: Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen
' ' Patienten unter 18 | Patienten 18 Jahre |  Summe
R I .%' L N B | oy 1%
Nasenpolypen-OP 119 22 41 3,8 160 47
Begleit. Erkrankungen 178 7.8 149 13,6 327 97

Tabelle 81: Mehrfachkomplikationen : gleichzeitiges Auftreten von Pneumothorax und/oder

ABPA und/oder Hepatobiliare Komplikationen und/oder Diabetes mellitus

|; - | Patienten unter 18 | Patienten 18.Jahre. | .- Summe
: ~Jahre el e i e

| SR ia e 80 T el 1 el BN RS S i e
2 Komplikationen 56 15 [l 6,5 Tl 3.8

'3 Komplikationen 3 0.1 4 0,4 7 0,2

Bei 8 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.




Qualitatssicherung Mukoviszidose — Bericht 1999 71

3. Zusammenfassung Standardstatistik Stufe |

Seit 1995 wurden im Verfahren Qualitatssicherung Mukoviszidose bis zum 31.12.1999 die
Daten von 5.203 Patienten erfasst. Davon gaben 5.093 Patienten eine Einwilligung zur
weiteren Auswertung ihrer Daten.

20 50
18 45
168 40
5 F
£ L
K] £ :
3 * % Das mittlere Alter der CF-
= “%  Patienten und der Anteil der
§° * ¢ Erwachsenen stiegen von
= 2 . A . .
1° “§ 1995 bis 1999 kontinuierlich
X “2 an. (siehe Abbildung 2, Kapitel
! , £, 23
2 1980 1988 1990 1985 16096 1097 1008 1600 D
n=155 n=22088 n=2087 a=2200 n=3502 aA=4282 n=4833 n=4370
ez m ittleras Alter (Jahn)E 8.3 11,0 12.7 14.8 5.3 5.7 14.8 10-.3_
b > = 12 Jahre In % 1.3 18.7 288 a7z 341 35.7 39.0 42.0

1999 verstarben 41 Patienten.

Die (kumulative) Uberlebenswahrscheinlichkeit mindestens 40 Jahre alt zu werden, betrug
in 1999 ca. 30% (berechnet mit Hilfe von alterspezifischen Mortalitatsraten).

{Einzelheiten siehe Kapitel 4.)

Der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit lag in 1999 bei 31,6 Jahren. (Einzelheiten
siehe Kapitel 4.)




w ~ Qualitatssicherung Mukoviszidose — Bericht 1999

Tabelle 82: Ergebnisqualitat fir den Beobachtungszeitraum 01.01.1999 bis 31.12.1999

Parameter - i Patienten .. Patienten . Patienten
unter 6 Jahre von 6 bis 18 Jahre | 18 Jahre und élter
 (n=596) - {n=1.686) - . (n=1.092)
LSG > 90% 81,0 % 721 % -
ohne Angaben 03% <0,1% -
| BMI >19 - - 62,7 %
| ohne Angaben - - 0,7 %
VC > 80% - 60,8% 37.1%
ohne Angaben - 5,3% 52%
FEV1 = 80% - 58,8% 19,3%
ohne Angaben - 5,6% 4 7%
MEF; =>60% - 42.2% 12,4%
ohne Angaben - B,7% 10,5%
IgG -2s<lgG=2s 57.2 % 45 7% 32,6%
ohne Angaben 27.9% 14,5% 11,7%
Ps. aerugin. negativ 77,0% 47.9% 23,7%
unbekannt 3,5% 3,2% 3,2%

LSG-Mittetwert

100

e

i o TR R S ———— =

R s e e e S =

85

Alter (Jahre) in 1999

D 15G (%) 1995

Die kérperliche Entwicklung sowie
die Vitalkapazitidt und die Ein-
sekundenkapazitat weisen zwischen
1995 bis 1999 fir einige Alters -
gruppen deutliche Verbesserungen
auf.

Nebenstehend werden stell-
vertretend die Mittelwerte, der Jahre
1995 — 1995, fur das Langen-Soll-

X |56 w) 1986 Gewicht fiir 944 Patienten unter 18

Jahren in 1999 gezeigt (Abbildung

4 LSG (%) 1997 5)
" 56 o) 1ses Di€ jahrlichen Anderungen fur die

jungere Altersgruppe ( sind gering

® 156 (%) 1999 (siehe Skala auf der y-Achse),

deuten aber eventuell einen Trend
an.

Weitere Einzelheiten siehe
Abbildung 9, Abbildung 13,
Abbildung 17, Abbildung 25 und
Abbildung 29.
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Tabelle 83: ,Highlights” der Ergebnisse 1995 - 1999 in Deutschland
' - | Deutschl. | Deutschl. | Deutschl. | Deutschl. | Deutschi.
Parameter _ 1.8 T 5 o WS 1‘1- : 1:."1'.-_: '
- § i .3 Q. 31.12. - 31.12. 31.12.
1995 *) 1996 *':|' 1997 *) 1998)* 1999
Patientenzahl 2.296 3.480 4.486 4.967 5.203
neu diagnostiziert 165 185 217 199 114
Anteil neu diagnostizierter 7.2 % 53% 48 % 40 % 2,2%
mittleres Alter bei Diagnose 3,6 Jahre | 3,4 Jahre | 3.4 Jahre | 3,9 Jahre | 4,8 Jahre
Median des Alters bei Diagnose 1,2 Jahre | 1,1 Jahre | 0,5 Jahre | 0.6 Jahre | 1,2 Jahre
Sterbefalle 32 44 52 58 41
Mortalitatsrate (bezogen auf in dem 1,2 13 1.4 L 1.2
Jahr beobachtete Falle) pro 100 pro 100 pro 100 pro 100 pro 100
Median des Uberlebens - - 293 296 31,6
mittleres Alter ** 13,8 Jahre | 14,8 Jahre | 15,5 Jahre | 15,8 Jahre | 16,3 Jahre
Median des Alters ** 12,6 Jahre | 13,4 Jahre | 14,2 Jahre | 14,5 Jahre | 15,0 Jahre
Anteil Patienten > 18 Jahre ** 29,6 % 338% 37.0% 39,0 % 40,8%
Zahl der Patienten = 18 Jahre ** 660 1.151 1.609 1.861 2.028
Geschlecht (mannlich) 524 % 52,7 % 53.1% 52.5% 52,3%
mittleres LSG fir Patienten < 18 J. 96,9 97 97,1 97.4 97,9
mittlerer BMI fur Patienten = 18 J. 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 FEV1 in % der Norm 73.4 % 73,6 % 73,3 % 73.4 75,4
mittleres MEF 5 in % der Norm 51,1 % 48,7 % 505 % 49 4 54,5
Mikrobiologie
Pseudomonas aeruginosa positiv| 56,9 % 56,0 % 54 0 % 53,8 % 52,1%
| Burkholderia cepacia positiv 24 % 2,7 % 2,0% 23% 1,8%
Genotyp bestimmt 76,1 % 71,2% 74,6 % 75,2 % 80,2%
Pankreasenzyme 90,5 % 90,8 % 91,3 % 75,6 % 60,3%
teilnehmende Einrichtungen 62 90 97 87 85

*} Eventuelle Abweichungen zu den jahrlichen Berichten von 1995 [27] ,1996 [28],1297 [29]
und 1998 [30] resultieren aus dem unterschiedlichen Datenstand. Die Daten dieser Tabelle
entsprechen dem Datenstand vom 31.08.2000.

**)am 31.12. des jeweiligen Jahres
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Tabelle 84: Highlights” der Ergebnisse 1998 in Deutschland im Vergleich mit friheren der

jahrlichen Datenreports aus den USA [7] und Frankreich [9]

L Deutschl. | USA Frankréich’}
Parameter VLI PSR ISR el b
= LT g oy 31.12. 21
- 1999 1999 1998 |
Patientenzah| 5203 21.044 2.811
neu diagnostiziert 114 906 - I
Anteil neu diagnostizierter 22 % 4.3% 3,3%
mittleres Alter bei Diagnose 4.8 Jahre | 3 Jahre 3 Jahre
Median des Alters bei Diagnose 1,2 Jahre | 1,5 Jahre | 0,4 Jahre
Sterbefalle 41 382 -
Mortalitatsrate (bezogen auf .l.n dem 1.2% 1.8% 2. 2%
Jahr beobachtete Falle)
Median des Uberlebens 31,6 32,3 -
mittleres Alter 16,3 Jahre | 16,4 Jahre | 14,3 Jahre
Median des Alters 15,0 Jahre | 14,3 Jahre | 13,0 Jahre
Anteil Patienten > 18 Jahre 40,8% 37% 33,1%
Zahl der Patienten > 18 Jahre 2028 - -
Geschlecht (mannlich) 52,3% 53.2% 51,6%
mittieres LSG fir Patienten < 18 J. 97,9 - -
mittlerer BMIi fur Patienten > 18 J. 20,1 - -
mittleres VC in % der Norm 80,3 . 85% 80,8%
mittleres FEV1 in % der Norm 75,4 73% 69%
mittleres MEF 25 in % der Norm 54,5 - -
Mikrobiologie
Pseudomonas aeruginosa positiv| 52,1% 60,6% 45 8%
Burkholderia cepacia positiv 1,8% 3,5% 2,8%
Genotyp bestimmt 80,2% 67% -
Pankreasenzyme 60,3% 93,1% 91,0%
teilnehmende Einrichtungen 85 - 71

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und ihren Patienten fiir die Uberlassung

ihrer Daten.
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4. Sonderauswertung Mortalitét
B. Wiedemann

4.1 Allgemeines

Fir die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 1999 wurden 227 CF-Patienten als verstorben
gemeldet. Tabelle 1 enthdlt Angaben zu Alter, Geschlecht und Todesursachen der
Verstorbenen.

Tab.1: Ubersicht Uber die von 1995 bis 1999 verstorbenen Patienten

1995 1996 1997 | 1998 '- 1999_-

Zahl der Verstorbenen 32 44 52 58 41
davon méannlich in % 50 43 2 596 58,6 48 8
Verstorbene unter 18 Jahre in % 469 18,2 AT 32.8 26.8
Mittleres Alter aller Verstorbenen 20,2 21,9 22 5 23,5 23,8
(+SD) (+6,9) (+7) (+7,3) (+9,8) (£8.8)
Median Sterbealter 18,2 22,9 23.4 23 23,3
Mittleres Alter der verstorbenen 19,2 71:3 236 246 23,1
ménnlichen Patienten (+SD) (+8] (£8,6) {7 (x10,4) (£9,4)
Mittleres Alter der verstorbenen 21,1 22,4 20,9 22,1 24 4
weiblichen Patienten (+SD} (+5,7) {(+5,7}) (+7,7) (+8,9) i+8,4)
Angaben zu Todesursachen
{Mehrfachnennungen méglich)
nicht CF-relevant {%) 0 9.1 54 5,2 49

kardiopuimonal (%) 90,6 84,1 80,8 81 78

hepato-intestinal (%) . 0 4.5 9,6 12.1 9,8

CF-relevant-and.Ursache (%) 18,8 4.5 11.5 3,4 9,8
o i Il I e ol

Tabelle 1 enthalt auch Angaben zur Letalitdt in den Jahren 1995 bis 1999 entsprechend
dem Datenstand vom 31.8.2000. Die Letalitat fir 1999 ist geringer als die fir die Jahre
zuvor. Méglicherweise muss sie in den nachsten Jahren nach Eingang von Nachmeldungen
nach oben korrigiert werden.

Von den 227 in den Jahren 1995 bis 1998 verstorbenen Patienten starben 6 Patienten im
Alter von unter 6 Jahren, 16 Patienten im Alter von 6 bis 11 Jahren und 48 Patienten im
Alter von 12 bis 17 Jahren (Abb. 1 und Tab. 2).
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Zahl der Verstorbenen
20
18
14 ‘
12
10
8
6 7
4 “‘i
I S e
o ‘
0 5 10 45 50 55 Jahre -
1999 & 1. 1 [ 1) 3211231312 121122220 2 1 [}
1998 B3| 1 | [ ] hhbez hiseaBapzazhimisas ol | 1l ol BT T[T {11 ]
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Abb. 1 Altersverteilung der von 1995 bis 1999 verstorbenen Patienten (Alter gerundet)

Der jungste Patient starb im Alter von 3 Wochen, der alteste mit 57 Jahren. Zwei der 3 vor
Vollendung des 1. Lebensjahres verstorbenen Patienten hatten einen Mekoniumileus.
Die haufigsten Todesfélle traten im Alter zwischen 15 und 33 Jahren auf.

Ein Ziel des Projektes "Qualitatssicherung Mukoviszidose” in den nachsten 10 Jahren ist es,
dass alle Patienten das 18. Lebensjahr erreichen.

Tabelle 1 zeigt, dass kardiopulmonale Probleme in allen Altersgruppen die dominierende
Todesursache darstellten. Das trifft selbst auf die Patienten zu, die junger als 6 Jahre waren.
Weitere Angaben sind in Tabelle 2 enthalten.
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Tab. 2: Altersverteilung und Todesursachen von 1995 bis 1899
<6 6-<12 | 12-<18 | 18-<24 | >24
~Jahre | Jahre | Jahre | Jahre | Jahre
Anzahl der verstorbenen Patienten 6 16 48 56 101
Angaben zu Todesursachen
{Mehrfachnennungen moglich)
nicht CF-relevant {in %} 16,7 0 42 3,6 6,9
kardiopulmona! {in %} 50 87.5 81,3 91,1 79,2
hepato-intestinal {in %} & T 0 6,3 3,6 11.8
CF-relevant - andere Ursache {in %] 16,7 12.5 14,6 1.8 8,9

Die Anzahl der in den Altersklassen <6 Jahre, 6 bis <12 Jahre, 12 bis <18 Jahre, 18 bis <24
Jahre und =24 Jahre verstorbenen Patienten ist unabhangig vom Geschlecht.
Aus Abbildung 2 erkennt man ebenfalls, dass das Sterbealter bei mannlichen und weiblichen

CF-Patienten etwa gleich verteilt ist.

Sterbealter in Jahren

55
50

45

40
35
30
25
20
15
10

Anzahl der Patienten

minnlich (n=120) I weiblich (n=107)

Abb. 2: Geschlechtsverteilung der von 1995 bis 1999 verstorbenen Patienten
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Der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit betrug 1999 31,6 Jahre (Abb. 3).
88% der Patienten iiberlebten mindestens 18 Jahre. Die Wahrscheinlichkeit, 40 Jahre alt zu
werden, betrug mehr als 30%.

prem— . emssrmsnams e w2y PR — —
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Abb. 3: Kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit im Jahr 1999

Die kumulative Uberiebenswahrscheinlichkeit in Abbildung 3, die mit Hilfe von
altersspezifischen Mortalitatsraten berechnet wurde (Warwick et al., Clayton et al.), kann nur
so zuverlassig und genau sein, wie es die in der Datenbank enthaltenen Meldungen sind. Da
es sich bei der Uberlebenswahrscheinlichkeit um einen sehr sensiblen Parameter handelt
und da in den letzten Jahren nach den jghrlichen Querschnittsanalysen klinische
Verlaufsdaten bzw. Todesfille nachgemeldet wurden, sollten im nachsten Jahr die
Uberlebenswahrscheinlichkeiten fur 1997 bis 1999 mit den aktuellen Daten validiert werden.
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4.2 Vergleich von Ergebnisparametern fiir verstorbene und lebende
Patienten

Im Berichtsband 1998 [30] wurde gezeigt, dass sich mit Ausnahme des Lingen-Soll-
Gewichtes der unter 6 Jahre alten Patienten die aktuellsten Werte fir Langen-Soll-Gewicht,
Body-Mass-Index , VC und FEV1 fur verstorbene und lebende Patienten signifikant
unterschieden.

Im Projekt "Qualitatssicherung Mukoviszidose" liegen jetzt Verlaufsdaten fur ein weiteres
Jahr vor, so dass Auswertungen tiber den Zeitraum von 1995 bis 1999 erfolgen kénnen. Es
zeigt sich dabei, dass sich die Ergebnisparameter zwischen den lebenden und verstorbenen
Patienten nicht erst unmittelbar vor dem Tod, sondern auch schon in den Jahren davor
deutlich unterschieden.

Stellvertretend sind die entsprechenden Mittelwerte fir FEV1 in Tabelle 3 aufgefihrt. Die
Altersklasseneinteilung erfolgte zum letzten Messzeitpunkt.

Tab. 3: Mitteiwerte, Standardabweichungen und Falizahlen fur FEV1 (%) verstorbener und
lebender Patienten in Altersklassen, rickwirkend bis 1995

‘verstorben | bt
‘Ater 1999 |  Meldung | MWE&SD) | n | MW@ESD) | n
6-<12 Jahre |letzte | 40,3(£19,2) 15 84 (+21,4) 969
i vorletzte 55,8 (+24,6) 8 | 83,9 (+20,4) 866
__|2 Jahre zuriick | 64,5 (+29,5) | 7 84,2 (+19,6) 753
3 Jahre zuriick | 67,5 (+25,4) 7 | 82,2(+19,7) 593
- |4 Jahre zuriick 935(-) | 1 83,3 (+19,9) 389
12-<18 Jahre | letzte 37,4 (+25) 33 753 (+23,9) | 1002
vorletzte 44 8 (+27 6) 29 74,2 {+23,3) 905
2 Jahre zuriick 44 (+27.9) 20 75,7 (+22,7) 756
= 3 Jahre zurlick | 564 (+24,8) 8 73,4 (22 6) 671
4 Jahre zurick | 51,4 (+31,2) 4 74,5 (+22,5) 353
- 18-<24 Jahre | letzte 28,7 (£16,6) 46 62,4 (+26,4) 696
vorietzte 33,8 (x19,5) 32 61,9 (+24,9) 532
|2 Jahre zuriick | 31,7 (+11,3) 15 60,8 (+24,1) 385
3 Jahre zurick 37,2 {+7.6) 10 61,1 (+23,5) 290
4 Jahre zuriick | 30,9 (16,0} 4 61,9 (+25,2) 173
224 Jahre | letzte | 28,3 (+17,3) 71 54,0 (+24,1) 899 |
vorletzte 28,7 (£14,8) 52 54,4 (+24,0} 650
I2 Jahre zurlick | 34,9 (+20,1) 25 55,7 {231} 471
3 Jahre zuriick | 30,0 (+11,7) 11 55,2 (+22,6] 313
4 Jahre zurlick | 41,6 (+5,3) 2 54,2 (+22,7) 168
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Insbesondere von den verstorbenen Patienten liegen fiir die zuriickliegenden Jahre zum Teil
wenige Messwerte vor, und sie streuen dabei erheblich um den Mittelwert. Das bedeutet,
dass die Schéatzungen fur die Mittelwerte ungenau sind (vgl. 95% Konfidenzintervalle fur die
Mittelwerte in Abbildung 4). So betragt der zuletzt gemessene FEV1-Wert fir lebende 18- bis
24jahrige CF-Patienten im Mittel 62,4% mit einer Standardabweichung von 26,4% (Tab. 3).

FEV1in %

==~ |ebt

—8— verstorben

95% Konfidenzintervalle

{ S b0 Unsr g

Q +—1r— = —— - T T
4 -3 2 -1 0 4 =3 2 -0 =¥ 3zl o 4 3 2 -1 0
6- bis 11jihrig 12- bis 17jihrig 18- bis 23jahrig ab 24jihrig

Zeitverlauf

Abb. 4: Obere und untere 95% Konfidenzintervallgrenzen fir den FEV1-Mittelwert:
retrospektiver Verlauf in verschiedenen Altersgruppen
(0: letzte Meldung , -1: vorletzte Meldung, -2: 2 Jahre zuriick usw., vgl. Tab. 3)

Die Abbildung 4 zeigt 95% Konfidenzintervalle um die Mittelwerte, die aus den Mittelwerten,
Standardabweichungen und Fallzahlen in Tabelle 3 berechnet wurden. Auf Grund der hohen
Fallzahlen sind die Konfidenzintervalle um die FEV1-Mittelwerte der lebenden Patienten
relativ eng. Wenn die Konfidenzintervalle disjunkt sind, kann man davon ausgehen, dass die
FEV1-Mittelwerte von lebenden und verstorbenen Patienten sich signifikant unterscheiden

(p=0,05).

Geht man von einem idealisierten linearen Abfall des FEV1 mit der Zeit aus und legt Uber die
Verlaufsdaten von 1995 bis 1999 gemischte lineare Modelle fur wiederholte Messungen [23],
so kénnen Werte flr FEV1 (s. Tab. 4), VC (s. Tab. 5), LSG (s. Tab. 6) und BMI (s. Tab. 7) in
den Altersgruppen fiir den Beginn der Messungen vor 4 Jahren (Intercept) und die jahrliche
Ab- oder Zunahme (Slope) geschatzt und in statistischen Tests zwischen der Gruppe der
lebenden und der Gruppe der verstorbenen Patienten verglichen werden.
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Tab. 4. Geschétzte Parameter fur Beginn der Messung (Intercept) und jahrlichen Verlauf
(Slope) fur FEV1 (in %)

N s verstorben | lebt p f{ir.__ pfir
Altersklasse Intercept |  Slope | intercept | Slope Intercept | - Siope
6-<12 Jahre 81,7 -8,2 845 | -0,3 0,78 0,0002
12-<18 Jahre 62,2 -5.8 ™2 | 05 0,0266 0,0001
18-<24 Jahre 453 -3,2 66,3 | 1.0 0,0006 0,0006
>24 Jahre | 404 26 | 581 -0,5 0,0005 0,0003

Tab. 5: Geschétzte Parameter fur Beginn der Messung (Intercept) und jahrlichen Verlauf
(Slope) fur VC (in %)

=

‘verstorben | lebt Cpfar | pfur

Altersklasse | Intercept | - Slope Intercept | Slope | intercept Slope
6-<12 Jahre _ 86,6 -6,8 90,8 -06 | 0,65 0,0014
12-<18 Jahre 715 -4 6 83,8 -0,0 0,0317 0,0003

| 18-<24 Jahre 67,1 -5,0 80,2 -0,9 0,0212 | 0,0001
=24 Jahre 68,2 -5,1 72,5 -0,2 0,36 0,0001 |

Die Ergebnisse der Mixed-Model-Analyse ergaben fir die Lungenfunktionswerte einen
einheitlichen Trend. Die Werte fir FEV1 und VC der verstorbenen Patienten differierten im
Mittel nicht erst im letzten Jahr sondern schon mindestens (ber die gesamte bisherige
Laufzeit des Projektes signifikant. Ausnahmen bilden FEV1 und VC bei den 6- bis 11jahrigen
und VC bei den Uber 24jahrigen. Hier ist dieser Unterschied statistisch nicht signifikant.

Insgesamt nahmen FEV1 und VC in allen Altersklassen Uber die 5 Jahre Beobachtungszeit
ab. Dabei war der Abfall bei den Verstorbenen in allen Altersklassen signifikant starker als
bei den Lebenden. Die starkste Abnahme wurde mit 8,2% FEV1 pro Jahr fir die jingste
Altersgruppe der Verstorbenen geschétzt, wahrend der Abfall fir die Lebenden lediglich
0.3% pro Jahr betrug (p=0,0002).

Tab. 6: Geschéatzte Parameter fir Beginn der Messung (Intercept) und jéhrlichen Verlauf
(Slope) fur Langen-Soll-Gewicht (in %)

| T rternan o Sle e e e
Alterskiasse intercept | Slope Intercept | Slope Intercept _ Slope
<6 Jahre 71,9 55 97,2 0,3 0,1 0,12 |
| 6-<12 Jahre 100,2 -3,1 97,5 -0.8 0,55 0,0019
12-<18 Jahre 87.8 -0,5 94,0 0.6 0,053 086 |
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Tab. 7: Geschéatzte Parameter fir Beginn der Messung (Intercept) und jahrlichen Verlauf

(Slope) fur Body-Mass-Index (in kg/m?)

g verstorben il T pfar | pfar
Alterskiasse | Intercept | Siope | Intercept l ‘Slope | Intercept | Slope
18-<24 Jahre 17.4 -0,1 202 -0,1 0,15 0,66
>24 Jahre 19,3 -0,3 20,0 g1 | 015 | 0,0022

Langen-Soll-Gewicht bzw. Body-Mass-Index waren mit Ausnahme der 6- bis 11jahrigen zu
Beginn der Messungen bei den Lebenden hoher als bei den Verstorbenen. Dieser
Unterschied ist in keinem Fall statistisch signifikant.

Im Verlauf nahm der Erndhrungsstatus nur bei den 6- bis 11jahrig und den ber 24jahrig
verstorbenen Patienten signifikant starker als bei den lebenden Patienten der selben
Altersklassen ab (p<0,01).

4.3 Zusammenfassung und Ausblick

Das mittlere Alter der 227 zwischen 1995 und 1999 verstorbenen Patienten betrug 22,6
(£8,2) Jahre bei einem Median von 22,4 Jahren. 70 (30,8%) der 227 Verstorbenen waren
jinger als 18 Jahre. Kardiopulmonale Probleme stellten mit 82,4% die dominierende
Todesursache dar. Der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit betrug 1999 31,6 Jahre.

FEV1, VC, LSG und BMI lagen (mit Ausnahme von LSG bei den 6- bis 11jahrigen) fur die
lebenden Patienten im Mittel nicht erst im letzten Jahr, sondern schon mindestens 4 Jahre
lang hoher als bei den verstorbenen Patienten. Die Lungenfunktionswerte FEV1 und VC
nahmen in allen Altersgruppen pro Jahr bei den Lebenden signifikant weniger als bei den
Verstorbenen ab.

Ausblick:

Im Berichtsband 1998 [30] wurde gezeigt, dass der Nachweis von Pseudomonas
aeruginosa, schlechte kérperliche Entwicklung und schlechte Lungenfunktionswerte das
relative Risiko fur CF-Patienten friher zu versterben signifikant erhéhen. Neben der
Fortfihrung der bisherigen Auswertungen sollen weitere mégliche Einflussfaktoren fur den
Uberiebensstatus untersucht werden.
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5. Sonderauswertung Verlauf klinischer Parameter iiber mehrere
Jahre
B. Wiedemann

5.1 Daten

Mit der Dauer des Projektes "Qualitatssicherung Mukoviszidose" wird es zunehmend
interessanter, den zeitlichen Verlauf der Erkrankung zu analysieren. Fur die Jahre 1995 bis
1999 liegen folgende Verlaufsdaten vor :

Beobachtungsjahr CF-Patienten mit Verlaufsdaten
1995 2.641
1996 3.195
1997 3.604
1998 3.795
1999 3.451

Von 1.561 Patienten gibt es Verlaufsangaben fir alle funf Jahre.

5.2 Verlauf von FEV1 in den Jahren 1995 bis 1999 in Altersgruppen

Die Einsekundenkapazitat weist eine starke Schwankungsbreite zwischen den CF-Patienten
einer Altersgruppe auf. Im Berichtsband fur 1998 wurden Standardabweichungen fir FEV1 in
verschiedenen Altersgruppen zwischen 21% und 27,7% angegeben (vgl. Tab. 34 und 46,
[30]).

Teilt man die FEV1-Werte von 1995 der jeweiligen Altersgruppe in Terzile ein (entspricht
Einteilung nach 33,3. und 66,6. Perzentile in drei gleich grofe Patientengruppen), dann
unterscheiden sich die Mittelwerte fir FEV1 in diesen 3 Gruppen fir jede Altersgruppe
signifikant.

Es wurde folgende Alterseinteilung zugrunde gelegt:
6 bis < 12 Jahre,
12 bis < 18 Jahre,
18 bis < 24 Jahre und
ab 24 Jahre.

Verfolgt man die Entwicklung des FEV1 fir alle Patienten, fir die Werte von 1995 bis 1999
vorliegen, dann ist interessant, dass der statistisch signifikante Unterschied im FEV1
zwischen den Terzilgruppen in  jeder Altersgruppe (ber den gesamten
Beobachtungszeitraum bestehen bleibt (vgl. Abb. 1). Allerdings ist der Trend in den
Terzilgruppen etwas unterschiedlich. Am deutlichsten ist die Abnahme des FEV1 in allen
Altersgruppen in der Gruppe mit den besten Ausgangswerten 1995 (3. Terzil). In den 1.
Terzilgruppen nimmt FEV1 im Beobachtungszeitraum zum Teil zu.
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Abb. 1: 95% Konfidenzintervalle fur den mittleren Verlauf von FEV1 in Alters- und Terzil-
gruppen (nach FEV1 im Jahr 1995)

Schon an diesem einfachen Beispiel sieht man, dass man bei der Analyse des Verlaufs
Klinischer Parameter Subgruppen betrachten muss. Ziel ist es, unter den Patienten
Risikogruppen zu beschreiben, um Therapien gezielter ansetzen zu kénnen.

5.3 Verlauf klinischer Parameter fiir 10- bis 13jéhrige Patienten

Im Berichtsband 1998 [30] wurde gezeigt, dass um das 12. Lebensjahr das Langen-Soli-
Gewicht der Madchen besser wurde als das der Jungen.

Im folgenden Abschnitt soll untersucht werden, ob sich dieser Trend bestétigt und ob es
auch geschiechtsspezifische Unterschiede im Verlauf anderer Ergebnisparameter fir
Patienten, die 1995 zwischen 10 und 13 Jahre alt waren, gibt.

In diese Analyse gingen Daten von 288 10- bis 13jdhrigen Patienten mit Verlaufsbeo-
bachtungen fir alle Jahre ein.

1995 hatten 26,4% der ménnlichen und 48% der weiblichen 10- und 11jahrigen ein Léngen-
Soll-Gewicht unter den angestrebten 90% (p=0,007). Bei den damals 12- und 13jahrigen war
das Verhaltnis zuungunsten der Jungen verschoben. 41,7% der Jungen lagen mit ihrem
Langen-Soll-Gewicht unter 90% gegeniiber 33% der Méadchen.

Teilt man die Patienten entsprechend Alter und Geschlecht in 3 Terzilgruppen bezlglich des
Langen-Soll-Gewichtes 1995 ein (s. Tab. 1), dann ergeben sich fir beide Altersgruppen
deutliche Unterschiede im Verlauf des Langen-Soll-Gewichtes zwischen den Terzilgruppen
von Madchen und Jungen (vgl. Abb. 2 und 3).

Tab.1: Perzentile fir Langen-Soli-Gewicht {in %) im Jahr 1995
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R Perzentile e
Alter Geschlecht i I3 ) 80, 088 oS
10- bis 11j&hrig mannlich 89,2 91,6 97,1 100,1 104,7
{ weiblich 86,3 87,6 91,1 97 100,1
12- bis 13jahrig méannlich 87.4 892 91,7 96 100,1
| weiblich 86,8 89,7 96,1 100,5 1042

130

Liangen-Soll-Gewicht in %

10- und 11jdhrig
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Abb. 2: Verlauf des L&ngen-Soll-Gewichtes bei 10- und 11jéhrigen pro Terzilgruppe
und Geschlecht. Dargestellt werden jeweils die oberen und unteren 95% Konfidenzgrenzen
fur den Mittelwert. Die Einteilung erfolgte entsprechend dem LSG im Jahr 1995.
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Abb. 3: Verlauf des Langen-Soll-Gewichtes bei 12- und 13jahrigen pro Terzilgruppe und
Geschlecht. Dargestellt werden jeweils die oberen und unteren 95% Konfidenzgrenzen fiir
den Mittelwert. Die Einteilung erfolgte entsprechend dem LSG im Jahr 1995

In den Abbildungen 2 und 3 sind jeweils die 95% Konfidenzintervalle fir den Mittelwert des
Langen-Soll-Gewichtes (in %) in den Terzilgruppen dargestelit.

Die Konfidenzgrenzen der 1. und 2. Terzilgruppe bei den jlingeren Madchen uberlappen sich
ab 1998 (Abb. 2). Bei_den 10- und 11jéhrigen Jungen iberlappen die Konfidenzgrenzen der
2. Terzile ab 1998 das 1.Terzil und ab 1999 das 3. Terzil. In der &lteren Gruppe bleiben die
Konfidenzintervalie Uber den gesamten Zeitraum disjunkt (Abb. 3), d.h., die Mittelwerte des
Langen-Soll-Gewichtes unterscheiden sich in dieser Altersgruppe zu jedem Zeitpunkt
statistisch signifikant (p<0,05). Auffallig ist die Zunahme der Mittelwerte des Langen-Soll-
Gewichtes fur die Mé&dchen in beiden Altersgruppen und in allen Terzilgruppen. So steigt z.B.
der Mittelwert des Langen-Soll-Gewichtes fur 12- bis 13jdhrige Madchen in der mittleren
Terzilgruppe von 95,8 (+ 3) % 1995 auf 105,3 (+ 11) % 1999 (Abb. 3).

In den Abbildungen 4 bis 7 sind die Verlaufe von FEV1, VC und L&ngen-Soll-Gewicht in %
des Normwertes sowie der Anteil an Pseudomonas aeruginosa positiven Patienten fur
Madchen und Jungen in den Altersgruppen 10 und 11 Jahre sowie 12 und 13 Jahre
dargestellt. Der Ubersichtlichkeit halber wurden in diesen Abbildungen die Mittelwerte statt
der Konfidenzintervalie gewéhit.
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Abb. 4: Verlauf von FEV1, VC, Langen-Soll-Gewicht und Ps. aeruginosa
bei 10- und 11jahrigen Jungen
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Abb. 5: Verlauf von FEV1, VC, Langen-Soll-Gewicht und Ps. aeruginosa
bei 10- und 11jahrigen Madchen
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Abb. 6: Verlauf von FEV1, VC, Langen-Soll-Gewicht und Ps. aeruginosa
bei 12- und 13jahrigen Jungen
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Abb. 7: Verlauf von FEV1, VC, Langen-Soll-Gewicht und Ps. aeruginosa
bei 12- und 13jahrigen Madchen
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In beiden Aitersgruppen sind bei Madchen und Jungen die Trends fur den Verlauf der
Parameter FEV1, VC und LSG zwischen den Terzilgruppen etwa gleich. Wahrend bei den
Madchen das Léngen-Soli-Gewicht von 1995 bis 1999 ansteigt, fallt es bei den Jungen im
gieichen Zeitraum ab. Bei den 10- und 11jahrigen Madchen nehmen neben LSG bei
besserem Erndhrungsstatus (2. und 3. LSG-Terzilgruppe) auch FEV1 und VC von 1995 bis
1999 zu. Man kann versuchen, mit Hilfe von gemischten linearen Modellen fiir wiederholte
Messungen diese Trends zu schatzen [23). Die Ergebnisse der Schéatzungen fur den Wert
bei Beginn der Messungen 1995 und die mittlere jahrliche Ab- oder Zunahme sind in Tabelle

2 und 3 enthalten.

Tab. 2: Geschatzte Parameter fur Beginn der Messung 1995 (Intercept) und jahrlichen

Verlauf (Slope) fir 10- und 11jahrige CF-Patienten

ménnlich weiblich -~ pfur pfur |
Parameter Intercept | Slope Intercept Slope Intercept | Slope
LSG 99,7 -1,1 91,5 1,9 0,0001 0,008
FEV1 82,0 e Pl R K 0,7 0,24 0,15
VC 87.4 12 | 857 0.8 0,59 042

Tab. 3: Geschatzte Parameter fiir Beginn der Messung 1995 (Intercept) und jahrlichen

Verlauf (Slope) fir 12- und 13jahrige CF-Patienten

- ‘mannlich . __weiblich... ... .- | pfor—-| .pfw...
| Parameter Intercept | Slope | Intercept | Slope Intercept | Slope
LSG 93,1 -1,0 95,4 2,5 0,27 0,0001
FEV1 770 | -09 80,7 -1,4 0,29 0,0002
VC | 806 | 04 87,0 _-1,0 0,053 0,35

Die mit Hilfe gemischter linearer Modelle fir wiederhoite Messungen geschatzten Parameter
fur LSG, FEV1 und VC im Jahr 1995 (Intercept) und die jahrliche Zu- oder Abnahme bis
1999 (Slope) setzen idealisierte lineare Verlaufe voraus. Mit mathematischen Mitteln kann
man so versuchen, den Trend zu verdeutlichen. Signifikante Unterschiede im Verlauf
zwischen ménnlichen und weiblichen CF-Patienten gibt es firr das Langen-Soll-Gewicht in
beiden Altersgruppen und fur FEV1 in der héheren Altersgruppe. So nimmt z.B. FEV1 bei
12- bis 13jahrigen Madchen jéhrlich um 1,4% und bei gleichaltrigen Jungen um 0,9% ab
(p=0,0002, Tab. 3). Das Langen-Soll-Gewicht nimmt bei Madchen j&hrlich um 1,9 bzw. 2,5
Prozentpunkte zu und bei Jungen um 1,1 bzw. 1,0 Prozentpunkte ab. In beiden
Altersgruppen sind diese Unterschiede statistisch signifikant (p=0,008 bzw. 0,0001).
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5.4 Junge Patienten mit schiechter Lungenfunktion

Im Berichtsband 1998 [1] wurde gezeigt, dass bei den ersten méglichen
Lungenfunktionsmessungen der 263 CF-Patienten im Alter von 6 bis 8 Jahren schon ein
erheblicher Teil der Patienten die im Projekt gewlnschten Werte fir FEV1 und VC
(mindestens 80%) und MEF25 (mindestens 60%) nicht erreichte.

Parameter Anteil der 6- bis 8jahrigen n

FEV1 < 80% 19% 51
VC < 80% 26% 69
MEF25 < 60% 32% 85

Auch 1999 lagen die Lungenfunktionswerte &hniich. Da fiir die Jahre davor keine
Lungenfunktionsmessungen vorlagen, ist die Frage, ob sich die jungen Patienten mit
schlechter Lungenfunktion hinsichtlich ihrer kérperlichen Entwicklung 1999 und in
den Jahren davor von denen mit guter Lungenfunktion unterschieden.

Flur diese Untersuchung wurden alle 120 Patienten ausgewihlt, die im Jahr 1999 7 und 8
Jahre alt waren und fir die Verlaufsdaten fur 1999 und die Jahre davor bis einschlieRlich
1995 vorlagen.

22% dieser 120 Patienten hatten 1999 eine schlechte Lungenfunktion (FEV1 < 80% der
Norm) und 78% der Patienten hatten eine gute Lungenfunktion (FEV1 > 80%).

Die Verteilung in den Gruppen FEV1 < 80% und FEV1 > 80% ist unabhidngig vom
Geschlecht der Patienten (p=0,67).

In der Tabelle 4 sind die Mittelwerte und Standardabweichungen von Kérperlinge,
Kérpergewicht und dem daraus berechneten Langen-Soll-Gewicht fir 1999 und retrospektiv
fur die Jahre davor in beiden Lungenfunktionsgruppen dargestellt.

Wichtiger als die in der Tabelle 4 ausgewiesenen statistischen Testergebnisse (p) fur den
Vergleich der Mittelwerte zwischen den beiden Lungenfunktionsgruppen ist die Frage nach
der Relevanz der gemessenen Unterschiede.
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Tab. 4: Mittelwerte und Standardabweichungen fiir Kérpergewicht, -ldnge und LSG von CF-
Patienten mit unterschiedlicher Lungenfunktion, die 1999 7 und 8 Jahre alt waren

91

= | |1999:FEV1<80%  [1999: FEV1>80% |
Parameter Jahr  |Mittelwert |+SD  |Mittelwert [+SD  |p
Kérpergewicht (kg) | 1999  |24,9 4,2 22.8 3,3 0,026
11998 1222 1337 20,5 2,6 0,028
1997 199 3,2 18,3 123 0022
1996 |17,7 2,7 16,4 2,1 0,027
L 1995 |158 2,4 14,6 12,1 10033 |
Koérperlange (cm)  |1999 | 126,3 6,5 124,4 5,6 018 |
1998 |120,1 6,3 1176 |52 0,077
| 11997 |114,3 X 112,2 4,3 0,11
I 1996 [107,3 8,1 105,3 5,5 0.15
1995  1100,8 6,2 97,2 2y 0,02
LSG (in % der Norm) | 1999 98,6 9,5 94,5 11,8 0,075
1998 992 9,2 96,2 8 0,15
1997 |99 10,2 95 8,4 0,078
1996 |100,3 9,5 96,5 7.8 0,07
1995  [100,1 9,1 99,5 16,8 0,82

Die Abbildung 8 zeigt den retrospektiven Verlauf for Korperlange, Koérpergewicht und
Langen-Soll-Gewicht der 120 Patienten, die 1999 7 und 8 Jahre bzw. 1995 3 und 4 Jahre

alt waren.

Auch wenn die Unterschiede minimal sind, so war die korperliche Entwicklung der CF-
Patienten mit FEV1-Werten unter 80% im Alter von 7 und 8 Jahren schon in den

vergangenen 4 Jahren etwas schlechter als die der Patienten mit mindestens 80% FEV1.
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Abb. 8: Retrospektiver Verlauf der kérperlichen Entwicklung von 7- und 8jahrigen

5.5

,

entsprechend ihrer Lungenfunktion 1999

Zusammenfassung

Von 1.561 CF-Patienten gibt es Verlaufsbeobachtungen fir die Jahre von 1995 bis
1999,

In allen Altersgruppen nimmt FEV1 bei den CF-Patienten mit den besten
Ausgangswerten am starksten ab.

Bei weiblichen 10- bis 13jahrigen CF-Patienten nahm das Langen-Soll-Gewicht von
1985 bis 1999 im Gegensatz zu den gleichaltrigen mannlichen Patienten von 1995
bis 1999 zu. Bei 10- und 11jdhrigen M&dchen mit besserem Langen-Soll-Gewicht
1995 (2. und 3. Terzilgruppe) stiegen neben dem Langen-Soll-Gewicht auch FEV1
und VC von 1995 bis 1999 an.

22% der 7- und 8jahrigen CF-Patienten hatten 1999 ein FEV1 unter 80%. Diese
hatten 1999 und in den Jahren davor auch ein schlechteres Léngen-Soll-Gewicht, ein
niedrigeres Korpergewicht und eine geringere Kérperlénge als gleichaltrige CF-
Patienten mit einem FEV1 von mindestens 80% im Jahr 1999.
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6. Sonderauswertung Qualitdtssicherung Mukoviszidose - Stufe Il
B. Wiedemann, Dresden

Die Stufe Il des Projektes "Qualitatssicherung Mukoviszidose" lauft als Pilotphase seit 1996
mit Daten aus folgenden 9 Einrichtungen:

Einrichtung

Aachen, Kinderarztpraxis Rathausstralie/ Kinderklinik RWTH

Berlin, Krankenhaus Buch, ,C. W. Hufeland“, 1. Kinderklinik, Station 211 C
Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Bereich Lungenklinik Heckeshorn
Dresden, Carl-Gustav-Carus-Klinikum, TU Dresden

Frechen, Kinderarztpraxis, Hauptstralle

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. P4d. Pulmologie

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

Tiibingen, Universitats-Kinderklinik, Poliklinik.

Um die Anonymitét der Einrichtungen zu wahren, wurde ihnen in der folgenden Auswertung
eine zufallige Nummer von 1 bis 9 zugeordnet.

In der Stufe Il werden bei jeder ambulanten Vorstellung Patientendaten zu Komplikationen
und Sonderproblemen, zu klinischen Messungen, zur Therapie, zu Laborbefunden und
sonstigen Untersuchungen erhoben (siehe Seite 13 und 14 ).

Ziel der Stufe Il de® Projektes ist es, Zusammenhinge zwischen Prozess- und
Ergebnisqualitat zu erkennen, um die Formulierung von Diagnostik- und Therapieleitlinien zu
unterstitzen und letztendlich die Qualitat der Behandlung von CF-Patienten zu verbessern.
Um hierzu Hypothesen formulieren zu kénnen, soll zunichst die Situation in den 9, an der
Pilotphase beteiligten Einrichtungen beschrieben werden.

Datenstand: August 2000
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6.1 Strukturqualitt

6.1.1 Haufigkeit der Kontakte

In der Stufe Il des Projektes "Qualitatssicherung Mukoviszidose" werden reguidre Besuche,
Konsile, Notfdlle und Kontakte aus anderen Anlidssen dokumentiert. Stationdre Kontakte
wurden bisher nicht bericksichtigt. Die Tabellen 1 bis 3 geben eine Ubersicht iiber das
vorhandene Datenmaterial.

Tab. 1: Verteilung aller dokumentierten Patienten in den Einrichtungen

In Stufe I Nr. der Einrichtung
dokumentierte
Patienten 1 i 3 4 5 6 7 8 9 Summe
1996 8 87 - 23 58 57 24 26 49 332
1997 29 150 | 13 68 99 88 10 41 92 708
1998 27 157 | 145 71 103 88 - 74 91 756
1999 26 164 | 149 73 109 12 58 72 108 771

| Insgesamt 37 211 169 79 123 96 T2 81 148 | 1.016

Tab. 2: Verteilung aller dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen

In Stufe 11 3 Nr. der Einrichtung

dokumentierte :

Kontakte 1 2 3 - 5 6 7 8 9 Summe
1996 8 94 - 23 67 64 103 26 69 454
1997 58 467 | 535 | 217 | 352 | 394 39 Fid 220 | 2.359
1998 52 452 | 636 | 323 | 368 | 387 - 206 | 167 | 2.591
1999 49 432 | 658 | 449 | 375 23 il 206 | 215 | 2.481
Insgesamt 167 |11.445)11.829]1.012|1.162| 867 | 217 | 515 | 671 7.885
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Tab. 3: Verteilung aller dokumentierten Kontakte pro Patient und Einrichtung
Dokumentierte
g:{;;l:te i Nr. der Einrichtung
Mittelwert
Median 1 2 3 4 -+ 6 7 8 9 Summe
Range
1 1,08 1 1,16 | 1,12 | 4,29 1 1,41 13T
1996 1 1 - 1 1 1 4 1 1 1
1 1-2 1 1-4 1-2 1-8 1 1-3 1-8
2 3.1 41 | 3,19 | 3,56 | 448 | 39 | 1,88 | 2,39 3,33
1997 2 - 3 3 3 4 4 - 2 3
1-3 1-9 1112 | 1-8 | 1-11 | 112 | 1-7 1-4 1-6 1-12
1,93 | 288 | 439 | 444 | 357 | 44 2,78 | 1,84 3,43
1998 2 3 4 4 3 4 - 2 . 3
1-3 1-8 1 1-13 | 113 | 1-9 | 1-12 1-8 1-5 1-13
188 | 263 | 442 | 6,15 | 3,44 | 183 | 1,29 | 286 | 1,99 3,22
1999 2 3 4 5 3 2 1 3 2 3
1-3 1-7 | 114 | 1-16 | 1-9 1-3 1-3 1-6 1-5 1-16

In den Jahren 1997 bis 1999 wurden im Mittel in allen beteiligten Einrichtungen 3 ambulante
Kontakte pro Patient dokumentiert. Dabei lag die Zahl der im Mittel pro Patient und Jahr
dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen zwischen 1 und 6. Einzelne Patienten wurden
mehr als 10 mal pro Jahr ambulant vorgestelit.
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6.1.2 Représentativitit der Daten in Stufe Il gegeniiber allen Patienten (Stufe 1)

Tab. 4: Vergleich der Altersstruktur der Patienten in Stufe | und Il fur 1999

Altersgruppe Stufe | Stufe | Stufe I Stufe 1|
n % n %
0 - <6 Jahre 615 17.8 216 21,3
6 - <12 Jahre 889 25,8 221 21,8
12 - <18 Jahre 836 2472 217 21,4
>18 Jahre 1.191 32,2 362 95 5
Summe 3.451 100 1.016 100

Far die Verlaufe des Jahres 1999 unterschied sich die Altersverteilung aller in Stufe | und
Stufe Il erfassten Patienten signifikant (p<0,01). In der Stufe Il war der Anteil der jungsten
Patienten hoher als in Stufe |. Dafur war der Anteil der 6- bis 11jahrigen Patienten in der
Stufe | deutlich héher als in der Stufe |l.

Tab. 5: Vergleich LSG (in %) bzw. BMI (in kg/m?) in Stufe | und 11 fur 1999
(Mittelwert, Standardabweichung und 95% Konfidenzintervall)

Stufe | Stufe |l
LSG / BMI LSG/ BMI
Altersgruppe — M+ SD M + SD _
(95% Cl) ' ~ (95% ClI)
LSG: 0 - <6 Jahre 98,7 + 10 98,4 + 10,4
(97,9 ... 99.5) (97,4 ... 99 4)
LSG: 6 - <12 Jahre 98,1 + 11,6 96,4 + 9,6
(97,3...98,8) (95,5 ... 97.3]
LSG: 12 - <18 Jahre 97,2 +14 97,7+ 14
(96,3 ... 98.,2) (96.4 ... 98.9)
BMI: >18 Jahre 201 +3 19,6+ 3,7
(19,9 .. 20,3) (19.3... 19.8)

Das Léngen-Soll-Gewicht aller 6- bis 11jahrigen (p=0,007) und der Body-Mass-Index aller
erwachsenen CF-Patienten (p=0,0) in Stufe | war 1999 signifikant hoher als das aller
gleichaltrigen Patienten in Stufe Ii.
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Tab. 6: Vergieich FEV1 (in %) in Stufe t und |l fir 1999

Stufe | Stufe Il
FEV1 FEV1
Altersgruppe Mz SD M+ 8D
(95% CI) (95% ClI)
6 - <12 Jahre 87,1 +21,9 852+ 31,2
(85,6 ... 88,6) (BZ ... 88.5)
12 - <18 Jahre 796 +£246 788+ 333
E709 .. 81.5) (75,7 ... 81,9)
> 18 Jahre 56,9 + 25 47 8+ 54
(55,4 ... 58,5) (43,5 ... 52}

Das mittlere FEV1 alier erwachsenen CF-Patienten in der Stufe | lag 1999 signifikant héher
als das mittlere FEV1 aller gleichaltrigen Patienten in der Stufe Il (p=0,0). In den anderen
Altersgruppen waren die Unterschiede nicht statistisch signifikant.

Tab. 7: Vergleich Pseudomonas aeruginosa (in %) in Stufe | und I! fir 1999 (nur ja/ nein)

Altersgruppe Stufe | Stufe Il

ja nein ja nein
0 - <6 Jahre 19,7 80,3 15,4 84,6
6 - <12 Jahre 40,4 59.6 41,4 58,6
12 - <18 Jahre 60,6 39,4 58,3 41,7
>18 Jahre 788 24 1 64,5 35,5
alle 53.1 46,9 50,8 49 2

Bei allen erwachsenen CF-Patienten der Stufe | wurde 1999 signifikant haufiger
Pseudomonas aeruginosa nachgewiesen als bei allen gleichaltrigen Patienten in der Stufe II
(p=0,0). In den anderen Altersgruppen waren die Unterschiede nicht statistisch signifikant.
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6.1.3 Vergleich von Stufe | und Stufe II fiir Patienten, deren Daten 1999 in

beiden Stufen enthalten sind

Fur die Abbildungen 1 bis 3 wurden nur die 682 Patienten ausgewahlt, deren Daten 1999

sowohl in Stufe | ais auch in Stufe |l enthalten waren (Tab. 8).

Tab. 8: Anzahl der Patienten, deren Werte 1999 sowohl in Stufe | als auch in Stufe |

enthalten waren

[ Altersklasse | Patienten mit Werten in Stufe | und 1l fur 1999
0 - <6 Jahre 119

6 - <12 Jahre 161

12 - <18 Jahre 166 .
> 18 Jahre 236

| Summe 682

In den Abbildungen 1 bis 3 bedeuten:

-LSG |, BMI I, FEV1 I Mittelwerte der Parameter LSG, BMI und FEV1

in den Altersgruppen, Stufe | fir 1999

Mittelwerte der mittleren Werte pro Patient fur

die Parameter LSG, BMI und FEV1 in den

Altersgruppen, Stufe Il fur 1999

- LSG It Min, BMi Il Min, FEV1 Il Min: Mittelwerte der kleinsten Werte pro Patient fur
die Parameter LSG, BMI und FEV1 in den
Altersgruppen, Stufe Il fir 1999

-LSG I, BMI I, FEV1 Il

- LSG Il Max, BM! Il Max, FEV1 || Max: Mittelwerte der groiten Werte pro Patient fur die

Parameter LSG, BMI und FEV1 in den
Altersgruppen, Stufe Il fur 1999

Die in Stufe | gemeldeten Werte fur das Langen-Soll-Gewicht der Patienten entsprechen im
Mittel dem Mittelwert aller fur diese Patienten bei ambulanten Kontakten in Stufe |l

bestimmten Langen-Soll-Gewichte (Abb. 1).

Die mittlere Differenz zwischen dem kieinsten und dem groRten LSG-Wert in Stufe |1 fur

1999 betragt
fr 0- bis 6jahrige Patienten 7% (94,8% - 101,8%),
fur 6- bis 11jahrige Patienten 5% (94,4% — 99,5%) und
fur 12- bis 17jahrige Patienten 6% ( 94,9% - 101,2%) .
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Die in Stufe | gemeldeten Werte fur den Body-Mass-Index der Patienten entsprechen im
Mittel dem Mitteiwert aller fir diese Patienten bei ambulanten Kontakten in Stufe |
bestimmten Body-Mass-Index (Abb. 2). Die mittlere Differenz zwischen dem kleinsten und
dem gréBten BMI-Wert in Stufe Il fur 1999 betragt fur die erwachsenen Patienten 1,4 kg/m?
(19,2 kg/m*— 20,6 kg/m?).

o o A
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=
o
=
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PR TIT, ST R—— Y PO S m FEVIII
I
T I L P Tl | L A FEVI1 Il Min
s
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6-<12 12-<18

I Alter in Jahren

Abb. 3: Vergleich der Mittelwerte des FEV1 der Stufe | mit den Mittelwerten, kleinsten und
grélten Werten des FEV1 in Stufe Il

Die in Stufe | gemeldeten Werte fur FEV1 der jingeren Patienten liegen im Mittel unter dem
Mittelwert aller fir diese Patienten bei ambulanten Kontakten in Stufe Il bestimmten FEV1-
Werte (Abb. 3). Die in Stufe | gemeldeten Werte fur FEV1 der erwachsenen Patienten liegen
im Mittel in H6he der in Stufe Il bestimmten besten FEV1-Werte.
Die mittlere Differenz zwischen dem kleinsten und dem grofiten FEV1-Wert in Stufe 11 fur
1999 betragt

fur 6- bis 11jahrige Patienten 10% (83,6% - 94,5%),

fur 12- bis 17jahrige Patienten 14% ( 75,4% - 89,3%) und

fur ab 18jahrige Patienten 12% (43,2 — 54%).
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6.1.4 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen

In den Abbildungen 4 und 5 ist die prozentuale Haufigkeit der Bestimmung von Grée und
Gewicht, Mikrobiologie und Lungenfunktion (bei Patienten ab 6 Jahren) gemessen an allen
reguldren Kontakten pro Einrichtung bzw. pro Altersklasse im Jahr 1999 dargestellt. Ziel ist

die Festlegung eines Minimalprogrammes bei jedem reguldren Besuch in einer CF-
Ambulanz.

160
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| TCverrevi ¢61)

| IMMEF25 (56 1)

Haufigkeit der Messungen

- L_—._lMikrobio]ogie

Einrichtung

Abb. 4: Haufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen regularen Kontakten 1999
in den 9 Einrichtungen

100
90. . e
804- i
70%-
§S 60=- :
= o, 4!
g so
=
2 4071
0 n
= 304 --| B} GroBe/Gewicht
L
% 204- - Everrevt
= i
l%“ 10 .| IMMEF25
-

1| [ IMikrobiologie

0-<6  6-<12  12<18  >=I8

Alter in Jahren

Abb. 5: Haufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen reguldren Kontakten 1999
in verschiedenen Altersklassen
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6.1.5 Haufigkeit ergidnzender Untersuchungen

Im Projekt "Qualitatssicherung Mukoviszidose" soll festgelegt werden, wann die Indikation fur
bestimmte erganzende Untersuchungen besteht (z.B. jahrliche Durchfilhrung eines oGTT bei
CF-Patienten ohne Diabetes mellitus ab einem Alter von 10 Jahren). Die Einhaltung dieser
Festlegungen kénnte mit Hilfe des Projektes kontrolliert werden.

Als Beispiel ist in Abbildung 6 die prozentuale Haufigkeit von ergénzenden Untersuchungen
fur CF-Patienten gemessen an allen reguldren Kontakten pro Altersklasse fur 1999
dargestellt.
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. DErgometrie

| J3Ne
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Hiufigkeit der ergiinzenden Untersuchungen (%)

6-<12 12-<18 >=18

Alter in Jahren

Abb. 6: Haufigkeit ergdnzender Untersuchungen bei reguldren Kontakten
1999 in verschiednen Altersgruppen

Die erganzenden Untersuchungen werden in den Einrichtungen unterschiedlich haufig
durchgefihrt.

OGTT wurde 1999 in 2 Einrichtungen bei keinem der reguldren Kontakte bestimmt. In 2
anderen Einrichtungen wurde es bei 17% aller regularen Kontakte bestimmt.

In 3 Einrichtungen wurden 1999 bei keinem reguldren Kontakt Pseudomonas Antikorper
bestimmt, in einer anderen Einrichtung dagegen bei 61% aller Kontakte.

Stuhlfett wurde in 4 Einrichtungen nie bestimmt, in einer Einrichtung bei 20% aller reguléren
Kontakte.

Eine Ergometrie wurde 1999 Oberhaupt nur in 2 der 9 Einrichtungen durchgefiihrt

(6 bzw.2%).

EKG’s wurden in einer Einrichtung 1999 nie, in einer anderen Einrichtung bei 30% aller
reguldren Kontakte durchgeflhrt.

Der Anteil von Ernahrungsprotokollen bei reguléren Kontakten lag 1999 in den Einrichtungen
zwischen 0 und 19%.

Horprafungen wurden in 3 Einrichtungen 1999 gar nicht, in einer Einrichtung sogar bei 19%
aller reguldren Kontakte durchgefihit.
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6.2 Prozessqualitit

6.2.1 Problem - Diagnostik/ Therapie

Die Stufe Il konnte fir die Kontrolle adaquaten diagnostischen und therapeutischen
Handelns gemal Leitlinien und Konsensusstatements genutzt werden. Die folgenden Kapitel
zeigen ausgewahlte Beispiele.

6.2.1.1 Erndhrung

Fur die folgenden Auswertungen wurden alle reguldren Kontakte der Patienten 1999
ausgewahlt. Untergewicht liegt vor, wenn je nach Alterskiasse der Mittelwert des LSG aus
den reguléren Kontakten unter 90 % bzw. der Mittelwert des BMI unter 19 liegt.

Die Abbildung 7 zeigt den Anteil der Patienten mit Untergewicht in den Altersklassen.

50+ 1

Anteil Patienten mit Untergewicht (%)

0-<6 6-<12 12-<18 >=18

Alter in Jahren

Abb. 7: Anteil der Patienten mit Untergewicht
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Tab. 9: Ernahrungsmafnahmen bei Untergewicht in verschiedenen Altersgruppen

;\Itersg ruppe

Hochkalorisches |

Erndhrungs-

Stuhlfett-

Nahrstoff- protokoll bestimmung Erngﬁlr?fn .
Konzentrat v i r?m s
0-<6 Jahre 57.9 % 421 % 57,9 % 10,5 %
|6-<12 Jahre 61,3 % 355% 29 % 8%
12-<18 Jahre 64 % 26 % 26 % 28 %
>18 Jahre 68,6 % 18,6 % 11,9% 297 %

Bei Patienten mit Untergewicht stieg der Anteil derjenigen, die oral, iber Sonde oder PEG
ein hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat erhielten mit dem Alter an (Tab. 9). Bei Patienten
unter 8 Jahren mit Untergewicht wurde haufiger ein Erndhrungsprotokoll (42 %) angefertigt
oder eine Stuhlfettbestimmung (58 %) vorgenommen, als bei &lteren untergewichtigen
Patienten. Insgesamt wurde bei 27 % der untergewichtigen Patienten keine der genannten
Erndhrungsmaflnahmen durchgefuhrt. Dieser Anteil wuchs 1999 mit dem Alter der Patienten
und lag in den einzelnen Einrichtungen zwischen 8 und 60 %.
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6.2.1.2 Verschiedene Keime, Entziindungszeichen und Therapie

6.2.1.2.1 Staph. aureus oder Hamophilus influenzae und Entziindungszeichen sowie
Antibiotika-Einsatz

Tabelle 10 zeigt die Verordnung von Antibiotika bei den
mindestens einer der Keime Staph. aureus oder
Entziindungszeichen vorlagen.

Patienten, bei denen 1999
Hamophilus influenzae sowie

Als Entziindungszeichen werden angesehen:
IgG > 2s (altersabhang)
CRP: >1mg/100ml

Leukozyten: bis 3 Jahre: >9,8*10% pl
3-6 Jahre:  >14,5*10°/ pl
7-15 Jahre:  >13,5*10% pl
>15Jahre;  >12,5*10% pl

Tab. 10: Zusammenhang zwischen Staph. aureus und/ oder Hamophilus influenzae und
Entziindungszeichen (IgG > 2s oder CRP/ Leukozyten T) und Antibiotika-Einsatz

Einrichtung F’atic—;-nten mit Angtr)?clﬁika ihtr:a_vt_en_ése we_der orale" noch
Keim und Antibiotika intravendse

Entz(indung ' Antibiotika

1 4 4 0 _ 0

2 34 24 17 | 4

a TL. - 48 44 12

4 11 [ _ 10 8 1

5 26 26 16 0

6 1 1 0 0

7 1 S 0 0 |

8 31 21 y 26 1

9 6 | 3 0 3

alle 185 138 111 21

Bei 185 (24%) aller Patienten traten 1999 Staph. aureus oder Hamophilus influenzae und
gleichzeitig wenigstens eines der Entziindungszeichen erhéhtes I1gG, erhdhtes CRP oder
erhdhte Leukozytenzahl auf. Von diesen 185 CF-Patienten wurden 138 mit oralen
Antibiotika, 111 mit intravendsen Antibiotika und 21 weder mit oralen noch mit intravenssen
Antibiotikka behandelt. Die Tabelle 10 zeigt die entsprechende Verteilung in den 9
Einrichtungen.
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6.2.1.2.2 Staph. aureus- und Ps. aeruginosa- Nachweis

Abbildung 8 zeigt die Zahl der Staph. aureus-Nachweise und Abbildung 9 die der
Pseudomonas aeruginosa-Nachweise bei Patienten im Jahr 1999.
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Abb. 8: Staph. aureus-Nachweise 1999 (Sputum und Rachenabstrich)
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Abb. 9: Pseudomonas aeruginosa-Nachweise 1999 (Sputum und Rachenabstrich)
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6.2.1.2.3 Pseudomonas aeruginosa und Entziindungszeichen sowie Antibiotika-
Einsatz

Tabelle 11 zeigt die Verordnung von Antibiotika bei den Patienten, bei denen 1999
Pseudomonas aeruginosa sowie Entzindungszeichen vorlagen. Die Definition von
Entziindungszeichen ist wie in Kapitel 6.2.1.2.1.

Tab. 11: Zusammenhang zwischen Ps. aeruginosa und Entziindungszeichen (laG > 2s oder

CRP/ Leukozyten T) und Antibiotika-Einsatz

NerInaE | Patienten mit I Orale | Inhalative Intravenése | Keine oralen,
grupp Keim und Antibiotika Antibiotika Antibiotika inhalativen o.
Entziindung intravendsen
Antibiotika
0-<6 Jahre 8 8 6 3 _ 0
6-<12 Jahre i 32 21 25 27 0
12-<18 Jahre 67 53 47 51 3 "
> 18 Jahre 156 96 97 91 32
alle 263 178 175 iz | 38

Bei 263 aller Patienten traten 1999 Pseudomonas aeruginosa und gleichzeitig wenigstens
eines der Entziindungszeichen erhéhtes IgG, erhéhtes CRP oder erhohte Leukozytenzahl
auf. Von diesen 263 CF-Patienten wurden 178 mit oralen Antibiotika, 175 mit inhalativen
Antibiotika, 172 mit intravenésen Antibiotika und 35 weder mit oralen noch mit inhalativen
oder intravendsen Antibiotika behandelt. Die Tabelle 11 zeigt die entsprechende Verteilung
in den Altersgruppen.



108 Qualitatssicherung Mukoviszidose — Bericht 1999

6.3 Ergebnisqualitdt

In den folgenden Abbildungen ist dargestellt, wie viel Prozent der Patienten einer Einrichtung
und einer bestimmten Altersklasse 1999 die im Projekt ,Qualitatssicherung Mukoviszidose®
gewiinschten 90% beim Langen-Soll-Gewicht, 19 kg/m* beim Body-Mass-Index bzw. 80%
FEV1 erreichten. Bei den 0- bis 6jahrigen lag in den Einrichtungen 4, 6, 7 und 8 das mittlere
Langen-Soll-Gewicht aller Patienten 1999 liber 90% (Abbildung 10). In Einrichtung 3 lag das
mittlere Langen-Soll-Gewicht von 75% der Patienten ilber 90% der Norm.
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Abb. 10: Anteil der Patienten mit einem Langen-Soll-Gewicht ab 90% in der
Altersgruppe 0 - <6 Jahre in den anonymisierten Einrichtungen 1999
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Patienten mit LSG >= 90% (in %)

Einrichtung

Abb. 11: Anteil der Patienten mit einem Langen-Soll-Gewicht ab 90% in der
Altersgruppe 6 - <12 Jahre in den anonymisierten Einrichtungen 1999
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Abb. 12: Anteil der Patienten mit einem FEV1 ab 80% in der Altersgruppe
6 - <12 Jahre in den anonymisierten Einrichtungen 1999
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Patienten mit LSG >= 90 % (in %)

Einrichtung

Abb. 13: Anteil der Patienten mit einem Langen-Soll-Gewicht ab 90% in der
Altersgruppe 12 - <18 Jahre in den anonymisierten Einrichtungen 1999

Patienten mit FEV1 >= 80% (in %)

Einrichtung

Abb. 14: Anteil der Patienten mit einem FEV1 ab 80% in der Altersgruppe
12 - <18 Jahre in den anonymisierten Einrichtungen 1999
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Abb. 15: Anteil der Patienten mit einem BMI ab 19 kg/m? in der Altersgruppe
ab 18 Jahre in den anonymisierten Einrichtungen 1999

Patienten mit FEV1 >= 80% (in %)

Einrichtung

Abb. 16: Anteil der Patienten mit einem FEV1 ab 80% in der Altersgruppe
ab 18 Jahre in den anonymisierten Einrichtungen 1999

Aus den Abbildungen 10 bis 16 ergibt sich fur jeden Ergebnisparameter und jede
Altersgruppe eine etwas andere Rangfolge fur die Einrichtungen. In den Einrichtungen 2, 5,
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7 und 8 gibt es einen hohen Anteil von Patienten, deren mittleres FEV1 1999 {iber 80% lag.
In den Einrichtungen 4 und 6 war der Anteil an Patienten mit guten Erndhrungsparametern
hoch.

Die Abbildung 17 stellt eine adjustierte Rangfolge der 9 Einrichtungen hinsichtlich eines
Ergebnisparameters dar.

Als Ziel wurde ein FEV1 Uber 80% fur den Patienten gewihlt. Adjustiert wurde zunéachst
nach Langen-Soll-Gewicht bzw. Body-Mass-Index und nach Altersklassen. Als
Referenzeinrichtung (Odds Ratio=1) wurde eine der Einrichtungen 2, 5, 7 und 8 gewahlt, die
in den obigen Abbildungen durch hohe Patientenanteile mit guter Lungenfunktion auffielen.
Dann bedeuten die Odds Ratios in Abbildung 17 die Chance, haufiger (Odds Ratio > 1) oder
seltener (Odds Ratio < 1) FEV1-Werte Uber 80% als die Referenzeinrichtung zu erreichen.
In der Einrichtung A ist die Chance der Patienten, ein FEV1 (iber 80% zu erreichen, etwa 2
mal so groll wie in der Referenzeinrichtung. Einrichtung H schneidet am schlechtesten
gegenuber der Referenzeinrichtung ab. Keines der Odds Ratios ist statistisch signifikant.
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Abb. 17: Odds Ratios und 95% Konfidenzintervalle fir adjustierte Rangfoigen
der Einrichtungen beziiglich des Anteils von Patienten mit FEV1 > 80%
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6.4 Zusammenfassung

Die Stufe Il des Projektes "Qualitatssicherung Mukoviszidose" lauft als Pilotprojekt seit 1996
mit umfangreichen Daten von 1.016 Patienten aus 9 Einrichtungen. In den Jahren 1996 bis
1999 wurde jeder Patient in den beteiligten Einrichtungen durchschnittlich 3 x pro Jahr
ambulant vorgestellt.

Sowohl von der Altersstruktur als auch von den Ergebnisparametern her sind die Daten der
Stufe |l reprasentativ gegeniiber den Daten aller CF-Patienten in Stufe |. 1999 fiel allerdings
auf, dass sowohl die FEV1- als auch die BMI-Werte der erwachsenen Patienten in Stufe |
statistisch signifikant héher lagen als die in Stufe Il. Betrachtet man nur die FEV1- und BMI-
Werte fir erwachsene Patienten, die sowohl in Stufe | ais auch in Stufe Il gemeidet wurden,
dann ist dieser Unterschied nicht mehr statistisch signifikant. Die mittlere Differenz zwischen
niedrigstem und hdchstem Langen-Soll-Gewicht pro Patient betrug 1999 6 Prozentpunkte.
Fur FEV1 lag die mittlere Schwankungsbreite pro Patient im Jahr 1999 bei 12
Prozentpunkten.

1999 wurde bei ca. 80% aller reguldren ambulanten Kontakte von CF-Patienten (ber 6
Jahren die Lungenfunktion gemessen. Koérperlange, Gewicht und Mikrobiologie wurden
haufiger bestimmt.

Nicht alle erganzende Untersuchungen wie z.B. oGTT, Ergometrie oder
Stuhlfettbestimmungen wurden in allen Einrichtungen 1999 bei ambulanten Vorstellungen
dokumentiert. Die Zahl der untergewichtigen Patienten nahm mit dem Alter der Patienten zu.
Bei alteren untergewichtigen CF-Patienten wurden haufiger hochkalorische
Néahrstoffkonzentrate eingesetzt. Ambulant dokumentierte Erndhrungsprotokolle und
Stuhifettbestimmungen gab es haufiger bei jungeren untergewichtigen CF-Patienten. Bevor
Mindestanforderungen an die Prozessqualitdt formuliert und deren Einhaltung mit Hilfe der
Daten der Stufe Ii kontrolliert werden, muss Uber die Dokumentation auch der stationdren
Kontakte der Patienten nachgedacht werden, da eine Reihe von Untersuchungen im
Rahmen stationarer Aufenthalte durchgefihrt werden.

Es wurde begonnen, die erreichte Ergebnisqualitdt der 9 Einrichtungen zu vergleichen.
Gewertet wurden zunachst die Anteile an Patienten mit gutem Ernahrungsstatus bzw. guter
Lungenfunktion pro Einrichtung in verschiedenen Altersklassen. Dabei gab es
unterschiedliche Rangfolgen. Durch einen hohen Anteil an Patienten mit guter
Lungenfunktion fielen die Einrichtungen 2, 5, 7 und 8 auf. In den Einrichtungen 4 und 6 war
der Anteil an Patienten mit guten Erndhrungsparametern hoch.

Mit Hilfe von Odds Ratios kann man eine Rangfolge der Einrichtungen beziglich eines
Ergebnisparameters bestimmen und dabei hinsichtlich der Altersstruktur der Patienten oder
anderer wichtiger Einflussfaktoren adjustieren. In keiner der Einrichtungen war die Chance
der Patienten, ein FEV1 Uber 80% zu haben, statistisch signifikant besser oder schlechter ais
in der gewahlten Referenzeinrichtung. Im Zentrum fir Qualitdtsmanagement, im
wissenschaftlichen Beirat und in der Gruppe der an der Stufe [l beteiligten Einrichtungen
muss Uberlegt werden, welche Methoden und Adjustierungen am geeignetsten sind, die
Einrichtungen mit Patienten im besten Gesundheitszustand zu identifizieren.

Zusammenfassend kann gesagt werden, dass die Stufe Il ein entwickiungsfahiges
Instrument zur Qualitatssicherung darstellt. Starker als in der Stufe | kdnnen in der Stufe I
Ergebnis- und Prozessqualitdt miteinander verknipft werden, um die Formulierung von
Diagnostik- und Therapieleitlinien zu unterstitzen und deren Einhaltung zu kontrollieren.
Dazu dient auch die Identifikation der Einrichtungen mit Patienten im besten
Gesundheitszustand, um von deren Erfahrungen profitieren zu kénnen.
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7. Sonderauswertung Pseudomonas aeruginosa
M. Ballmann, Hannover

7.1 Einleitung

Die notwendige Therapieintensitat der chronischen PSA Besiedlung ist eines der am
heftigsten diskutierten Themen in der Behandlung der CF. Die Optionen reichen von
Abwarten und nur bei akuter deutlicher Verschlechterung eine PSA wirksame Therapie
durchzufiihren, bis zur regelmaRigen intravendsen Intervalltherapie (Déanisches Modell),
abhangig nur vom Besiedlungszustand der Lunge (chron. PSA Besiediung) auch bei
stabilem klinischen Zustand. Die wesentlichen Therapieoptionen sind Inhalation von PSA
wirksamen Antibiotika und intravendse PSA-wirksame Therapie.

Mit der ergénzten Datenbasis der Jahre 1995 bis inklusive 1999 ist erneut der Frage der
Therapieintensitat bei chronischer PSA-Besiedlung nachgegangen worden (Daten der Stufe

).

Datenbasis:

n=599 Patienten mit kontinuierlichem PSA-Nachweis in den Jahren 1995-1999
Alle folgenden Auswertungen beziehen sich auf diese Gruppe von Patienten.
Frage:

Welche antibiotische Therapie erhielten Patienten, die kontinuierlich PSA positiv in den
Jahren 1995 bis 1999 waren?

Patienten s ~ Jahr
‘(%) mit 1995 | 1996 1997 1998 1999

[ Antibiotika- & | &5 57 | &0 65
inhalation i

iv Therapie

n=0 37 36 | 3 29 28
|n=1-2 35 I DT N 38
n=3-4 22 19 26 26 31
n>4 6 1 2 g B 3
Ergebnis:

Der Anteil der (ber jeweils 12 Monate nicht oder nur wenig PSA wirksam therapierten
Patienten nimmt Ober den Beobachtungszeitraum signifikant ab. Immer noch erhélt ein
deutlicher Anteil der chronisch PSA besiedelten Patienten keine oder nur wenig PSA
wirksame Therapie.
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Frage:
Welche Therapieoptionen wurden einzeln oder in Kombination eingesetzt um PSA wirksam
zu behandeln?

Patienten Jahr |
(%) 1995 1996 1997 1998 1009 |

ohne

Therapie

Antibiotika-
|inhalation
nur iv
Therapie .

| iv und |

| Inhalation 33 37 42 44 ‘ 50

21 18 16 13 13

16 18 16 16 15 .

30 27 26 27 22

von
Antibiotika

Ergebnis:
Auch diese Darstellung zeigt eine signifikante Zunahme der Therapieintensitat uber den
Beobachtungszeitraum.

Frage:

In einem weiteren Schritt wurde longitudinal untersucht, wieviele Patienten mit PSA
Nachweis von 1995-1999 nie in diesem Zeitraum eine dokumentierte PSA wirksame
Therapie erhielten.

Ergebnis: "

32 von insgesamt 599 Patienten erhielten Uiber 5 Jahre keine der obigen PSA-wirksamen
Therapien bei chronischer PSA Besiedlung.

Anmerkung: 26 dieser 32 Patienten wurden von zwei Ambulanzen gemeldet.

7.2 Zusammenfassung

Die vorliegende Datenbasis erlaubt einen ersten Uberblick Uiber das therapeutische
Alltagsverhalten beim Umgang mit chronischer PSA Besiedlung.

Die Therapieintensitat hat Uber die letzten Jahre signifikant zugenommen. Es herrscht
weiterhin eine enorme Breite in der Behandlungsintensitét vor.
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8. CFAS-EDV-Arbeitsgruppe
R. Ziebach, Tiibingen

Das CF-Ambulanz-System (CFAS) wird den CF-Ambulanzen seit 2 Jahren vom
Mukoviszidose e.V. kostenlos zur Verfiugung gestellt. Die korrigierte Finalversion (September
1999) und das erste update (Marz 2000) haben die Nutzbarkeit des Programms verbessert,
wenn auch noch lange nicht optimiert.

CFAS ist aus den Kinderschuhen noch nicht herausgewachsen- Kritiker meinen, es
verursache z.T. mehr Arbeit, als dass es Vorieile bringe. Dennoch ist in den meisten
Testambulanzen der Qualitatssicherung (QS)-Stufe |l die Dokumentation jedes
Patientenkontaktes per Dateneingabe erfolgreich etabliert. Darliber hinaus wurden 1999 von
51 Ambulanzen QS-Stufe |-Daten per CFAS an das ZQ Hannover geschickt (94 registrierte
Nutzer). So ist die Datenweitergabe der jahrlichen QS-Verlaufsbogen im ersten Jahr nach
der EinflUhrung von CFAS bereits zu 62% (2093 Bégen) per Diskette erfolgt. Vorteilhaft ist
diese Form des Datentransfers fiur die erfassende Stelle im Zentrum fiur
Qualitatsmanagement, aber auch fiir die meldende Ambulanz, die auf die eigenen Daten
jederzeit selbstandig zuriuckgreifen kann.

Die von der QS-Stufe ll-Kommission erarbeitete Umgestaltung der Erfassungsbégen, auf
denen jeder einzelne Ambulanzbesuch der Patienten dokumentiert wird, und die Erstellung
von Bescheinigungs- und Arztbrief-Modul fur das update 2000 sind in Arbeit. Nach
Aushandigung dieser Update-Version an die Ambulanzleiter werden Einfihrungsseminare
fur die Nutzer abgehalten werden.

Auf der Basis einer breiten Nutzung des Programms wird jetzt die Nutzer-crientierte
Weiterentwickiung erfolgen. Die CFAS-EDV-Arbeitsgruppe ist fir Anregungen und Kritik
jederzeit ansprechbar. Die Gruppenmitglieder sind Herr Busse (ZQ Hannover), Herr Hartje
(Mukoviszidose e.V.), Herr Dr. Panzer (Mannheim), Herr PD Dr. Ratjen (Essen), Frau Dr.
Wiedemann (Dresden) und Frau Dr. Ziebach (Tlbingen, federfihrend).
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9. Zertifizierte Mukoviszidose-Versorgung in Deutschland
M. Hartje, Bonn

Bislang wurden medizinische Versorgungseinrichtungen fiur Mukoviszidose-Patienten
aligemein als CF-Ambulanzen bezeichnet. Erstmals fur das Jahr 2000 wird eine
Unterscheidung zwischen zertifizierten Mukoviszidose-Zentren und nicht zertifizierten
Versorgungseinrichtungen fiir Mukoviszidose-Patienten vorgenommen.

Der Hintergrund des Zertifizierungsverfahrens sind mehriahrige Auswertungen des
Qualitatssicherungsprojekts Mukoviszidose. Eine optimale Patientenversorgung wird
demnach entscheidend durch die GroRe, die Ausstattung und die Kompetenz einer
Versorgungseinrichtung  bestimmt. Im Rahmen des Qualitdtssicherungsprojekts
Mukoviszidose wurde daher 1997 durch die Versammlung der arztlichen Leiter der CF-
Ambulanzen in Deutschiand eine Strukturkommission gewahit, die die Kriterien und
Verfahren zur Zertifizierung von Mukoviszidose-Ambulanzen festgelegt hat.

Mit der Zertifizierung wird zukinftig eine flachendeckende, wohnortnahe und qualifizierte
Mukoviszidosebehandlung durch jene Mukoviszidose-Zentren angestrebt, die — wie bereits
erwdhnt - aufgrund ihrer Gréfe, Ausstattung und Kompetenz eine optimale
Patientenversorgung gewahrleisten.

Zertifizierte Mukoviszidose-Zentren unterliegen einem Katalog von Aufgaben und Pflichten,
so der Teilnahme an dem Qualitatssicherungsprojekt zur CF-Versorgung, der Sicherstellung
von Fort- und Weiterbildungsmaflnahmen, wissenschaftliche Tatigkeit und die
Zusammenarbeit mit Haus- und Gebietsarzten SOWIe anderen Fachdisziplinen, mit
Selbsthilfeverbanden und Regionalgruppen.

Besondere Anforderungen werden an die personelle Ausstattung des zertifizierten Zentrums
gestellt. Die Patientenversorgung muss durch ein multidisziplindres Team sichergestellt
werden, das den medizinischen Dienst durch einen Facharzt (Padiater oder Internist) mit im
einzelnen definierten besonderen Qualifikationsmerkmalen, einen psychosozialen Dienst, ein
pyhsiotherapeutisches ‘Angebot, diatetische Fachberatung und einen spezialisierten
Pflegedienst umfasst. Die ‘Einbindung eines EDV-Mitarbeiters fir die Beteiligung am
Qualitatssicherungsprojekt ist wiinschenswert.

Zertifizierte Mukoviszidose-Zentren verfigen ferner Gber eine umfassende diagnostische und
therapeutische Ausstattung bzw. gewdhrleisten jederzeit den Zugang zu solchen
Ausstattungsbereichen, so z. B. im Rahmen der pneumologischen Diagnostik Uber
Spirometrie, Bodyplethysmographie, Pulsoxymetrie, Bronchioskopie, Blutgasanalyse, ferner
Sonographie und Radiologie. Ein hamatologisches und biochemisches Labor mit
Mikrobiologie und Schweilltest-Diagnostik ist ebenfalls vorzuhalten. Neben der
Physiotherapie, Diatetk und der psychosozialen Betreuung ist ferner die
gastroenterologische Diagnostik, die intensivmedizinische und thoraxchirurgische
Versorgung sowie kardiologische Diagnostik zu gewahrleisten.

Erstmals konnten ab dem Jahr 1999 die bisherigen CF-Ambulanzen Antrage auf
Zertifizierung stellen. Mit Stichtag 31. Juli 2000 wurden 48 pédiatrische Mukoviszidose-
Zentren und 7 Mukoviszidose-Zentren fur Erwachsene zertifiziert. FUr 15 Ambulanzen, die in
der Regel aufgrund ihrer Grée weniger als 20 Patienten kontinuierlich betreuen, wurde eine
Ubergangsregelung im Rahmen der Zertifizierung vereinbart.

Nicht zertifizierte Versorgungseinrichtungen behandeln auch weiterhin Mukoviszidose-
Patienten; sie haben entweder nicht am Zertifizierungsverfahren teilgenommen, oder die
Zertifizierung wurde aufgrund der Gréfle bzw. aufgrund der personellen Ausstattung nicht
erteilt.
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Kommentar und Perspektiven
M. Stern, Tiibingen

1. Ziele und Standortbestimmung

Wie im Vorbericht 1998 soll dieser Kommentar wieder als _roter Faden“ durch den
ausfihrlichen Berichtsband filhren. 1999 wird es erstmals zuséatzlich eine Kurzversion geben,
die im Internet www.zq-aekn.de erscheinen wird.

Das Projekt Qualitatssicherung Mukoviszidose besteht seit 1995 und hat folgende Ziele:

1. Repréasentative Erfassung der wichtigsten statistischen und demographischen Daten der
in Deutschland betreuten Patienten mit Mukoviszidose.

2. Verbesserung der Versorgungsqualitdt auf Strukturebene, Prozessebene und
Ergebnisebene.

3. Vernetzung mit nationalen und internationalen Einrichtungen, Planung und Unterstiitzung
multizentrischer Studien.

Als kurzfristiges Ziel haben wir fur 1999 gesetzt, die mittlere Uberlebenswahrscheinlichkeit
Uber 30 Jahre zu erreichen, dieses Ziel ist mit 31,6 Jahren sogar Ubertroffen worden.

Als langfristige Ziele wollen wir bis zum Jahre 2005 folgendes erreichen:

» Alle Patienten erreichen das 18. Lebensjahr und haben zu diesem Zeitpunkt eine
abgeschlossene oder weiterfuhrende Schulausbildung.

Ihr Langen-Soll-Gewicht betragt 95 Prozent und dartber.

Ihre Vitalkapazitat betragt 80 Prozent und darlber.

Zu 30 Prozent besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa und Burkholderia cepacia.
Massivkomplikationen (Hamoptoe, Pneumothorax, Globalinsuffizienz) sind bis zum Alter
von 18 Jahren nicht aufgetreten.

Der mittelfristige Fortbestand des Projekts ist jetzt gesichert, die Zertifikation der
Mukoviszidose-Einrichtungen ist abgeschlossen, die Stufe | ist zu einem Standardverfahren
mit 5jahriger Verlaufskontrolle geworden, die Stufe Il wird weiter ausgebaut. Viele politische
und wissenschaftliche Diskussionen der letzten Zeit haben gezeigt, dass wir auf dem
richtigen Wege sind, den wir auch fir die Zukuntt fortfihren werden.
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2. Qualitatssicherung Mukoviszidose 1999 Stufe |

2.a Basisdaten

1999 wurden insgesamt 5.203 Patienten mit Mukoviszidose erfasst, diese Zahl ist héher als
je zuvor. Nach wie vor ist die Anzahl der Patienten, die ihr Einverstandnis zur Auswertung
nicht erklart haben, mit 4 Prozent gering. Leider lagen zum Stichtag fur die Auswertung die
Jahresverlaufsbogen nur fiir 66,3 Prozent der Patienten vor. Ziel muss es sein, den Riicklauf
konstant auf mindestens 80 Prozent anzuheben, damit unser Bericht sein politisches
Gewicht behalt und damit auch statistisch- wissenschaftlich eine ausreichende
Reprasentativitat gewahrleistet ist! Es sind gegeniber den maximal vorher teilnehmenden 97
Einrichtungen, jetzt nur noch 85 Einrichtungen beteiligt und es zeigt sich, wie nach
Zertifikation zu erwarten, ein Rickgang der Anzahl der besonders kleinen Einrichtungen
(unter 20 Patienten), die noch 8 Prozent aller erfassten Mukoviszidose-Patienten betreuen
(Abb. 1). Diese Entwicklung wurde bewusst herbeigefihrt, sie schliefit allerdings
Kooperationsmodelle auf regionaler Ebene keineswegs aus. Leider hat sich der Trend hin
zur Betreuung erwachsener Patienten in speziellen Erwachseneneinrichtungen 1999 nicht
weiter ausbauen lassen. Hier findet sich ein unmittelbarer Ankntipfungspunkt fur die weitere
Arbeit.

Die Globaldaten der Altersstruktur zeigen ein weiteres Ansteigen des mittleren Lebensalters
auf 16,3 Jahre, der Anteil der Patienten 18 Jahre und élter betragt unverandert 39 Prozent.
Das Altersbdumchen reicht jetzt iber die 60 Jahre auch in Deutschland hinaus, die mittlere
kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit betragt jetzt 31,6 Jahre. Leider wirkt sich der
Ricklauf von lediglich 66,3 Prozent Verlaufsbdgen, bezogen auf die Zahl der ihr
Einverstandnis erteilenden Patienten, einschrankend auf die Aussagekraft der vorhandenen
Daten aus.

Die Liste der fehlenden Daten ist fir alle beteiligten Einrichtungen ein wichtiger individueller
Ansatzpunkt, wo Liicken zu fillen sind. Zwar erscheint das mittlere Diagnosealter in
Deutschland (4,8 Jahre) hoch, der Median von 1,2 Jahren relativiert diese Zahl allerdings
und lasst sich auch im internationalen MaRstab durchaus akzeptieren. Nicht unerwartet ist
der seit 1995 kontinuierlich ansteigende Prozentsatz der im Alter von 18 Jahren oder spéter
diagnostizierten Patienten (derzeit 7,9 %). Nach wie vor gibt es einen nicht unerheblichen
Anteil von Patienten, fir die keine ausreichenden Diagnosekriterien dokumentiert sind. Hier
muss nachgearbeitet werden. Dies dirfte fur weiterbetreute &ltere Patienten ohne gréfieren
Aufwand in den beteiligten Einrichtungen méglich sein.

Der mit 80,2 Prozent im internationalen Vergleich sehr gtinstig liegende Anteil an
genotypisierten Patienten liefert einen wichtigen Datenfundus von wissenschaftlichem Wert,
der bereits fUr die Geschwister-/Zwillingsstudie (Prof. Tammler) genutzt werden konnte. Die
bisher mittels Stufe | erfassten Therapiedaten sind noch sehr lickenhaft. Pseudomonas-
wirksame Therapieformen finden dieses Jahr spezifische Beachtung (siehe unten). Derzeit
versucht das Pilotprojekt Stufe Il die Erfassungsliicken in der Therapie (z. B. stationare
MaBnahmen, Therapiedetails} anzusprechen und mit vertretbarem Aufwand und
gréBtmoglichem Nutzen einzufiigen.

Die Ergebnisgualitdt wird wie bisher tabellarisch und graphisch bezogen auf die drei
Ambulanztypen (bis 20, 21 — 100, Gber 100 Patienten) angegeben. Wieder zeigen sich z. B.
fur das Langen-Soll-Gewicht und fir den Body-Mass-Index kleinere Schwankungsbreiten
und ginstigere Zahlen fur die gréBeren Einrichtungen. Die Verlaufsbeobachtungen iiber 5
Jahre zeigen weiterhin ginstige Trends auf, sie werden als ,Mini-Langsschnitte* weiter unten
noch einmal genauer analysiert. Nach wie vor bietet die Darstellung nach anonymisierter
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Einrichtungsnummer fir die einzelne Ambulanz den Uberblick, wo sie jeweils in den
Ergebnissen steht.

Lungenfunktionsdaten wie FVC und FEV, zeigen gleichartige fur groRere Einrichtungen
gunstigere Daten auf. Auch hier finden sich in der Verlaufsanalyse positive Trends, allerdings
nicht fur alle Altersgruppen gleichartig. Der Parameter MEF .5 entzieht sich wiederum durch
die hohe Schwankungsbreite der einfachen Interpretation. Die gesonderte Auffilhrung der
Lungenfunktionsdaten erwachsener Patienten zeigt im Jahre 1999, dass bei nur 37,1 % der
Patienten far FVC, bei 19,3 % fur FEV, und bei 12,4 % fur MEF.s, die Richtwerte erreicht
werden. Diese gegeniuber dem Vorjahr geringflgig ungiinstigeren Werte spiegeln zum einen
die kumulative Erhebung der alter werdenden Patienten wieder, sie zeigen aber auch einen
wichtigen Ansatzpunkt zur Qualitatsverbesserung auf.

Entzindungs- und mikrobiologische Daten liefern individuelle Therapieansatzpunkte. Zum
Zeitpunkt 18 Jahre sind derzeit 28,4 Prozent der Patienten frei von Pseudomonas
aeruginosa und 90,5 % frei von Burkholderia cepacia. Dies sind im Vergleich zu unseren
Zielsetzungen und auch im internationalen Vergleich giinstige Zahlen, die der mehrjahrigen
Verlaufskontrolle standhalten. Die Komplikationsraten sind im Jahre 1999 nicht wesentlich
grolRer geworden. Dies gilt auch fiir Patienten im Erwachsenenalter.

2.b) Ambulanzbezogene Einzelauswertung {individuell}

Der Ambulanz-Einzelbericht liegt wie bisher fur die zentralen Parameter am Schiuss vor, er
soll wieder fur die Ermittlung einzelner Patienten mit besonderen Risiken dienen und dariber
hinaus eine genauere (bergeordnete Standortbestimmung der Einzelambulanz erméglichen.
Eine Offenlegung dieser Ambulanzdaten ist auf freiwilliger Basis, z. B. auch in regionalen
Qualitatszirkeln denkbar, kann aber nur mit ausdriicklicher Zustimmung der Ambulanz
erfolgen. Es muss gewarnt werden vor vorschnellen oberflachlichen Bewertungen und vor
der Abqualifikation einzelner Zentren anhand unzureichend analysierter Globaldaten. Sehr
zu begrufen und im Rahmen der Stufe |l bereits realisiert ist allerdings die ,Bestenanalyse”.

2.c) Sgezialauswertungenf Mortalitét — Langsschnitt 1995 — 1999 - Pseudomonas

Die Mortalitdtsanalyse liefert wichtige Einzelinformationen und dariiber hinaus aligemeine
Daten, die als Leitlinie fur qualitatsverbessernde Malinahmen benutzt werden kénnen. Es ist
ein Trend hin zur geringeren Letalitatsrate unter 18 Jahren zu verzeichnen. Insofern steigt
auch der Median des Sterbealters in den Jahren 1995 — 1999. Die gesamte Letalitatsrate
liegt bei 1,2 %. Im internationalen Vergleich ist dies eine relativ geringe Ziffer. Wesentliche
Geschlechtsunterschiede gibt es nach wie vor in Deutschland nicht.

Die mittlere kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit betrug fur 1990 31,6 Jahre, dies stellt
ein Highlight in den Globaldaten des Projekts Qualitatssicherung Mukoviszidose dar! Die
Form der Kurve fur die Uberlebenswahrscheinlichkeit erscheint im Jahr 1999 wesentlich
gleichméRiger als noch im Vorjahr, ein sprunghaftes Absinken findet sich derzeit nicht mehr.
Es steht zu erwarten, dass weitere Fortschritte nur relativ langsam zu erzielen sein werden.
Leider gehen in die Auswertung auch hier noch unvollstandige Daten ein und es muss nach
Vervollstandigung auch far die Jahre 1997 bis 1999 die Richtigkeit der Auswertung
nachgeprift werden, bevor weitere Konsequenzen gezogen werden kénnen. Sehr wertvoll ist
der Einzelvergleich von Ergebnisparametern fiur verstorbene und lebende Patienten, um
individuelle Ansatzpunkte fir die Intensivierung der Therapie maglichst frih aufzeigen zu
konnen. Es fand sich, dass bereits mehrere Jahre vor dem Todesereignis die wichtigen
Ergebnisparameter, z. B. FEV, gegeniber den lebenden Patienten zuriickfallen. Gleiches
galt fir den Lungenfunktionsparameter FVC und auch fiir die Emahrungsparameter LSG und
BMI.




Qualitatssicherung Mukoviszidose — Bericht 1999 121

Die Verlaufsbeurteilung kiinischer Parameter 1995 — 1999 iMiniatur-Langsschnitt-Analyse)

zeigt, wie schon in der Standard-Statistik erkennbar, mit langerem Verlauf deutlich
konsistentere Daten. Die Funf-Jahres-Langsschnittauswertung umfasst 1.561 Patienten! Es
konnte jetzt (berzeugend gezeigt werden, dass die Globalanalyse einzelner
Ergebnisparameter tber alle Altersgruppen nicht sehr aussagekraftig ist. Um Risikogruppen
fur eine Therapieintensivierung zu definieren, missen einzelne Altersgruppen oder auch
Schweregrade gesondert ausgewertet werden. Als Beispiel wurden die Gewichts- und
Lungenfunktionsparameter getrennt nach Geschlechtern fir 10- bis 13-jahrige Patienten
(Pubertédt) untersucht. Der vorbeobachtete Trend zur Verbesserung des Langen-Soll-
Gewichts in der Pubertat bei Madchen gegeniiber Jungen wurde bestatigt. Auffallend war
der hohe Anteil von 22 % der Patienten mit FEV;-Werten unterhalb 80 % der Norm bereits im
Alter von 7 und 8 Jahren. Auch die korperliche Entwicklung dieser Sondergruppe war in den
vorausgegangenen 4 Jahren unginstiger als die der Patienten mit mindestens 80 % FEV,.
Hier zeigt sich die Bedeutung einer friihzeitigen Therapieintervention deutlich, d. h. die
erndhrungsbezogene Behandlung ist bereits im Vorschulalter zu intensivieren!

Sonderauswertung Pseudomonas aeruginosa: Uberraschende Daten liefert eine kurze
Sonderauswertung zum Thema Pseudomonas aeruginosa und Therapie. Nach Bereinigung
erhebungsbezogener Unklarheiten verblieben 599 Patienten, die konstant in den Jahren
1995 bis 1999 mit Pseudomonas aeruginosa infiziert waren. Es zeigt sich, dass ein zwar
Uber die Jahre geringer werdender, aber deutlicher Anteil dieser Patienten nicht oder selten
eine pseudomonaswirksame Therapie erhielten. Bei Untersuchung der verschiedenen
Therapieoptionen zeigte sich zwar eine Zunahme der Therapieintensitat 1995 — 1999, aber
wiederum ein Anteil von 13 Prozent, der keinerlei einschlagige Therapie erhielt. Der Grofteil
dieser Patienten wurde von lediglich 2 der 85 teilnehmenden Mukoviszidose-Einrichtungen
gemeldet. Diese Auswertung sollte AnlaR zur tiefergreifenden Analyse sein. Ein Konsensus
zur Pseudomonas-Therapie in Deutschland sollte dringend erarbeitet werden.

2.d) CFAS-EDV-Arbeitsgruppe

Das CF-Ambulanzsystem CFAS steht den Mukoviszidose-Einrichtungen kostenios zur
Verfigung. Es wurde verbessert, erfordert aber noch weitere Optimierung hinsichtlich
Benutzerfreundlichkeit und Einsatzerweiterung (Therapieevaluation, Patientenbriefe,
Bescheinigungen und Rezepte). Fur diese Optimierung ist erheblicher weiterer Einsatz
erforderlich, der organisatorische Umschichtungen (z. B. Hotline durch ZQ Hannover) und
gezielte Umstellungen der Software beinhaltet, damit schlieRlich alle Einrichtungen CFAS
einsetzen und davon profitieren kénnen.

2.e) [Zertifizierte Mukoviszidose-Versorgung {Strukturkommission}

Die Zertifizierung ist vorlaufig abgeschlossen. Erstmals fuhrt der vorliegende Bericht 1999
das Merkmal Zertifikation mittels Sternchen auf. Leider finden sich noch erhebliche Liicken in
der derzeitigen Teilnahme und im Anteil der zertifizierten Einrichtungen, sogar bei einigen
groBeren Einrichtungen! Repréasentativitat und Effizienz unseres Projekts kénnen erheblich
verbessert werden, wenn sich die bereits individuell angesprochenen Kollegen z. T. wieder,
z. T. erstmals zur Kooperation entschlieRen kénnen. Ein Problem stellen auch Einrichtungen
dar, die in den Vorjahren eine deutlich héhere Anzahl an Patienten gemeldet haben als im
Jahr 1999. Hier durfen wir uns keine weitere Liicke leisten. Das Projekt Qualitatssicherung
Mukoviszidose wird sowohl Nachmeldungen von Patienten unterstitzen als auch alle
Méglichkeiten der Kooperation auf regionaler Ebene verstarken und den Ubergang bisher
nicht zertifizierter Zentren in Richtung Zertifikation erleichtern helfen.
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3 Qualitidtssicherung Mukoviszidose Pilotprojekt Stufe |l

Die Stufe Il wurde im Bericht 1998 ausfuhrlich vorgestellt. Das dort aufgefihrte
Auswertungskonzept wurde beibehalten, die Einzelauswertungen wurden aber fokussiert
und zusammengefasst. Die teilnehmenden neun Einrichtungen der Stufe |l erfassen
insgesamt 1.016 CF-Patienten. Im Jahre 1999 wurden 2.481 Werteséatze und 771 Patienten
ausgewertet, d. h. die Zahl der Ambulanzkontakte liegt etwas Uber 3 pro Jahr pro Patient.
Die bisher vorliegende Reprasentativitdt verschiedener Grundparameter der Patienten in
Stufe Il gegenuber Stufe | ist fur das Jahr 1999 leider nicht mehr vollstandig gegeben, es
haben sich ungieichsinnige Selektionsfaktoren eingeschlichen, die dann auch dazu fihrten,
dass fur das Jahr 1999 nur fur 682 Patienten gleichzeitig Werte fir Stufe 1l und for Stufe |
vorlagen. Hier muss nachgearbeitet werden, damit die Stufe Ii ihren Wert behalt, allerdings
werden die Aufgaben der Strategiefindung und Erhebungsoptimierung inklusive Therapie
von diesen Einschrankungen wenig betroffen.

Wie im Vorjahr finden sich in der Untersuchungshaufigkeit Licken, z. B. im Bereich
Lungenfunktion, OGT, Stuhlfett etc., ohne dass im einzelnen angegeben werden kann, ob
mit seltenerer Durchfuhrung bestimmter Untersuchungen auch ungunstigere Ergebnisse
verknipft sind. Zur Steuerung der Prozessqualitat liefert dieser Anteil der Auswertung jedoch
wichtige Grundinformationen.

Die Prozessqualitdit wurde in einzelnen Bereichen genauer untersucht (Ernahrung,
Mikrobiologie). Nach wie vor ist erstaunlich der relativ hohe Anteil von Patienten mit
Untergewicht, die keine ernahrungsbezogenen Malnahmen verzeichneten. Ebenso
erstaunlich ist die grofle Bandbreite der therapeutischen Malnahmen bis hin zum
therapeutischen Nihilismus bei Infektionen mit Staphylococcus aureus, Haemophilus
influenzae und Pseudomonas aeruginosa (Vergleiche auch Spezialauswertung
Pseudomonas  aeruginosa). Hier sind Ansatzpunkte fir das praktische
Qualitdtsmanagement, fir die Erstellung von Leitlinien und Konsensus-Strategien deutlich
sichtbar.

SchlieBlich wurde im Jahr 1990 ein Schwerpunkt auf die Besten-Analyse gelegt. Wie die
Rangfolgen der teiinehmenden Einrichtungen bezlglich verschiedener Parameter zeigen,
gibt es keine feste Zuordnung hinsichtlich Spitzenreitern und Schlusslichtern, sondern nur
gewisse Trends, die im Einzelfall allerdings zum Nachdenken fihren sollten. Der Versuch,
die Rangfolge mittels Odds-Ratio adjustiert festzulegen, muss in den Folgejahren
weiterentwickelt werden, um das Ziel ,von den Besten lernen® auch realistisch und faktisch
korrekt umsetzen zu kdnnen.
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Ausblick

Nach wie vor sind der Kooperationswille der Deutschen Mukoviszidose-Ambulanzen und
die potente und effiziente Unterstitzung durch den Mukoviszidose e V. und die
Christiane Herzog Stiftung die Grundpfeiler unserer Arbeit.

CFAS-Einsatz, Standardstatistik, Ambulanzzertifizierung und  wissenschaftliche
Absicherung  sowie internationale  Kooperationen verhelfen dem Projekt
Qualitatssicherung Mukoviszidose zu weiterem Aufschwung.

Die Konsolidierung muss jetzt durch reprasentativen Ricklauf der jahrlichen
Verlaufsb6gen von mindestens 80 % aller erfassten Mukoviszidose-Patienten erganzt
werden.

Der Ubersichtlichkeit halber werden die Zwischenziele aus dem Vorjahr jeweils in der linken
Spalte, das Erreichte jeweils in der rechten Spalte aufgefUihrt. Dies gilt fur die Stufe |, die
Stufe |l und das Qualitatsmanagement.

4.a

Stufe |

Der umfassende Einsatz des CFAS wird im
Jahr 2000 die Datenerhebung und unmittelbare
| Plausibilitdgtskontrolle vereinfachen.

Erfolgt durch die in 2000
| erfolgenden CFAS-Updates

Die teilnehmenden Ambulanzen werden noch
bestehende Erhebungsliicken (z. B. Zahl der
Verlaufsbégen, Liste fehlender Daten) v
schlief’en. Aus der Betreuung verlorenen
Patienten wird gesondert nachgegangen.

Die Lucke der 1998 gegeniiber 1997 nicht

teilnehmenden Einrichtungen wird im Jahr 2000 Wird fortgefiihrt
geschlossen. =

Die Mini-Langsschnitt-Analyse wird hinsichtlich

prognostisch entscheidender Daten zu einer Berichtsband 1999 «

langfristigen Trendanalyse ausgebaut.

Die Einfihrung der schrittweisen
Diskriminanzanalyse in die Mortalitatsstatistik
wird die Bewertung einzelner Risikofaktoren
 gestatten.

Wird fortgefiihrt

Insgesamt soll die mittlere Uberlebens-
wahrscheinlichkeit Gber 30 Jahre hinaus 1999: 31,6 Jahre v
angehoben werden.

Nahziele 2000/2001

Ricklauf 80%

Einfuhrung BMI (Euro-Growth-Studie), statt LSG fur Kinder

Anhebung mittlere Uberlebenswahrscheinlichkeit Gber 32 Jahre
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4.b Stufe Il

Das Pilotprojekt Stufe Il wird fortgefuhrt und
fokussiert.

Die stationare Erhebungsliicke wird
geschlossen.

| Die Stufe Il wird zu 100 Prozent auf CFAS-
Erhebung umgestelit.

Erfolgt mit dem 2. CFAS
Update in 2000, da ein neuer
Stufe-ll-Bogen dort
abgebildet wird.

| Die Therapie wird volistandig erfasst
(Implementierung der Scholz-Liste).

Implementierung mittels
Medikamentenliste (nicht
Scholz) / 2. Update CFAS in
2000 '

Bestergebnisse (,,Benchmaﬂ%ing“) werden
ermittelt und lokalisiert.

Berichtsband 1999

Sonderprobleme wie hepatobilidre Beteiligung
und Diabetes mellitus werden durch
Konsensus-Konferenzen aufgegriffen mit dem
Ziel, die diagnostischen Festlegungen
eindeutig zu gestalten, um damit die Erhebung
aussagekraftiger zu machen und schlielllich
besser detaillierte Mindestanforderungen fiir
die diagnostische und therapeutische
Prozessqualitat zu definieren

Noch nicht erfolgt.

Die Ergebnisanalyse wird auf die
prognoseentscheidenden Punkte (z. B.
Pseudomonas aeruginosa und entsprechende
Therapieevaluation) fokussiert.

Sonderauswertung zu
Pseudomonas aeruginosa
von Dr. Ballmann ist fur den
Berichtsband 1999
vorgesehen.

Das Zentrum fur Qualitatsmanagement
Hannover wird im Jahr 2000 ein Monitoring der
an der Stufe Il teilnehmenden Einrichtungen
durchfihren.

Finanzierung wurde bei der
Beiratssitzung am 28.9.1999
in Frankfurt abgelehnt.

Nahziele 2000/2001

Vervollstandigung der Daten

GewéiHrIeistung Reprasentativitat Stufe 11/]

OGT, Stuhlfett)

Auswertung Untersuchungshaufigkeit/Ergebnisqualitat (z.B. Lungenfunktion,

Optimierung Besten-Analyse

Patientenverwaltung, Rehabilitation}

Einsatz Stufe II-ErheEu'ng auch ohne Pilotauswertung (Ambulanz und
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4.c Qualitéitsmanagement

| Regionale Verbiinde und

Ambulanzkooperationen werden ausdriicklich Das ZQ prasentiert eine
unterstutzt. Innerhalb dieser Verbiinde kann die | Landkarte® der regionalen
Anonymitat der Ergebnisanalyse Verbinde in Fulda
einvernehmlich aufgehoben werden. .

Das ZQ Hannover fiihrt Moderatoren- Zwei Termine ,Moderatoren-
Schulungen fir Qualitatszirkel und regionale Ausbildung" im Januar 2000
Verbinde durch. mussten mangels

ausreichender Teilnehmer-
Anzahl ausfallen.

Die Strukturvorgaben der Ambulanz-
Zertifizierung werden um Trainingsprogramme
und ausfuhrlichere Vorgaben hinsichtlich der
Versorgungsprozesse erweitert (Mindest-
 anforderungen).

Der Verbindlichkeitsgrad der Qualitatssicherung |
wird durch struktureile MaRnahmen erhéht v
{positive Verstarkung).

Lucken, zum Beispiel im Erwachsenenbereich,
| werden geschlossen.

Konsensus-Konferenzen und Leitlinien-
diskussionen werden zunchst einmal fur Wartburg-Konferenz
| Teilbereiche durchgefiihr., .

Nahziele 2000/2001

Zertifizierung der Mukoviszidose-Einrichtungen wird fortgefihrt und in einen
 kontinuierlichen Prozess umgewandelt.

Zahl der sehr kleinen Einrichtungen wird weiter reduziert.

Y

- Kommunikation zwischen ZQ und Ambulanzen wird durch Umfragen ,
| Workshop-Angebot und Newsletter erweitert.

CFAS-Hotline Gber ZQ

RegelméRige Informationen zur Datenerhebung inklusive CFAS-Updates.

Steuerungsgruppe formuliert QM-Ziele, Forderungen und Strategie

Weitere Nahziele 2000/2001

Einbeziehung folgender Bereiche in die Qualitdtssicherung Mukoviszidose:
- Lungentransplantation, Lebertransplantation:

- Psychosozialer Teil:

- Rehabilitation;

Weitere Zusatzauswertungen:

Erndhrungs- und Wachstumsanalyse im internationalen Vergleich;
Versorgung erwachsener CF-Patienten in Deutschiand:
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Beispiel fiir Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Datenstand: 31.08.2000
Beobachtungszeitraum: 01.01.1998 - 31.12.1998 bzw.
01.01.1999 - 31.12.1999

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittelwert aller
Einrichtungen desselben Typs und aller Einrichtungen - Sdulendiagramme
Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):

LSG . 90 % fur Patienten < 18 Jahre, 1999

BMI 19 kg/m? fir Patienten _ 18 Jahre, 1999

FEV1 = 80 % fir Patienten 6 bis < 18 Jahre, 1999

FEV1 80 % fiur Patienten 18 Jahre, 1989

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ flr Patienten < 18 Jahre, 1999

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fur Patienten ~ 18 Jahre, 1999

Anteil IgG im Bereich Mittelwert ~ 2*Standardabw. fur Patienten < 18 Jahre, 1999

Anteil IgG im Bereich Mittelwert = 2*Standardabw. fur Patienten = 18 Jahre, 1999

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 1997 und 1998 mit den
Mittelwerten aller anderen Einrichtungen
in den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:
LSG bzw. BMI
VC
FEV1
MEF s
Pseudomonas aeruginosa
1gG

Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzelwerten aller
anderen Einrichtungen
Aus der Legende dieser Abbildungen kann die anonymen Nummer der jeweiligen
Einrichtung entnommen werden. Diese anonymen Nummern kennzeichnen die
entsprechende Ambulanz in den Abbildungen des Berichts.
Folgende Scatterplots sind enthalten:
Abb. A1: Verteilung des Langen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre
Abb. A2: Verteilung des BM!, ab 18 Jahre
Abb. A3: Verteilung der Vitalkapazitat, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. A4: Verteilung der Einsekundenkapazitat, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. A5: Verteilung von MEF s, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. AB: Verteilung der Vitalkapazitat, ab 18 Jahre
Abb. A7: Verteilung der Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre
Abb. AB: Verteilung von MEF s, ab 18 Jahre
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Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf

in den Tabellen sind enthalten:

CODE

Nummer der eigenen Einrichtung

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

(JIMMTT)

Beob.-Jahr

GR

Geschl

Einw.

Beh.-Ende
Grund

Beh.-Ende
Jahr

LSG

BMI

VC

FEV1

MEF s

P. aer.

Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem Datum der
klinischen Messungen

(Ziel ist eine Verlaufsbeobachtung pro Patient und Jahr in einem
stabilen, infektfreien Zustand in der Nahe des Geburtstages.

Von einigen Patienten liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr vor.
Bei diesen Patienten geht die bessere, volistandigere Beobachtung in
die Auswertung ein.)

Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung von Zwillingen)

Geschlecht

1 méannlich
2 weiblich
Einwilligung

1 ja

2 nein

Ende der Behandlung

Diagnose widerrufen
Transplantation
abgegeben an andere CF-Ambulanz
abgegeben an andere Einrichtung
aus Kontrolle verloren

9 verstorben

OB WN -

Jahr des Endes der Behandlung

Langen-Soll-Gewicht nach Reinken [22]in % der altersabhangigen
Werte der Normalpopulation fiir Patienten < 18 Jahre
Body-Mass-Index in kg/m? fir Patienten — 18 Jahre

Vitalkapazitdt in % der Norm, fur Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [31], fur Patienten — 18 Jahre nach Quanijer [21]

Einsekundenkapazititin % der Norm
MEF.s in % der Norm
IgG in g/l
1Pseudqmonas aeruginosa
ja

2 nein
0 unbekannt
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CF-Ambulanz XYZ
Beobachtungszeitraum 01.01.1999 - 31.12.1999

CF-Ambulanz XYZ

Beobachtungszeitraum: 01.01. -31.12.1999

LSG normal < 18 J§ T

BMI normal ab 18 J- _

FEV1 normal 6-17 J. =

FEV1 ab 18 J.

ohne Pseud. < 18 J:

ohne Pseud. ab 18 J.

[ ale
B cigene

IgG normal < 18J:

i
IgG normal ab 18 J- L
|

'
1
1
1
1
1
]
]
]
¢
1
1
1
1
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1
1
1
1
1
1
]
i
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]
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= =

i
L

} } } t #
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Datenstand : 31.08.2000
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1998 1999
Ambulanz XYZ Alle anderen | Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzah! [Bpalten%| Anzahl BEpalten%| Anzahl |5pa1ten% Anzah! Spalten%
< 18 Jahre Untergewicht 50 | 30,5% 582 | 27,0% 36 | 245% 466 | 24,3%
Gewicht normal 114 | 69,5% 1574 | 73,0% 111 75,5% 1448 | 757%
ab 18 Jahn Untergewicht 37 | 435% 377 | 37.4% 28 | 389% 337 | 38,7%
Gewicht normal 48 | 56,5% 631 | 626% 44 | 611% 534 | 61,3%
___: 1598 1999
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
_ Anzahl [Spalten%! Anzahl !Spalten% Anzahl [Spalten%| Anzah! |Spalten%
< 18 Jahre VC < 80 % 55 | 43,0% | 576 | 36,3% 55| 52,4% 494 | 351%
VC >= 80% 73| 57,0% 1011 | 83,7% 50 | 47,6% 915 | 64,9%
ab 18 VC <80 % 55 I 71,4% 603 | 618% 44 | 62,0% 513 | 61,1%
Jahre VC >= 80% 22 | 28,6% 373 | 382% 27 | 38,0% 327 | 38.9%
a 1998 1999
Ambulanz XYZ | Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
| . Anzahl Epalten%l Anzahi Spalten%| Anzahl E.palten%: Anzahl Epalten%
< 18 Jahre FEVC1 < 80 % 54 | 42,5% | 591 | 37.8% 55 | 52,4% | 507 | 36,1%
FEVC1 >= 80% 28 | B7.5% 971 | 62.2% 50 | 47.6% | 899 | 63,9%
ab 18 Jahr FEVC1 <80 % 66 | 857% 810 | B83.1% 57 | 80,3% 668 | 79,3%
FEVC1 >= 80% 11| 14.3% 165 | 16,9% 14 | 197% | 174 | 20,7%
1998 1999
Ambuianz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl| IEpaIten% Anzahl [Spalten%| Anzahl Spalten%| Anzahl Epalten%
<18 Jahre MEF25 < 60 % 89 | 54,3% 800 | 52,1% 52 | 50,0% 708 | 52,5%
MEF25 >= 80% 58 | 457% 735 | 47.9% 52 | 50,0% 640 | 47.5%
ab 18 Jahr MEF25 <60 % 62 | 849% 797 | 89.1% 57 | B2,6% 671 | 86,0%
MEF25 >= 60% 11| 151% 97 | 10.9% 12 | 17,4% 109 | 14,0%
1998 1999
Ambulanz XYZ Aile anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl |Spaiten%!| Anzahl [Spalten%| Anzahl Spalten%| Anzahl |Spalten%
< 18 Jahre mit Ps.aeruginoss 71| 43,3% 954 | 44,8% 69 | 473% 805 | 42,8%
ohne Ps. aeruging 93| 56,7% 1176 | 55.2% TH | F827% 1078 | 57.2%
ab 18 Jahr: mit Ps.aeruginos 61| 718% 783 | 78,0% 54 | 77,1% 657 | 76,0%
ohne Ps, aeruginq 24 | 282% 221 | 22,0% 18 | 229% 208 | 24,0%
1998 1998
Ambulanz XYZ | Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl alten%| Anzahi 'EEalten% Anzahl |5{.|alten% Anzah| palten%
< 18 Jahre 1GG < 2s 4 3,5% 101 5,4% | 4 3,5% 104 6,3%
28 <=lgG<2s 40 | 34,8% 1108 | 59,4% 53 | 46,9% 1002 | 60,8%
igG>=2s 71| 61,7% 658 | 352% 56 | 49,6% 541 | 32,8%
ab 18 Jahr IGG < 2s 4| 52% 18 2,0% 1 1,5% 24 3.1%
28 <=|gG < 28 20| 26,0% 206 | 334% 18 | 27,7% 283 | 371%
igG>=2s 53 | 68,8% 571 | 845% 46 | 70,8% 455 | 597%
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Abb. A1 : Verteilung des Langen-Soll-Gewichts (%); < 18 Jahre
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Referenziinien: Unterernahrungsstufe 3 (<16); 2 (< 17); 1 (< 19)
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Vitalkapazitat in % des Normwertes nach Grofle
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Abb. A3 : Verteilung der Vitalkapazitat (%); 6-17 Jahre
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Abb. A5 : Verteilung von MEF25; 6-17 Jahre
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CF-Ambulanz XYZ

Report aller seit 1995 im Verlauf betreuten Patienten

<Codea>
<Geb.~-Datum(tt.mm.j3j)
- Geburtsrang Beh.- Beh.-
~ Mutter-Geb.-Datum> ende- ende- ve FEV1 MEF25 IgG Ps.
<Beob ., -Jahr> Geschl Einw Grund Jahr LsG BMI (%) (%) (%) {g/l) aer
XYz
X . KK XX-K-XX . XX . XX
1985 1 1 5 3 26,15 81,75 66,62 66,92 16,40 2
1996 1 1. 0 o o 25,83 90,15 73,35 27,88 15,60 2
1997 I i1 0 a E 25,83 1%,70 19,57 15,82 14,80 i
XX KX, XX-X-XK . XX . XX
1995 2 i 17,40 49,30 31,13 24,96 17,50 1
1996 2 1 5 . g 18,75 55,83 32,78 27,46 17,90 1
1997 2 1 T d . 20,12 64,92 32,15 13,75 17,50 1
AX . HX XX —X =KX . XK. XX
1995 2 1 a 18,06 63,56 54,53 51,26 16,30 I
1996 2 1 k5 17,78 68,80 52,33 28,9 16,10 i
1997 2 b + 18,23 70,60 55,77 34,63 17,30 i
1998 2 1 18,34 69,55 55,66 40,40 17,11 i
1999 2 1 18,00 Y0,77 56,01 42,33 17,42 1
XK. XKX. XX-X—XX . XX . XX
1995 i 1 o 5 20,20 34,32 23,09 11,90 27,10 1
1996 1 1 18,97 37,85 21,85 12,04 37,20 i
1997 1 1 O g g 18,03 31,32 20,79 4,45 33,90 p
1998 1 1 99 1999 0 17,67 29,30 19,03 6,95 31,80 i
XX . XX . XX =X=XX . XX . XX
1995 1 1 . - . 15,68 20,09 17,16 14,21 18,50 i
1996 1 1 99 1897 5 15,24 68,18 63,98 93,11 5,20 i
AX XX, KX-KX-XX . XX . XX
1985 ) 1 16,02 30,68 25,99 12,05 17,70 1
1996 i 1 16,33 37,93 24,21 15,97 16,60 i
1897 i 1 g 15,89 32,84 22,93 11,50 18,30 1
1998 1 1 16,75 33,09 23,98 13,13 1B,44 1
1999 : | 1 16,80 33,33 24,22 14,78 18,49 1
AH KX, XX=X=XX , XX . XX
1885 1 i 15,70 71,08 42,52 31,94 10,80 1
1996 i 2 1] 16,07 74,39 40,84 17,60 8,76 1
1957 1 : 15,77 70,85 38,03 21,10 T.57 1
1998 1 1 16,11 72,73 41,00 23,33 9,00 1
XX . XX . XX-X~XX . XX . XX
1995 2 d . . 18,71 103,25 114,69 120,23 2
19%6 2 1 19,38 108,49 109,41 98,57 2
1997 2 i g o 19,38 111,39 111,21 111,31 2
1998 4 1 i . 22,25 100,96 101,62 119,38 2
19%9 2 1 " ! 24,37 104,66 112,36 119,02 2
XX . KX . XX-X-XX ., XX, XX
1995 i 1 " 5 16,42 41,25 19,65 &, TT X530 a
1996 1 1 d . 16,18 40,10 19,81 10,07 15,00 d
1997 1 g g 16,04 34,22 25,26 19,75 14,70 Al
XX . XX . XX=-X~-XX . XX, XX
1995 2 1 o 5 18,25 65,89 49,84 29,29 25,70 2
1996 2 b 20,95 655,65 46,69 33,88 19,%0 2
1997 2 b 3 20,70 56,50 41,73 29,20 18,70 2
1998 2 1 g 3 20,99 60,65 45,88 31,33 20,53 2
1999 2 1 ‘ & 21,04 61,32 44,40 30,67 20,89 2
XX, XX . XX~ X=X K. XX
1995 1 : g 5 C 19,19 83,79 66,20 82,44 19,80 1
1996 1 1 18,97 50,30 70,95 71,45 . ]
1997 1 1 g @ 8 17,99 52,85 36,36 35,82 20,30 i
1998 1 1 2 g B 18,58 60,32 40,31 39,84 20,67 :
1999 1 i 9 3 E 19,00 62,44 38,32 38,99 19,67 i
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<Code>
<Geb.-Datum(tt.mm.jj)

- Geburtsrang Beh.~- Beh,.-

- Mutter-Geb.-Datum> ende- ende- vC FEV1 MEF25 IgG Ps.
<Bech.-Jahx> Geschl Einw Grund Jahr LSG BMI (%) (%) (%) (g/l) aer
XYZ

XX . XX, XX-X-XX.XX.XX
1998 2 ul 5 24,20 72,13 73,10 €2,05 17,10 bl
1989 2 ol 26,91 74,33 70,17 62,85 18,83 1
XX KX XX-A-XK XX, XK
1996 2 3 @ 5 20,59 70,86 51,16 50,% 15,10 2
1997 2 1 . 20,76 74,98 60,03 55,64 11,40 2
1998 2 1 5 5 20,94 75,02 58,33 54,03 12,78 2
1999 2 i1 . 20,56 77,77 53,43 58,01 132,85 2
XX XX . XK-X~XX . XX . XX
1995 b i 22,79 91,26 45,16 23,43 13,30 1
1996 : 1 5 24,65 81,94 38,47 14,06 11,80 1
1997 it a 24,46 74,89 42,67 27,51 11,40 i
1598 A 1 5 25,00 78,91 44,44 20,21 12,09 1
1599 1 1 R 24,70 77,07 41,87 21,95 13,00 1
XX, X%, XX-X-XX.XX.XX
1995 2 1 18,87 81,51 65,46 34,60 22,40 2
1986 2 1 19,75 72,83 59,34 20,98 s 2
1997 2 1 L, 18,63 79,75 63,81 34,42 22,20 2
1998 2 bl A S 16,51 87,05 69,02 31,46 23,70 2
1899 2 b 5 3 1$,31 81,43 67,81 32,30 23,471 2
XX . XX , XX~ X~XX . XX . XX
1995 i 1 ] 1994 k 26,16 102,78 96,27 66,88 2
XK. XX . XX-X=-XX, XX .XX
1895 2 1 3 - 18,13 S7,70 40,98 20,56 15,10 i
1596 2 1 5 1897 16,55 55,90 29,95 18,52 24,50 o
XX . XX, XX=X~-XX . XK. XX
1997 2 i o 19,24 93,76 64,58 62,69 15,50 2
19598 2 3 = & 19,87 81,44 64,45 60,66 18,98 2
1998 2 b o 20,13 80,07 66,73 61,36 19,12 2
XX XX . XX=X=XX . XX.XX
1985 2 i s 17,44 51,31 43,13 21,59 i
1956 2 1 5 18,22 60,18 45,17 28,27 4
1997 2 1 18,40 57,91 46,29 21,11 24,10 1
1998 2 1 = 5 16,88 46,89 35,65 16,14 21,20 ;1)
1999 2 1 E 17,30 58,57 42,38 24,65 23,23 o
XK. XX . XX=-X=-XX.XX.XX
1595 b 1 = 16,70 51,66 39,47 12,02 21,50 2
1586 1. 1 & 17,02 45,51 31,29 9,74 21,50 2
1987 1 1 o 17,13 40,13 23,76 8,16 20,00 2
1998 1 i1 17,92 46,71 31,67 10,73 22,01 2
1999 1 1 S 18,00 43,64 29,74 13,65 21,80 2
X 300 KK =X~ KX . XK XK
1995 2 1 5 3 21,47 101,28 98,82 81,52 2
1996 2 : b 20,75 99,48 100,91 81,98 - 2
1997 2 i1, 8 E 20,19 102,20 100,76 80,29 2
1598 2 1 5 22,79 104,11 102,23 78,80 = 2
15989 2 a 3 22,16 109,99 100,72 82,66 2
XX, XK XX-X-XX . XX . XX
1985 3 1 5 " 22,82 66,80 73,58 100,28 5 2
XX . XX . XX-X-XX . XX . XX
1995 1 1 5 g 4 66,80 73,58 100,28 3 2
1997 b | i 16,45 99,56 73,21 33,55 16,60 a4
1598 1 di 13,16 61,66 40,14 11,48 24,50 1
1969 1 1 - 14,81 65,03 50,50 26,73 25,24 1

cerrennaneeannns FOMtSEtZUNG






