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Wissenschaftlicher Beirat
"Qua litätssicherung Mukoviszidose"
Tätigkeitsbericht 2002
M. Stern, Tübingen

Seit 1995 haben sich alle deutschen Muko-

viszidose-Einrichtungen im Projekt "Qualitats-

sicherung Mukoviszidose" zusammengefun-

den. Die langfristige Kooperation führte mit

dem vorliegenden Bericht 2002 zu handfes-

ten Resultaten, die als Basis fur das Quali-

tatsmanagement, fur die wissenschaftliche

und für die politische Arbeit genutzt werden

konnen. Auf der Ebene der Struktur-, Prozeß-
und der Ergebnisqualität wurden die ent-

scheidenden Daten erhoben, verglichen

und ausgewertet. Ansatze für die Verbesse-

rung der Patientenversorgung und fur die Ef-

fizienzstei- gerung der Therapie wurden jetzt

sichtbar. Das Konzept der engen Begren-

zung des erhobenen Datenumfangs (Stufe I)

hat sich bewährt. Die erweiterte Datenerhe-

bung im Rahmen des Pilotprojekts Stufe II

wird jetzt für den systematischen Leistungs-

vergleich anhand definierter Ergebnispara-

meter ("Benchmarks") eingesetzt. Die Ent-

wicklung von Leitlinien ist fur die Bereiche Di-

agnose, Lungen- transplantation sowie Er-

nährung deutlich vorangekommen. Das

jetzt vorliegende Strategiepapier legt die
Ziele für das Projekt bis zum Jahre 2006 fest.

Die zum Berichtsband 2002 vorliegenden Da-

ten (Slichtag 01.06.2003) umfassen 89 Ein-

richtungen, die 5.997 Patienten mit Mukoviszi-

dose betreuen. Die Gesamtzahl ist seit 1995
gestiegen. Fur die vorliegende Auswertung

konnten 3.160 Einzelverlaufsbögen (ohne

Mehrfachmeldungen) herangezogen wer-

den. Es ergibt sich eine vorlaufige Rucklaufra-

te von 53 %. Diese Zahl mußdurch freiwillige

Nachmeldungen und gezielte Nachfragen

angehoben werden. In den Vorjahren konnte

dies regelmäßig erreicht werden (endgüNger

Rücklauf mit Nachmeldungen im Jahr 2001:
68 %). Im Jahr 2002 haben größereAmbu-

lanzen mit unvollstandigen Meldungen er-

heblich zu der genannten Lücke beigetra-

gen. Ein weiteres Problem sind Pahenten, die
die Volljährigkeit erreichen, ihre pädiahische

Mukoviszidose-Einrichtung verlassen, aber
nicht an eine internishsche Erwachsenen-Ein-

richtung über- wechseln. Eine Repräsentahvi-

tat von 95 % wie beim deutschen Kinder-

krebsregister liegt für die Qualitatssicherung

Mukoviszidose noch in weiter Ferne.

Der vorliegende Bericht ist wie im Vorjahr ge-
strafft. Das vollstandige Zahlenwerk inklusive

aller tabellarischen Auswertungen ist auf An-

frage beim ZQ Hannover erhältlich. Für das
Jahr 2003 ist eine weitere Kurzversion auf der

Basis des Berichts 2002 vorgesehen, die wie-

der den Zielerreichungsgrad für das Projekt

hervorheben wird (vgl. auch Strategiepa-

pier). Fur den vorliegenden Bericht ist wie

gewohnt der Kommentar (S. xyz) als roter

Faden zu benutzen.

Zum Jahreswechsel 2002/2003 wurde die
Beiratsstruktur des Projekts geandert, damit

in Zukunff geschaffliche Entscheidungen (Fi-

nanzen, Arbeitsauffeilung, Entscheidungen

über Spezialauswertungen) zeitgerechter

und effektiver bearbeitet werden können

und sich der wissenschaftliche Beirat mehr

als bisher der Steuerung und der Inhaltsge-

staltung widmen kann. Mitglieder des ge-
schaffsfuhrenden Beirats sind Prof. Dr. Stern

(Sprecher), Dr. Ballmann, Dr. Reimann und

Prof, Dr. Wagner. Der geschaffsführende

Beirat wird sich dmal im Jahr treffen. Der wis-
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senschaftliche Beirat (Vorsitz: Prof. Dr. Stern;

für die Forschungsgemeinschaft Mukoviszi-

dose: Dr. Ballmann, Prof. Dr. Ratjen; für das
ZQ Hannover: Herr Busse, Frau Sens; für den
Mukoviszidose e. VJ Frau Dembski, Frau Dr.

Schlangen, Dr. Reimann; für die Stufe Ik Frau

Dr. Staab / Vertreterin: Frau Dr. Heilmann; für

die Strukturkommission: Dr. Posselt, Prof. Dr.

Skopnik; für die Arbeitsgruppe CFAS: Frau Dr.

Ziebach, Vertreterin: Frau Bergmann; fur die

epidemiologische Statistik: Frau Dr. Wiede-

mann; als Elternvertreter: Herr Eissing; als Ver-

treter der Erwachsenenambulanzen: Prof.

Dr. Wagner; als Vertreter der Niedergelasse-

nen: Dr. Heuer) trifft sich wie bisher zweimal

im Jahr und nimmt die vertraglich festgeleg-
ten Steuerungsfunktionen wahr.

Im Jahre 2002 hat sich der wissenschaftli-

che Beirat zweimal in Frankfurt/Main getrof-

fen. Mahnungen, Rückfragen und Rücklauf-

berichte wurden systematisiert. Das Regel-

werk fur Sonderauswertungen wurde offiziell

verabschiedet. Es ist beim ZQ Hannover

elektronisch auf Anfrage erhaltlich. Neue

Sonderauswertungen konnten begonnen
werden (Frau Dr. Heilmann: Schwanger-

schaft; Dr. Paul/ Frau Dr. Wiedemann: Para-

meter zur Beurteilung des Ernährungszustan-

des; Dr. Ballmann/ Herr Wenzlafff Kohorten-

analyse FEV,; Frau Dr. Wiedemann/ Frau Dr.

Ziebach: Auswertung DNase; Frau Dr. Wie-

demann; Evaluation von Qualitatsindikato-

ren). Der wissenschaffliche Beirat begrüßt
ausdrucklich neue Sonderauswertungen

und ermuntert die deutschen Mukoviszido-

se-Einrichtungen, Vorschlage dafür nach
dem Regelwerk vorzulegen.

Das "Strategiepapier QS Mukoviszidose" (M.

Stern, H.-G. Posselt, B. Sens, B. Wiedemann,

O. Busse) ist kürzlich erschienen und behan-

delt für die Vertragsdauer des Projekts bis

zum Jahr 2006 die Ziele für die Struktur-, Pro-

zeß-und Ergebnisqualität. Eine IntensMe-

rung der Arbeit der Strukturkommission ist da-
rin ebenso enthalten (Zertifizierung als fort-

laufender Prozeß)wie die Entwicklung von

Leitlinien und Konsensusfestlegungen, die
Entwicklung von Entscheidungsbäumen

und die Initiierung weiterer Spezialauswer-

tungen, zum Beispiel zum Thema Thera-

pie/Ergebnisanalyse. Für die Ergebnisquali-

tat wurden Ziele auch im Bereich der jünge-
ren Patienten (Altersstufen 6 und 12 Jahre)

formuliert. Fur die Infektion mit Pseudomo-

nas aeruginosa konnten wichtige Zwischen-

ziele bereits erreicht werden, wahrend der

Zielerreichungsgrad für Lungenfunktions-

und Ernahrungsparameter auch bei den
jungeren Patienten noch verbessert werden

muß.Der Funktionswandel des Projekts vom

Register zum Qualitätsmanagement wird

ebenso erläutert wie der Stellenwert, den
das Projekt im derzeitigen gesundheitspoliti-

schen Rahmen einnimmt. Zentrales Ziel ist

der Aufbau eines ambulant-stationaren Ver-

sorgungsnetzes für Mukoviszidose mit gesi-

cherter Finanzierung und mit einer von allen

Beteiligten aktiv mitgestalteten Qualitätsent-

wicklung. Trotz aller Budgeteinschränkungen

gibt es hierfür langerfristig eine realistische

Chance.

Die Unterarbeitsgruppe Stufe II (Berlin-Zeh-

lendorf, Dresden, Frechen, Hannover - Kin-

derklinik, Hannover — Pneumologie, Osna-

brück, Tubingen) traf sich 2002 einmal in

Hannover. Erfreulich ist die häufiger Mög-

lichkeit, die Stufe II als allgemeine Patienten-

dokumentation auf freiwilliger Basis zu nut-

zen. Erstmals werden auch die freiwillig teil-

nehmenden Einrichtungen in die Auswer-

tung mit einbezogen. Die methodischen

Voraussetzungen fur einen Leistungsver-

gleich zwischen den Einrichtungen wurden

verbessert. Auf der Basis der Stufe II wurde

das Projekt "Benchmarking in der Patienten-

versorgung: Modellprojekt Mukoviszidose"

beim Bundesministerium für Gesundheit

und soziale Sicherung beantragt. Es wurde

als forderungswürdig anerkannt und soll

Ende 2003 beginnen (Teilnehmer: Dr. Ball-

mann, Hannover; Prof. Dr. Dockter, Hom-
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burg/Saar; Prof. Dr. Feickert, Neubranden-

burg; Dr. Fischer, München; Frau Dr. Heil-

mann, Hannover; Dr. Kamin, Mainz; Dr. Riet-

schel, Köln; Frau Dr. Staab, Berlin; Prof. Dr.

Stern [Projektleitung), Tubingen; Prof. Dr.

Skopnik, Worms; Dr. Tinschmann, Frechen).
Die Projektkoordination übernimmt Herr

Wenzlaff vom ZQ Hannover. Ziel diese Pro-

jekts ist es, Benchmarks fur den Leistungsver-

gleich der beteiligten Einrichtungen zu for-

mulieren und zur Qualitätsanalyse einzu- set-

zen. Offener Vergleich und Ermittlung der
besten Praxis werden helfen, Stärken und

Verbesserungspotentiale der Einrichtungen

zu bestimmen. Spezifische Merkmale wer-

den auf der Ebene der Struktur- und der Pro-

zeßqualität analysiert, um daraus einen

Maßnahmenkatalog zur Umsetzung mit

dem Ziel der nachhaltigen Verbesserung

der Patientenversorgung zu gewinnen. Mit

dem Benchmarking-Projekt wird die Quali-

tatssicherung Mukoviszidose eine neue Ar-

beitsplattform gewinnen.

Die Unterarbeitsgruppe EDV/CFAS (Herr Bus-

se, Dr. Eissing, Dr. Panzer, Prof. Dr. Ratjen,

Frau Dr. Wiedemann, federfuhrend: Frau Dr.

Ziebach) hat eine definitive neue Version

des CFAS (Update 2.0) erstellt. Diese wurde

an alle Mukoviszidose-Einrichtungen, die an
der Qualitätssicherung teilnehmen, im No-

vember 2002 kostenlos versandt. Sie er-

möglicht die papierlose Erhebung im Rah-

men der Stufe I und der Stufe II, darüber hin-

aus die Erstellung von Therapieplanen, Arzt-

briefen und Bescheinigungen sowie einfa-

che Ambulanzauswertungen und graphi-

sche Darstellungen. Der Erhebungsumfang

Stufe II wurde unter anderem um die Punkte

stationar erhobene Daten und detaillierte

Therapie erweitert. Damit wurde der Wert

der Stufe II zum Beispiel in Vorbereitung des
Benchmarking-Projekts deutlich gesteigert.

Die Strukturkommission (Prof. Dr. Skopnik, Dr.

Tinschmann, Prof. Dr. Wagner, federführend:

Dr. Posselt) hat ihre Arbeit intensiviert; die Zer-

tifizierung wird zum fortlaufenden Prozeß,
und es sind jetzt auch erste notwendige Ein-

griffe und Sanktionen erfolgt. Die zertifizier-

ten Einrichtungen wurden verpflichtet, feh-

lende Daten aus fruheren Jahrgängen lü-

ckenlos nachzumelden. Leitlinienorientierte

Arbeit und Zusammenschluß in regionalen

Qualitätszirkeln werden verpflichtend. Die

befristete Zertifizierung kleinerer Einrichtun-

gen wird mittelfristig wegfallen.

Eine erneute Fragebogenaktion (Prof. Dr.

Wagner) zum Stand der Finanzierung der
ambulanten Versorgung von Mukoviszido-

se-Patienten ergab einen durchschnittli-

chen Finanzierungsgrad durch die gesetzli-

chen Krankenkassen von nur 49,5%. Dieses

Ergebnis ist alarmierend. Eine Verbesserung

im Rahmen der anstehenden Reformen

des Gesundheitssystem ist notwendig. Die-

se Schnittstelle zwischen Qualitätssicherung

und politischer Arbeit macht eine weitere Di-

mension des Projekts deutlich.

Auf der Ebene des Qualitätsmanagements

haben zum einen wieder verschiedene

CFAS-Workshops (Herr Busse) in Aachen, Erlan-

gen, Köln, Mannheim, München und Wustrow

stattgefunden. Andererseits sind wiederum

News/effer zum Thema CFAS 2.0 und Quali-

tätszirkel erschienen. Die Leitlinien-Erstellung

macht auf den Gebieten Diagnose, Lungen-

transplantation und Ernährung gute Fortschrit-

te. Ansätze zur Entwicklung von AmbulanzleNI-

nien existieren (z. B. Hannover, neue Auflage

CF Manuo/),



quahtätssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung für 200~2

Erfreulich ist die Entwicklung der Publikationen

zur Qualitatssicherung Mukoviszidose: Aus

dem Projekt wurden die Zusammenhange

zwischen Ernährung, Lungenfunktion und klini-

schem Verlauf bei CF beschrieben (G. Stein-

kamp, B. Wiedemann on behalf of the Ger-

man CFQA group: "Relationship between nu-

trNonal status and lung function in cyslic fibro-

sis: cross sectional and longitudinal analyses

from the German CF quality assurance pro-

ject (CFQA)". Thorax 2002, 57:596-601). Darü-

ber hinaus wurde das Projekt auf der Mitglie-

derversammlung des Mukoviszidose e. V. in

Regensburg am 28,04.2002 vorgestellt (Vor-

trag: Prof. Dr. Stern) und ausführlich diskutiert.

Die Sonderauswerlung "DNase" wurde auf der
5. Warlburg-Tagung am 28.06.2002 präsen-

tiert (Frau Dr. Wiedemann). Frau Dr. Wiede-

mann war auch die Erstautorin des Posters

"Quality indicators as prognoslic factors" auf

der nordamerikanischen Tagung der CF

Foundalion, 04.10.2002 in New Orieans.

Schließlich widmete die 5. deutsche Mukovis-

zidose-Tagung, 08./09.11,2002 in Wurzburg,

einen wesentlichen Abschnitt der Qualgätssi-

cherung: Vorträge von Prof. Dr. Schrappe,
Marburg, Prof. Dr. Stern, Tübingen, und Dr.

Rietschel, Köln, stellten das Projekt in den aktu-

ellen gesundheitspolitischen Rahmen und

betonten die Bedeutung des Qualitätsmana-

gements (s. Tagungsband, erhaltlich beim

Mukoviszidose e. V., Bonn). Die Tagung um-

faßtedaiüber hinaus die eiste Auswertung dei
perkutanen endoskopischen Gaslrostomie

aus dem Projekt (Frau Seip, Gießen)und den
Workshop "CFAS als Werkzeug der Qualitätssi-

cherung" (Herr Busse, Hannover).

Das Projekt "Qualitätssicherung Mukoviszido-

se" kann sich in vielerlei Hinsicht sehen lassen:

Es ist ein gutes Beispiel für die langjahrige, wir-

kungsvolle Kooperation der deutschen Mu-

koviszidose-Einrichtungen, und es liefert eine
einzigartige Übersicht über die Versorgung

sowie die vielfältigen Ansätze zur schritlwei-

sen Qualitätsverbesserung, die zur verlänger-

ten Lebenserwartung und zur verbesserten

Lebensqualität der Patienten führen. Es kön-

nen in Zukunft noch ganz erhebliche weitere

Fortschritte erwartet werden, zum Beispiel im

Zielerreichungsgrad fur Ernährungs- und Lun-

genfunklionsparameter, im Leistungsvergleich

zwi- sehen den Einrichtungen (Benchmar-

king) und in der politischen Absicherung der
ambulanten und der stationären Versorgung

von Mukoviszidose-Patienten in Deutschland.

Unser aller herzlicher Dank gilt dem Mukoviszi-

dose e. V. und der Christiane Herzog Stiftung,

die das Projekt ideell und materiell mritragen.

Ihre stetige Hilfe und Unterslutzung sind ein

entscheidender Ansporn für unsere weitere

Arbeit auch in schwierigen Zeiten.
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Liste der beteiligten Ambulanzen 2002

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

Aachen, Universitats-Kinderklinik der RWTH Aachen, Mukoviszidose-Ambulanz Aachen*
Aachen, Luisenhospital, Mukoviszidose-Ambulanz Aachen

Aachen, Gemeinschaffspraxis Dres. Döhmen/Friedrichs, Mukoviszidose-Ambulanz Aachen*

Aue, Helios Klinikum Aue, Klinik für Kinder- und Jugendheilkunde*

Augsburg, Josefinum, Krankenhaus f. Kinder und Jugendliche*

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderklinik Lindenhof, Allergologie/Pulmologie*

Berlin, Krankenhaus Buch von Berlin-Pankow, "C, W. Hufeland", I. Kinderklinik, Station 211 C*

Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Lungenklinik Heckeshorn; Kinderambulanz*

Bochum, Berufsgenossenschaftliches Klinikum Bergmannsheil - Universitätsklinik,

Pneumologische Klinik*

Bodenheim, Praxis f. Padiatrie u. Allergologie*

Bonn, Rheinische Friedrich-Wilhelms-Universitat, Zentrum f. Kinderheilkunde*

Brandenburg, Stadt. Klinikum Brandenburg GmbH, Kinderklinik

Bremen, Krankenhaus "Links der Weser", Kinderklinik*

Bremen, Zentralkrankenhaus St.-Jürgen-Straße, Prof. Hess - Kinderklinik*

Cottbus, Carl-Thiem-Klinikum Cottbus, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin, St, 5 i

Dresden, Carl-Gustav-Carus-Klinikum, Klinik und Poliklinik fur Kinderheilkunde

Düsseldorf, Universitäts-Kinderklinik Düsseldorf, Abteilung für Pädiatrie*~ Erfurt, Helios Klinikum Erfurt GmbH, Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin*

Erlangen, Friedrich-Alexander-Universität Erlangen-Nürnberg,

Klinik mit Poliklinik für Kinder und Jugendliche*

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

Essen, Ruhrlandklinik Essen, Zentrum für Pneumologie u. Thoraxchirurgie*

Esslingen, Städtische Kliniken Esslingen/Neckar, Klinik fur Kinder u. Jugendliche
Frankfurt, Klinikum der J. W. Goethe-Universitat, Zentrum der Kinderheilkunde*

Frankfurt/Oder, Klinikum Frankfurt/Oder, Klinik für Kinder- u. Jugendmedizin*

Frechen, Kinderarztpraxis*

Freiburg, Universitäts-Kinderklinik, Ambulanz fur Allergologie, Pneumologie und Mukoviszidose*

Freiburg, Robert-Koch-Klinik, Albert-Ludwig-Universität Freiburg*

Gerlingen, Klinik Schillerhöhe, Zentrum fur Pneumologie und Thoraxchirurgie*

Gießen,Universitäts-Kinderklinik, Bereich Pneumologie u. Allergologie*

Gießen,Medizinische Klinik II, Zentrum f, innere Medizin, Mukoviszidose Ambulanz f. Erwachsene

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

Hagen, Allgemeines Krankenhaus, Kinderklinik

Halle (Saale), Martin-Luther-Universitat, Klinikum Kröllwitz, Klinik für Kinderheilkunde*

Hamburg, Kinderarztliche Gemeinschaffspraxis, CF-Zentrum Altona*

Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz OE 6870*
Heidelberg, Universitatsklinikum Heidelberg, Kinderheilkunde III,

Päd. Pneumologie u. Infektiologie*

Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinik der LVA Baden, Abteilung Innere Medizin - Pneumologie*

zertifizierte Ambulanzen



Quaätätssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung fgr 2002

nterologie*

medizin*

achsene*
liklinik*

de*

Heilbronn, Kinderklinik Heilbronn

Homburg, Medizinische Universitatsklinik Homburg, Innere Medizin*

Homburg/Saar, Universitätsklinik für Kinder- u. Jugendmedizin, Padiatrische Gastroe
Jena, CF-Zentrum an der Friedr.-Schiller-Universität Jena, Klinik f. Kinder-u. Jugend
Karlsruhe, Stadtisches Klinikum Karlsruhe GmbH, Kinderklinik*

Karlsruhe, Kinderarztpraxis,

Karlsruhe, Arztpraxis fur Kinder und Jugendliche

Kassel, Kinderkrankenhaus, Park Schönfeld*

Kempten/Allgäu, Klinikum Kempten-Oberallgäu GmbH,

Abt. f. Kinderheilkunde und Jugendmedizin, Neonatologie
Kiel, Chr.-Albrechts-Universität, 1.Medizinische Klinik, Mukoviszidose-Ambulanz für Erw

Kiel, Kinderklinik der Christian-Albrechts-Universität, Klinik fur allgemeine Pädiatrie; Po

Kirchzarten, Kinderarztpraxis*

Köln, Klinik für Kinder -und Jugendmedizin des Klinikums der Universität zu Köln,

Funktionsbereich Päd. * Pneumologie u. Allergologie*

Leipzig, Universitätskinderklinik Leipzig, Abt. für ambulante und soziale Pädiatrie*

Lübeck, Medizinische Universität Lübeck, Klinik für Pädiatrie

Ludwigshafen a. Rh., St. Marien- und St, Annastiffskrankenhaus, Kinderklinik

Magdeburg, Offo v. Guericke Universität, Med. Fakultät, Zentrum für Kinderheilkun

Mainz, Universitatskinderklinik, Mukoviszidose-Ambulanz*

Mannheim, Gemeinschaffspraxis Kinderarzte, Dres. Ernst-Loewe-Panzer*

Mannheim, Klinikum Mannheim, Kinderklinik Haus 2

Mechernich, Kreiskrankenhaus Mechernich, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin

Memmingen, Klinikum Memmingen, CF-Ambulanz

München, Medizinische Klinik, Klinikum Innenstadt der LMU*

München, Dr. von Haunersches Kinderspital, der Universität München*

Munchen, Poliklinik-Kinderpoliklinik, Klinikum Innenstadt der LMU*

Munster, Clemenshospital GmbH, Klinik für Kinder- und Jugendmedizin*

Neubrandenburg, Klinikum Neubrandenburg, Kinderklinik*

Offenburg, Klinikum Offenburg, Kinderklinik*

Oldenburg, Kinderklinik Oldenburg*

Osnabrück, Marienhospital Osnabruck, Klinik f. Kinderheilkunde u. Jugendmedizin*
Osnabrück, Kinderhospital Osnabrück*

Passau, Kinderklinik Dritter Orden, Sozialpädiatrisches Zentrum*

Plauen, Vogtland-Klinikum Plauen, Kinderklinik*

Potsdam, Klinkum Ernst v. Bergmann, Kinderklinik*

Ravensburg, Oberschwabenklinik Kinderkrankenhaus St. Nikolaus,

Abt. f. Kinder- u. Jugendmedizin St. Nikolaus*

Regensburg, Klinik St. Hedwig, Kinderkardiologie — Neonatologie*

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

Saalfeld, Thüringen-Klinik; Kinderabteilung, Georgius Agricola

Schwarzenberg, Facharztpraxis Kinderheilkunde

Schwerin, Klinikum Schwerin, Kinderklinik*

Siegen, DRK-Kinderklinik Siegen, Padiatrie*

Solingen, Städtisches Klinikum Solingen, Klinik fur Kinder und Jugendliche
Stuttgart, Olgahospital - Kinderklinik, Padiatrisches Zentrum*

* zedifizierie Ambulanzen



Liste der beteiligten Ambulanzen 2002

Suhl, Kinderarztpraxis/Allergologie, Allergologie*

Trier, Mufferhaus d. Borromaerinnen, Innere Medizin I

Trier, Mufferhaus d. Borromäerinnen, Padiatrische Abteilung*

Tübingen, Universitätskinderklinik*

Ulm, Universitatskinderklinik Ulm, Abtl. Ambulanz Schillerstraße
1Mukoviszidose, Pulmologie, Allergologie und Stoffwechselerkrankunge)*

Vechta, St.-Marienhospital, Kinderabteilung

Wangen, Fachkliniken Wangen GmbH, Kinderklinik f. Atemwegserkrankungen und Allergien*

Wangen, Fachkliniken Wangen Gmbh, Medizinische Klinik f. Atemwegserkrankungen*

Wilhelmshaven, Reinhard-Nieter-Krankenhaus, Kinderklinik*

Worms, Stadtkrankenhaus Worms, Kinderambulanz*

Würzburg, Universitats-Kinderklinik, Mukoviszidoseambulanz*

Einrichtungen, aus denen bis zum 01.06.2003noch keine Daten vorlagen:

Bochum, Ruhr-Universitat Bochum, Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin*

Borkum, Reha-Klinik Borkum Riff

Bad Saarow, Humaine Klinikum Bad Saarow, Klinik für Kinderheilkunde

Chemnitz, Klinik fur Kinderheilkunde, CF Ambulanz

Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum für Pneumologie u. Thoraxchirurgie

Datteln, Vestische Kinderklinik Datteln*

Erlangen, Universität Erlangen-Nürnberg, Medizinische Klinik i mit Poliklinik

Frankfurt, Universitätskliniken, Med. II, Pneumologie

~Göttingen, Georg-August-Universitat Göttingen, Kinderklinik

g Greifenstein, Pneumologische Klinik, Waldhof-Elgershausen

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Päd. Pneumologie - OE 6710*
Karlsruhe, Kinderarztpraxis, Rheinstraße
Koln, Kinderkrankenhaus Köln Riehl, Neonatol. u. pädiatr. Intensivstation E2

Krefeld, Städt. Krankenanstalten, Kinderklinik*

Magdeburg, Otto v. Guericke-Universitat, Abt. Pulmonologie u. Intensivmedizin

München, Kinderklinik der TU, Munchen-Schwabing

Münster, Universitätsklinikum Münster, Kinderklinik

Nauen, Havellandklinik Nauen, Klinik fur Kinderheilkunde

Nebel/Amrum, Fachklinik Satteldune für Kinder und Jugendliche der LVA Schleswig-Holstein,

Neuruppin, Ruppiner Krankenhaus, Kinderklinik

Nürnberg, Klinikum Süd, Klinik für Kinder und Jugendliche
Pforzheim, Städtisches Klinikum Pforzheim, Kinderklinik

St. Augustin, Asklepios-Kinderklinik 1St. Augustin), CF-Ambulanz

Wiesbaden, Stiffung Deutsche Klinik für Diagnostik GmbH, Fachbereich Kinderheilkunde*

Zwickau, Stadtisches Klinikum "Heinrich Braun", Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin

* zertifizierle Ambulanzen
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Qualitatssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung für 2002

Eingabemasken zur Erhebung der Qualitätssicherungdaten Stufe II
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 2)
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 4)
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Laborbefunde und sonstige Untersuchungen (Seite 2)
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Qualitätsstcherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung zur 2002~

1 Kurzübersicht

Datenquelle:
Daten, entsprechend den
Erhebungsbögen für den
Beobachtungszeitraum
01.01.2002bis 31.12,2002

Datenstand:
01.06.2003

Beteiligte Einrichtungen:
89 (mit Basis- und Veriautsbogen beteiiigtl

Beteiligte Patienten:
5.997, einschließlich 349 bis
31.12.2002verstorbene Patienten
davon
3.129männlich (52,2 %)
2,868 weiblich (47,8%)

Verweigerer:
242 Patienten (4,0%] - ab Kapitel
2.2 erfolgen die Auswertungen nur
fur die 5.755 Patienten, die ihr

Einverständnis erklärt haben

Basisbögen:
6.864, davon
715 Doppelmeldungen

72 Dreifach-Meldungen
3 Vierfach-Meldungen

Verlaufsbögen:
1995:2.629
1996:3.178
1997:3.592
1998:3.861
1999'. 3.966
2000: 4.030
2001: 3.843
2002: 3.216~ 3.160Patienten
ld.h, ohne Mehrtachmeidungen)

Geburten 1995 -2002
(im 1. Lebensiahr CF diagnoshziertli

1995; 82
1996:99
1997: 131
1998: 113
1999:96
2000; 81
2001: 65
2002i'30

Neudiagnosen insgesamt;
1995; 177
1996: 193
1997:231
1998:231
1999i 189
2000: 131
2001i'142
2002; 81

Todesfälle:
1995:32
1996; 47
1997:49
1998:60
1999:48
2000: 38
2001: 39
2002: 36

Insgesamt zur Transplantation
abgegeben:

76 Patienten
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251 Struktur der Versorgung in 2002

Für das Jahr 2002 beteiligten sich bis Juni 2003 insgesamt 89 Einrichtungen am Projekt Quali-

tätssicherung Mukoviszidose. Der wissenschaftliche Beirat legte fest, dass einige der Auswertun-

gen zur Ergebnisqualität getrennt für Einrichtungen mit bis zu 20 Patienten (5kleine5 Einrichtung

oder aTyp 15), fur Einrichtungen mit 21-100 Patienten ("mittlere" Einrichtungen oder "Typ 25) sowie

für Einrichtungen ab 101 Patienten (5große"Einrichtungen oder "Typ 35) vorgenommen werden.

Von diesen behandeln 35 Einrichtungen bis zu 20 Mukoviszidose-Patienten, 43 behandeln 21

bis 100 Patienten und 11 Einrichtungen behandeln 101 oder mehr Patienten (Abbildung 1).
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1400

a
O
a

000 0

!L
0'n

000 a
0

a
n

400

0

Klimklyp (Anzahl CF-patienten 2002)

Abbildung 1: Zahl der Patienten in den Einrichtungen

Die kleinen Einrichtungen betreuen 15 % aller CF-Patienten, die Einrichtungen mittlerer Größe
50 % und die großenEinrichtungen 35 %. Die hochste Zahl der CF-Patienten, die in 2002 in ei-

ner Klinik versorgt wurde, war 163.

Von den erwachsenen Patienten werden im Jahr 2002 28,2 % in 11 Einrichtungen unterschiedli-

cher Größefür ausschließlich erwachsene CF-Patienten betreut. 70,3 % der erwachsenen Pa-

tienten werden in pädiatrischen Einrichtungen und 1,5 % in gemischten Einrichtungen betreut.

In mehreren (=9) padiatrischen Einrichtungen sind in 2002 mehr als 50 % der CF-Patienten er-

wachsen (davon versorgen 4 Einrichtungen insgesamt weniger als 20 CF-Patienten). In 2002
wurden 57,4 % aller CF-Patienten in Universitatskliniken betreut.
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2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der Qualitätssicherungsmaßnahme beteiligten

CF-Patienten wird das Alter aller am 31.12.2002lebenden 5.648 Patienten (= bis dahin nicht als

verstorben gemeldet) verwendet.

610 (10,7%)von diesen am Projekt beteiligten Patienten waren jünger als 6 Jahre, 2.306 (40,6%)
waren zwischen 6 und 18 Jahre alt und 2.759 (48,6%) waren 18 Jahre und alter.

Das mifflere Alter beträgt 1 7 2 Jahre (~10 1).50% der Patienten sind älter als 16 1 Jahre. 52 1%
der Patienten sind mannlich, 47,1%weiblich, Die zehn ältesten Patienten sind zwischen 55 und

64 Jahre alt .

20
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60

50 8
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40 r
sl
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A
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0
1985 1990 1995 1996

n=2268 n=2987 n=2296 n=3582~Reihe2 11 12,7 I 14,6 15,3~Reihe1 18,7 28,8 31,7 34,1

15,7 15,6 16,3 16,8

35,7 38 39 43,6

17,5 17,2

46 48,6

C
0

1997 1998 1999 2000 2001 2002
n=4282 n=4262 n=4971 n=5231 n=5358 n=5675

Abbildung 2: Altersentwicklung der CF-Patienten seit 1980

Die Angaben zum mittleren Alter (Säulen in Abbildung 2- linke y-Achse) und zum Anteil der er-

wachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) für 1980bis 1990beruhen auf den Daten der lang-

jahrigen CF-Register in Frankfurt/Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden Unter-

suchung der Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994 vorgestellt [26].
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Abbildung 3:Alters- und Geschlechtsveiteilung der CF-Patienten (31.12.2002)
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2.3 Demografische Angaben

Tabelle 1: Verteilung der ethnischen

Kaukasisch
Türkisch
Asiatisch
Afrikanisch
Andere
Ohne Angaben

. Gesamt

Zugehörigkeit aller Patienten 1995 - 2002

5402 93,9
150 2,6
4 0,1
7 0,1

110 1,9
82 1,4
5755~ ~2 ' 100

Tabelle 2: Verteilung des

ledig
verheiratet
geschieden
verwitwet
ohne Angabe

Familienstandes der Patienten in 2002

Patienten " 'atienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und älter+- n n o/o

1960 98,4 932 79,8
204 17,5
21 1,8
2 0,2~32 16 9 08

Summe

n

2892
204
21
2

41

o/o~ot

91,5
6,5
0,7
0,1
1,3

bei den Eltern

allein in eigen. Wohnung

Partnerschaft
Heim u.a.
ohne Angabe

Tabelle 3: Verteilung der Wohnsituation der Patienten in 2002

Patienten Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und älter Summe

n o/o „...N '/o .
'

o/o

1961 98,4 521 44,6 2482 78,5
3 0,2 319 27,3 322 10,2

295 25,3 295 9,3
19 1,0 14 1,2 33 1,0
9 0,5 19 1,6 28 0,9

Schüler
Berufsausbildung

Berufstatig keit
arbeitslos
Rentner

ohne Angabe

*) darunter 508 Patienten unter 6 Jahre

Tabelle 4: Verteilung von Schule/Ausbildung/ Beruf in 2002

Patienten Patienten
unter 18 Jahre 18 Jahre und älter
n, o/o, n

1336 67,1 137 11,7
46 2,3 284 24,3

462 39,6
64 5,5
170 14,6

610* 30,6 51 4,4

n

1473
330
462
64
170
661

Summe

o/o

46,6
10,4
14,6
2,0
5,4

20,9
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2.4 Angaben zur Prozessqualität

2.4.1 Fehlende Daten

Grundlage der Auswertung 2002 sind 6.864 Basisbogen aus den Jahren 1995 bis 2002, ein-

schließlich Doppel-, Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus verschiedenen

Einrichtungen. Lässt man die Verweigerer außeracht, dann bleiben 6.596 Basisbögen für die

Betrachtung in Tabelle 5 übrig (das entspricht 5.755 verschiedenen Patienten).

Tabelle 5: Verteilung ausgewählter fehlender Angaben auf den Basisbogen

usä'k"k'E ~ 2~4eeen4~f alle Patienten

s~ds ..'.,n

Geburtsdatum der Mutter 73 1 13
Dokumentationsdatum 84 1,5
ethnische Zugehörigkeit 82 1,4
Diagnosemonat/ -jahr 1558/241 27,1/4,2
Kriterien, die zur CF-Diagnose fuhrten (siehe Kapitel 2.4.2) 346 6,0
Anzahl der Geschwister 102 1,8
davon Geschwister mit CF 120 2,1
fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben " 37 0,6

'l 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 fehlte bei einem

der Verlaufsbögen. Das Langen-Soll-Gewicht und der Body-Massdndex konnten nicht berech-

net werden, wenn das Körpergewicht und/oder die Körpergroße oder beide Angaben fehlten.

en

1,0
1,3
14,8

14,9116

20,2
0,2
0,3
14,7

267
4
6

362

0,4

842,128

< 0,1

Tabelle 6: Verteilung ausgewählter fehlender Angaben bei 3.160Verlaufsbeobachtungen
2002

C

b mPatienten ' ' ' Patienten
unter 6 Jahre 6 Jahre und älter

alle Patient

f ', S f, n,,s!,% ~ n, i, % . s, ~: ii

Körpergewicht 7 1,4 1 26 1,0 33
Korpergrööe 11 2,2 31 1,2 42

Vita lkapazität (354) 'l (96,7) 114 4,3 468
Einsekunden- (355) 3) (69 9) 4,4 471
ka pazitat
MEFzs (370) sf (72,8) 10,1 637
P. aeruginosa 1 0,2 0,1 5

B. cepacia 2 0,4 0,2 8

IgG 101 19,9 13,4 463
Komplik./ 0 0 11 0,3
Sonderprobl.
Antibiotika 5,5 56 2,7
weitere relev. 0 0 1 < 0,1 1
Therapien

'i bei einem Patienten war eine exakte Altersberechnung nicht moglich (siehe oben)
'l altersbedingt fehlende Angabe
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2.4.2 Diagniosestellung

Tabelle 7: Alter bei Diagnosestellung

n

Mittelwert
in jahren
standardabweichung
Median

kleinster Wert
grostar wert
im ersten Lebensjahr
diagnostiziert (%)
mit 18 jahren oder
spatar diagnnst. (%)

1995
171

3,6

6,4
1,2

<0,1
52,9
80

(45,7%)
4

(2,3%)

1996
185

3,4

4,9
1,2

<0,1
32,9
95

(51,4%)
6

(3,2%)

1997
219

3,6

7,5
0,6
<0,1
42,9
128

(55,9'!6)
18

7,9%)

1998
218

4,1

8,8
0,8
<0,1
57,55
117

50,6%)
20

(8,7%)

1999
173

4,1

7,9
0,9
<0,1
55,7
96

(50,8%)
ll

(5,8%)

2000
170

4,2

7,8
1,4

<0,1
39,37

79
(34,2%)

33
(14,3%

2001
134

3,6

7,0
0,7
<0,1
38,30

84
(59,2%)

7
(4,9a/o)

2002
81

4,1

8,6
1,0
0,1

46,03
42

(51,9%)
5

(6,2%)

Tabelle 8: Symptome, die 2002 zu den 84 CF-Diagnosen führten (Mehrfachangaben möglich)

:ifd'A"e Patienten

Unbekannt 0 0

Screeningtest S 6,2

nur gastrointestinale Probleme 17 21,0

nur pulmonale Probleme 8 9,9
gastrointestinale und pulmonale Probleme 20 24,7

Mekoniumileus 8 9,9
Analprolaps 3 3,7

Geschwisterkind 9 11,1
andere Probleme 14 17,3

Im Verfahren "Qualitatssicherung Mukoviszidose" wird die Diagnosestellung durch den Natrium-

bzw. Chloridgehalt (in mmol/I) in der Pilocarpiniontophorese, eine positive nasale Potentialdiffe-

renz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die zur

CF-Diagnose geführt haben ( z.B. Leiffahigkeitsmessung, Osmolalität oder positive Pilocarpini-

ontophorese) dokumentiert.

Bei 346 (6,0%) von 5.755 Patienten sind weder pathologische Schweißtestwerte, noch eine po-

sitive nasale Potentialdifferenz angegeben, noch wurde der Genotyp bestimmt. Zum Teil han-

delt es sich um ältere Patienten, aber 1 7 Patienten sind z 8. nach 1994geboren; d. h. nach Be-

ginn der Qualitätssicherungsmaßnahme Mukoviszidose.

Bei 47 Patienten wurde die Diagnose widerrufen.
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2.4.3 Gentypisierung

Von den uber 700 bekannten für Mukoviszidose verantwortlichen Mutationen auf dem langen
Arm des Chromosoms 7 treten die meisten nur sehr selten auf. Die häufigste Mutation ist DF508.
Sie wurde 6.221 mal, also in 67,3 % der Fälle gefunden (Tabelle 10).

49,8% der Patienten sind 6F508-Homozygot, weitere 16,2%sind 6F508-Heterozygot (Tabelle 12).

Tabelle 9: DNA-Analyse

I,!a-;2~ 1>zeenedrr "w',ee,~ a . -~2@ZZI '"a""
az sfwAs:s'< ~ ..O

Genotyp nicht bestimmt 1.127 19,6
Genotyp bestimmt 4.628 80,4
Gesamt si., g j~iia ~@, taxi,er . S.7SS . ~ a: .a si e Ipp,p

Tabelle 10: Mutationshaufigkeit

i '44&erS 9lse@4ilr, Q

zkf508 6.221 67,3

G551D

G542X

R553X

W1282X

R347P

N 1303K

rl1507

1717-1G S A

i
A4556

5549N

621+IG M T

R117H

R1162X

3849+10Kb C —S T

Andere

nicht identifiziert

Gesamt

135

139

157

32

100

146

10

57

10

25

10

37

429

1.738
e4ee% 9.250

1,5

1,5
1,7
0,3
1,08
1,6
0,1

0,6

<0,1
<0,1

0,1

0,3
0,1

0,4

4,6

18,9
wr tt„100,0
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Tabelle 11:Mutationen

2 bekannte Mutationen
1 Mutation bekannt, eine nicht identifiziert
beide Mutationen nicht identifiziert

Gesamt (genotypisiert)

n

3.255
1.008
356

4.628

s/o

70,4
21,8
7,8

100,0 .

Tabelle 12: Kombinationen von Mutationen

AF508-Homozygot
AF508/ andere Mutation

/(F508/ nicht identifiziert
nicht /IF508/ nicht identifiziert

beide Allele nicht AF508, aber identifiziert
beide Allele nicht identifiziert
Gesamt

n

2.306
749
860
148
200
365

4.628

49,8
16,2
18,6
3,2
4,3
7,9

100,0

Tabelle 13; Homozygote

ITF508
G551D
G542X
R553X

W1282X
R347P

N1303K
(lI507

621+IG ä T
R117H
Andere

Gesamt

n

2.306
3
7
5
4
1
9
1
1
1

94
e /g 2.433

ä " „S sass s%%d

94,8
0,1
0,3
0,2
0,2
<0,1
0,4
<0,1
<0,1
<0,1
3,9

100,0
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2.4.4 Therapie

Tabelle 14: Pseudomonas aeruginosa und/oder Burkholderia cepacia und Antibiotikatherapie
v -'ä'5'""2 te'raiWm~at ~ Keime 'eine Keime

I @ Summenachgewiesen nachgewiesen
"e'SKI:;'ltts,. t n, r % n s n ~% ~ n

744 38,5 1.188 61,5 1.932 100,0

Antibiotikatherapie
keine Antibiotikatherapie

735
9

1.015
173

1.750
182

Patienten > 18 3ahre 863 75,4 281 24,6 1.144 100,0

Antibiotikatherapie
keine Antibiotikatherapie

851
12

250
31

1.101
43

2.4.5 Status der Behandlung

Tabelle 15: Regelmaaßige Behandlung oder Konsultation
f We2@-a*.S .Bee~k'" patienten + '

patienten
unter 18 3ahre 18 3ahre und älte

regelmäßige Behandlung 1.932 97,0 1.122 96,1
zur Konsult. vorgestellt 54 2,71 40 3,42
ohne Angabe 6, 0,3 n 6 0,5

Summe

N

3.054 96,7
94 2,97
12 0,4
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2.5 Ergebnisqualität

2.5.1 Größe,Gewicht

2.5.1.1Patienten unter 18 3ahre

Wie schon in den Vorjahren werden einige Ergebnisse in Abhangigkeit von der Zahl der 2002 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 16 enthält die Verteilung der Patienten mit einem Langen-Soll-Gewicht von unter oder
ab 90% des Normwertes nach Reinken [19]für alle Patienten (Zeile Gesamt) und unterteilt nach
Altersklassen fur Einrichtungen aller drei Größen(bei klinischer Messung).

Tabelle 16

Alter in
1ahren

bis 2
2-<4
4-<6
6-<8
8-< 10
10-<12
12-<14
14-<16
16-<18

Gesamt

hre

Mittel-
wert

98,48
98,41
98,66
100,87
98,35
97,81
97,49
96,24
96,25

97,93

Längen-Soll-Gewicht für alle Patienten bis 18 Ja
ohne LSG LSG < 90'/o LSG > 90'/o

n o/o n ., o/o a n o/o

5 5,3 18 18,9 72 75,8
5 2,9 24 14,0 143 83,1
2 8 39 16,2 200 83,0
5 2,3 29 13,6 180 84,1
3 1,2 50 19,5 203 79,3
2 0,9 57 25,3 166 73,8
4 1,5 81 30,9 177 67,6
2 0,7 90 31,7 192 67,6
3 1,2 82 33,7 158 65,0

1,6 470 23,6 1491 74,81

Standard-
abweichung

13,96
9,00
8,57
10,91
10,08
11,44
14,09
12,36
14,61

11,87

N

95
172
241
214
256
225
262
284
243

1992,



2 Standardstatistik Stufe I

Die Abbildung 4 zeigt die Miffelwerte und 95% Konfidenzintervalle der Mittelwerte fur das Lan-

gen-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 Miffelwert des Langen-Soll-Gewichtes von einzelnen Ausreißern stark be-
einflusst wird. Die weiten Konfidenzintervalle deuten auf kleine Fallzahlen und/ oder großeStreu-

ungen hin.

120

110

G

90

80
<2 4-5 8-9 12-13 16-17

2-3 6-7 10-11 14-15

Einrichtungstyp 2002

st <=20Patienten

21-100 Patienten

~ > 100 Patienten

Alter (Jahre) 2002

Abbildung 4: Verteilung des Längen-Soll-Gewichts in Einrichtungen verschiedener Größe
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Abbildung 6; Längen-Soll-Gewicht, <18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3]
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2.5.1.2 Erwachsene Patienten (18 3ahre und älter)

Der Body-Mass-Index (BMI = (Korpergewicht in kg) / (Körpergroße in m)') wird fur erwachsene
Patienten nach Müller [15) in die Kategorien

~ normal (19 < BMI < 25),

~ Unterernährung, Stufe I (17 < BMI < 19),

~ Unterernährung, Stufe II (16 < BMI < 17) und

~ Unterernährung, Stufe III (BMI < 16) eingeteilt.

Tabelle 17

Alter in
Jahren

18 — <22
22 - <26
26 — <30
30 — <34

> 34
Gesamt

Body-Mass-Index für alle Patienten ab 18 Jahre

ohne BMI BMI < 19 BMI > 19
n e/e n '/e n

7 1,9 150 39,7 221 58,5

52 31,3 114 68,7
41 26,3 115 73,7

4 1,8 62 27,6 159 70,7
12 1,0 413 . 35,4 743 63,6

Mittel-
wert

19,67
19,68
20,55
20,62
20,89
20,16

Standard-
abweichung

2,64 378
2,50 243
2,77 166
2,91 156
2,93 225
2,77 1168

Der mittlere Body-Mass-Index der Patienten in der Altersklasse von 18 bis 22 Jahre ist signifikant

niedriger (p<0,05) als bei älteren Patienten (> 30 Jahre).

24
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21IJ
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ei 19
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18

R
03 17

21-100 Patenten

18-21 22-26 26-29 30-33 >=34
~ > 100 Patienten

i i $ Einrichtungstyp 2002
Ii

a <= 20 Patienten

a

Alter (Jahre) 2002
see >,ew ~

Abbildung 7: Verteilung des Body-Mass-Index für erwachsene Patienten
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Abbildung 9: Body-Mass-index, ab 18 Jahre, bis > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
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2.5.2 Lungenfunktion

2.5.2.1 Patienten von 6 bis unter 18 3ahre

Lungenfunktionsdaten wurden nur von Patienten, die mindestens 6 Jahre alt waren, ausgewer-
tet. Von 413 Kindern zwischen zwei und sechs Jahren lagen 2002 darüber hinaus 152 Werte für

die Vitalka pazität vor. Zur Beurteilung der Lungenfunktion wurden die Vita lkapazität (VC), die Ein-

sekundenkapazität (FEV,) und der maximale exspiratorische Fluss bei 25% der Vitalkapazität

(MEF26) nach Zapletal [27] entsprechend Geschlecht und Körpergröße normiert.

Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

VC > 80%,

FEVl > 80% bzw.

MEF26 > 60% des Normwertes nach Zapletal.

Tabelle 18:Vitalkapazität (VC

Alter in
Jahren 'h e VCohne VC

6-<8 35 16 4
8-<10 13 5,1
10-<12 8 3,6
12-<14 12 4 6
14-<16 7 2,5
16-<18 12 4 9

7 .Gesamt,, 87 ~ 5,9 .

58 27,1
60 23,4
69 30,7
92 35,1
94 '3,1
87 35,8

460 31,0

121 56,5
183

)

71,5
148 65,8
158 60,3
183 i 64,4
144 59,3
937, 63,1

in %) fur alle Patienten im Alter

e 64

VC < 80/0 VC>80/0 Mittel-
wert

88,97
89,76
85,83
83,50
85,45
86,00
86,45

Standard-
abweichung

17,09
16,33
15,40
17,30
19,56
21,93
18,25

von 6 bis 18 Jahren

214
256
225
262
284
243
1484

100

tJ

in
So

23c

ID

61
70

O
60

6- 7 6-9 10-11 12- 13 14-15 16-17

Einrichtungstyp 2002

O 4= 20 Patienten
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~ 0 100 Patientail

Alter (Jahre) in 2002

Abbildung 10:Verteilung der Vitalkapazität (in %) für Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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Die Vitalkapazität in Prozent der Norm unterscheidet sich nicht signifikant zwischen den einzel-

nen Altersklassen.

Die mittleren Vitalkapazitatswerte der Einrichtungen vom Typ 2 und 3 liegen zwar hoher, unter-

scheiden sich aber nicht signifikant von denen der Einrichtungen vom Typ 1.
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Abbildung 11:Vitalkapazität, 6 —17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 12; Vitalkapazitat, 6 —17 Jahre, >20 Patienten (Typ 2 und 3)
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Tabelle 19:Einsekundenkapazität

Alter in ohne BMI BMI
Jahren n, % n
6- <8 36 16,8 30

8-<10 14 5,5 57
10-<12 9 4,0 74
12-<14 11 4,2 89
14-<16 7 2,5 108
16-<18 11 4,5 108

t, Gesamt '8
4 s, 5,9, 466

(FEVI in %) für alle

< 19 8 t'MI >

n

14,0 148
22,3 185
32,9 142
34,0 162
38,0 169
44,4 124
31,4 s 930

19

69,2
72,3
63,1
61,8
59,5
51,0
62,7

Mittel-
wert

98,92
93,34
86,57
84,84
83,72
80,42
87,41

Standard-
abweichung

22,01
20,33
20,73
22,30
24,57
26,81
23,70

214
256
225
262
284
243

~1.484

Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

Die mittlere Einsekundenkapazitat in den Altersklassen bis 10 Jahre unterscheidet sich signifikant

von der in den höheren Altersklassen bis 17 Jahren (p< 0,01).
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Abbildung 13:Verteilung der Einsekundenkapazität für Patienten 6 —18 Jahre



Quahtatssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweIten Erhebung fur 2002~

100

90
Nc 60

E 70

60

50
A

40

30

20

10

598 768 520 831 924 M2 MB 633 747 864 743 791 672 992 687 951 881 518 975 894 523 C72 872 994 654 611 829 776 837 993 917 805 686 781 703

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abbildung 1 4: Einsekundenkapazitat, 6 —17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 15: Einsekundenkapazttät, 6 —17 Jahre, > 20 Patienten [Typ 2 und 3)
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Tabelle 20: MEF26 ( in%) für alle Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

Alter in
Jahren
6-<8

8-<10
10-<12
12-<14
14-<16
16-<18
Gesamt

ohne MEF11

n
)

/o

47 I 22,0
33 12,9
20 8,9

10,3
17 6,0
28 11,5
172 . 11,6

99
126
116
163

o/o

23,8
38,7
56,0
44,3
57,4

140 57,6
695 1: 46,8

MEF11 < 60 /o MEF1,

n

116
124
79
119
104
75
617 .

> 60% Mittel-
o/o

(
wert

54,2~82,93
48,4 68,23
35,1 56,82
45,4 61,58
36,6 56,61
30,9 50,57
41,6 1 „61,87

Standard-
abweichung

40,22
34,61
34,70
34,20
34,85
33,86
36,49

214
256
225
262
284

1.484

Bei MEFzs bestehen signifikante Unterschiede zwischen der niedrigsten Altersklasse (< 10 Jahre)
und allen höheren Altersklassen (p<0.05).
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Abbildung T 6: Verteilung von MEF26 für Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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2.5.2.2 Erwachsene Patienten (18 3ahre und älter)

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

VC > 80%,

FEV, > 80% und

MEF25 > 60%

des Normwertes als Qualitätsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die international üblichen EGKS-Werte nach Quanjer [22) verwendet. Be-

zieht man die Vitalkapazität auf die EGKS-Normen für die forcierte Vitalkapazität, dann sind die-

se für 467 der 1.168erwachsenen Patienten (40%) normal (vgl. Tabelle 21).

Tabelle 21

Alter in
Jahren

18 - <22
22 - <26
26 - <30
30 — <34

> 34.Gesamt

Vitalkapazität

ohne VC

n

18 4,8
6 2,5
3 1,8
4 2,6
10 4,4
41 3,5

(VC in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre

VC < 80% VC a 80 lo Mittel-
n n oa wert

210 55,6 150 39,7 73,07
139 57,2 98 40,3 72,44
88 53,0 75 45,2 74,15
91 58,3 61 39,1 75,13
132 58,7 83 36,9 73,7
660 - 56,5 467 . 40,0 73,49

Standard-
abweichung

20,71
23,78
20,13
22,51
21,53
21,69

378
243
166
156
225

1.168

100

Einrichtungstyp 2002

II I
a <=20Patienten

50
oe

O
50

13- 21 22- 23 at- 23 30- 33 =34

21-100 Patenten

~ > 100 Patienten

Alter (Jahre) in 2002

Abbildung 19:Verteilung der Vitalkapazität für erwachsene Patienten
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Abbildung 21:Vitalkapazitat, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
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Tabelle 22

Alter in
Iahren

18 - <22
22 - <26
26 - <30
30 - <34

> 34
Gesamt

Einsekundenkapazität (FEV1

ohne BMI BMI < 19
n s/o n

18 4,8 273 72,2
6 25 184 757
3 1,8 136 81,9
4 2,6 118 75,6
9 4,0 186 82,7

40 3,4 897 76,8

in %) für alle Patienten ab
BMI > 19 'ittel-

we rt

87 23,0 61,34
53 21,8 56,06
27 16,3 55,88
34 21,8 56,10
30 13,3 52,41
231 19,8, 57,03

18 Jahre

Standard-
abweichung

24,86
25,48
23,58
25,11
23,38
24,74

378
243
166
156
225

1.168

Für die mittlere Einsekundenka pazität zeigen sich keine signifikanten Unterschiede zwischen den
Altersgruppen.
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Abbildung 22: Verteilung der Einsekundenkapazitat fur erwachsene Patienten
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Abbildung 23: Einsekundenkapazität, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 24: Einsekundenkapazität, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
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Tabelle 23

Alter in
Jahren

18 - <22
22 - <26
26 — <30
30 - <34

> 34
Gesamt

MEF» (in %) für alle Patienten ab
ohne MEF„MEF2, < 60%
n % n

33 8,7 280 74,1
25 10,3 197 81,1
19 11,4 133 80,1
15 9,6 129 82,7
35 15,6 173 76,9
127 10,9 912 78,1

18 Jahre

MEF23 > 60%
n

65 17,2
21 8,6
14 8,4
12 7,7
17 7,6
129 11,0

Mittel-
wert

35,53
26,96
26,25
26,16
23,50
28,96

Standard-
abweichung

30,75
24,32
24,24
22,62
24,45
26,81

N

378
243
166
156
225
1168

Der miNere MEF26 in % unterscheidet sich signifikant zwischen der jüngsten Altersgruppe (< 22 Jah-

rej und den alteren Palienten (p<0.001).
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Abbildung 20c Verteilung des MEF23 für erwachsene Patienten
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Abbildung 27: MEF25 in %, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)



2 Standardstatistik Stufe I

2.5.3 Immunglobulin G

Von Pilgrim [16) liegen modifizierte Normalwerte für Immunglobuline im Serum vor. Geht man
davon aus, dass deren Stichprobe genügend großwar und die Werte normalverteilt waren,

kann mit Hilfe von "Mittelwert ~ 2 .Standardabweichung" der Bereich geschätzt werden, in dem
ca. 95,5% aller Werte einer gesunden Population liegen. Für die erwachsenen Patienten wer-

den die IgG-Werte nach Harrison zugrunde gelegt [12].

Tabelle 24: IgG für alle Patienten bis 18 Jahre

Alter in
3ahren

bis 2
2-<4
4-<6
6-<8
8-<10
10-<12
12-<14
14-<16
16-<18
Gesamt

ohne IgG

n,
30 31,6
50 29,1
54 22,4
54 I

58
47
48
53

25,2
22,7
20,9
18,3
18,7

36 14,8
430 21,6

IgG < -2s
n '/o

4 4,2
9 5,2
11 4,6
13 6,1
12 47
9 4,0
5 1,9
17 6,0
9 3,7

89 4,5

-2s < IgG s 2s
n o/o

53 55,8
104 60,5
159 66,0
127 59,3
136 53,1
105 46,7
114 43,5
117 41,2
109 44,9

1.024 51,4

IgG > 2s
n

8 8,4
9 5,2
17

,
7,1

20
i

93
50 19,5
64 28,4
95 36,3
97 34,2
89 36,6

449 22,5

Mittel- Std.-
wert abw.

5,75 3,37 95
8,47 11,42 172
8,60 6,95 241
8,82 3,10 214
10,11 3,59 256
19,58 89,02 225
11,71 3,91 262
12,83 4,71 284
14,19 7,21 243
11,71 30,56 1.992

Tabelle 25

Alter in
3ahren

18-<22
22-<26
26-<30
30-<34

> 34
, Gesamt

IgG für

ohne
n

79
48
24
29
39

220

IgG IgG < -2s
n '/o

20,9 18 4,8
19,8 11 4,5
15,1 7 4,2
18,6 13 8,3
17,3 22 11,1
18,8 74 6,3

2s < IgG < 2s
n

161 42,6
97 39,9
65 39,2
57 36,5
98 43,6

478 . 40,9

alle Patienten ab 18 Jahre

IgG > 2s
n

120 31,7
87 35,8
69 41,6
57 36,5
63 28,0
396 . 33,9

Mittel-
wert

14,45
15,25
15,54
14,25
13,25
14,37

Std.-
abw.

4,92 378
5,02 243
4,58 166
5,10 156
5,22 225
5,01 1.168
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2.5.4 Mikrobiologie

Tabelle 26: Pseudomonas aeruginosa fur alle Patienten bis 18 Jahre
Alter in
Jahren

bis 2
2-<4
4-<6
6-<8
8-<10
10-<12
12-<14
14-<16
16-<18
Gesamt

Ohne Angabe P. aeruginosa ja

,.n n

2 21 7 7,4
4 23 21 12,2
11 4,6 40 16,6
12 5,6 55 25,7
11 4,3 85 33 2
8 3,6 91 40,4
12 4,6 128 48,9
17 6,0 156 54,9
7 2,9 158 65,0

84 ',2,4 741 4to.o 37,2 4 s

, n,',
86
147
190
147
160
126
122
111
78

1.167 or

90,5
85,5
78,8
68,7
62,5
56,0
46,6
39,1
32,1

IN'". 58,6

P. aeruginosa nein
N

95
172

t"

241
214
256
225
262
284
243

1.992 .4

Tabelle 27: Pseudomonas aeruginosa fur alle Patienten ab 1 8 Jahre

22-<26
26-<30
30-<34

>34
Gesamt

4 1,6 189 77,8
1 0,6 129 77,7
8 5,1 116 74,4
8 3,6 168 74,7

37 ", " 3,2, jw 852, lf72,9 des

'lter in o
Ohne Angabe P. aeruginosa jaJahren
n; 'N o/o n N„"'/o,

18-<22 16 4,2 250 66,1
n

112
50
36
32
49
279

so,. '/o . 4
29,6
20,6
21,7
20,5
21,8

,23,9 o,

P. aeruginosa nein
jt ou

N

378
243
166
156
225

a, 1.168 j

bis 2
2-<4
4-<6
6-<8

8-<10
10-<12
12-<14
14-<16
16-<18

l Gesamt

4 4,2 91 95,8
10 5,8 1 0,6 161 93,6
18 7,5 1 0,4 222 92,1
21 9,8 2 0,9 191 89,3
21 8,2 3 1,2 232 90,6
17 7,6 2 0,9 206 91,6
20 7,6 5 1,9 237 90,5
22 7,7 5 1,8 257 90,5
20 8,2 10 4,1 213 87,7
153 '7„„"29„„4N 15 Q'" o 1.810 w,, 90,9

Tabelle 28: Burkholderia cepacia für alle Patienten bis 18 Jahre
Alter in

Ohne Angabe Burkh. cepacia ja Burkh. cepacia neinJahren

@ n y,%C r. n os % AMIN n,.',,
N

95
172
241
214
256
225
262
284
243

1.992

Tabelle 29

Alter in
Jahren

18-<22
22-<26
26-<30
30-<34

)34
gesamt

Burkholderia cepacia für alle Patienten ab 18 Jahre

Ohne Angabe Burkh. cepacia ja Burkh. cepacia nein

n %,.l", n n
28 7,4 I 14 3,7 336 88,9
7 2,9 11 4,5 225 92,6
4 2,4 10 6,0 152 91,6
8 5,1 3 1,9 145 92,9
10 4,4 10 4,4 205 91,1
57w s,',9 sat „„48 <,<hro 4,1 ow.,~ 1.063 r o .91,0

N

378
243
166
156
225

1.168
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2.5.5 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 326 (16,4%) der 1.992 Patienten unter 18 Jahren wurden keine Komplikationen oder

Sonderprobleme gemeldet. Von 1.168Patienten, die 1 8 Jahre und älter sind, wurden 148 mal

(12,7%) keine Probleme gemeldet. Folgende wesentliche Probleme traten auf:

Pneumothorax

Massive Hamoptoe

Tuberkulose

0,5
0,2

0,1

Tabelle 3(k Pulmonale Komplikationen

patienten
unter 18 3ahre

n

ABPA 105 5,3

Patienten
18 Jahre und alter

n „o/o
106 9,1
22 1,9
28 2,4

2 0,2

31 1,0
32 1,0

0,1

Summe

N

211 6,7

Tabelle 31:Gastro-intestinale Komplikationen

Exokr. Pankreasinsuffizienz

Hepatobiliäre Kompl.

Diabetes mellitus

DIOS

Patienten
unter 18 3ahren,, o/o

1.578 79,2

383 19,2
73 3,7
61 3,1

Patienten
18 Jahre und älter

, n

933 79,9
266 22,8
268 22,9
52 4,5

Summe

2.511 79,5
649 20,5

341 10,8
113 3,6

Tabelle 32: Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

Patienten ' '' " "'atienten
unter 18 3ahre 18 3ahre und älter

n /o,a n

63 3,2 41 3,5Nasenpolypen-OP

Begleit. Erkrankungen 187 9,4 178 15,2

Summe

N , e g o/o .„,o

104 3,3
365 11,6

Tabelle 33: Mehrfachkomplikationen: gleichzeitiges Auftreten von Pneumothorax und/oder
ABPA und/oder HepatobiTiare Komplikationen und/oder Diabetes mellitus

@4
2 Komplikationen

'"'atienten
unter 18 3ahre

n

58 2,9

Patienten
18 Jahre und ältern,, %,a 4„N„,o, M '/o

127 10,9 185 5,9

3 Komplikationen 4 0,2 10 0,9 14 0,4

Bei 6 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.
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3 Zusammenfassung
Standardstatistik Stufe I

Seit 1995wurden im Verfahren Qualitatssicherung Mukoviszidose bis zum 31.12.2002 die Daten

von 5.997 Patienten erfasst, Davon gaben 5.755 Patienten eine Einwilligung zur weiteren Aus-

wertung ihrer Daten.

Das mtfftere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen stiegen von 1995 bis 2002
kontinuierlich an [siehe Abbildung 2, Kapitel 2).
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~Reihe2 11 12,7~Rerhe1 18,7 28,8

14,6 15,3

31,7 34,1

15,7 15,6

35,7 38

16,3 16,8

39 43,6

1 7,5 1 7,2

46 48,6

2002 verstarben 36 Patienten. Die (kumulative) Überlebenswahrscheinlichkeit mindestens 40
Jahre alt zu werden, betrug in 2002 fast 54% (berechnet mit Hilfe von alterspezifischen Mortali-

tätsraten. Einzelheiten siehe Kapitel 4 "Sonderauswertung Moitalitdt").

Mit 95-prozentiger Sicherheit lag der Median der Überlebenswahrscheinlichkeit in 2002 bei min-

destens 30,2 Jahren (Einzelheiten siehe Kapitel 4 "Sonderauswertung Mortalität" ).
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Tabelle 1: Ergebnisqualitat für den Beobachtungszeitraum 01.01.2002bis 31.12.2002
Patienten Patienten Patienten

Parameter unter 6 3ahre von 6 bis 18 3ahre 18 3ahre und älter,'
(n=566) (n=1.427) (n=1.208)

LSG > 90%
ohne Angaben

BMI > 19

ohne Angaben

81,7 %
2,4 o/o

74, 3 o/o

1 3 o/o

63,6 '/o

1,0%

VC > 80%

ohne Angaben

FEVI > 80%

ohne Angaben

MEFzs —60%

ohne Angaben

63,1 %

5,9%
62,7 %

5,9%
41,6 %
11,6 %

40%
3,5 %

19,8 %

3,4 %

11%
10,9 %

IgG -2s < IgG < 2s

ohne Angaben

62,2 %

26,4 %

47,7 %

20%
31,8 %

18,6 %

Ps. aerugin. negativ

unbekannt

83,3 %
3,4 %

50,1 o/o

4,5%
23,9 %

3,2 %



3 Zusammenfassung Standardstatistik Stufe I

Tabelle 2: .Highlights" der Ergebnisse t 995 —2002 in Deutschland

Deutschl Deutschl Deutschl Deutschl ' Deutschl
g Parameter 1.9.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.-31.12

1995 * 1996 *) 1997 ") 1998 ) 1999 *)
Patientenzahl 2.296 3.490 4.486 4.967 5.203

Deutschl
1.1.-31,12.

2000
5.495

Deutschl
1.1.-31.12.

2001
5.638

Deutschl
1.1.-3

1.12.'002,

„,.

5.997
neu
diagnostiziert
Anteil neu diag-
nostizierter
mittleres Alter
bei Diagnose
Median des
Alters bei
Diagnose
Sterbefage
Mortahtatsrate
(bezogen aufin
dem 3ahr beob-
achtete Falle)
Median des
Überlebens
mittleres Alter

Median des
Alters **
Anteil Patienten
18 3ahre **
Zahl der Patien-
ten 183ahre **
Geschlecht
(mannlich)
mittleres (SG
fur Patienten
< 183.
mittlerer BMl fur
Patienten > 18 3.
mittleres VC in
% der Norm

mittleres FEVJ
m % der Norm

mittleres MEF55
m % der Norm

Mikrobiologie

Pseudomonas
aeruginosa
positiv
Burkho/darre
cepacra positiv

Genotyp
bestimmt
Pankreas-
enzyme
teilnehmende
Einrichtungen

7,2 %

3,6
3ahre

1,2
3ahre

32

5,3 %

3,4
3ahre

1,1
Jahre

44

48%
3,4

3ahre

0,5
3ahre

52

4,D %

3,9
3ahre

0,6
3ahre

58

2,2 si

4,8
Jahre

1,2
3ahre

41

1,2
pro 100

1,3
pro 10D

1,4
pro 100

1,5
pro 100

1,2
pro 1DO

13,8
3ahre
12,6
3ahre

29,6 %

660

52,4 %

14,8
3ahre
13,4
3ahre

33,8 /

1.151

52,7 %

29,3

15,5
3 ehre

14,2
3 ehre

37,0 %

1.609

53,1 %

29,6

15,8
3ahre
14,5
3ahre

39,0 ok

1.861

52,5 %

31,6

16,3
Jahre
15,0
3ahre

40,8%

2.028

52,3'/

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

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

78 %%u.

73,4 %

51,1 %

79 1 ok

73,6 %

48 7 %

80,0 %

73,3 %

50,5 %

80,1

73,4

49,4

80,3

75,4

54,5

56,9 %%u 56,0 'k 54,0 '/o 53,8 % 52,1'/

2,4 '/ 2,7 % 20ok 2,3 % 1,8'k

76,1 %

90,5 %

71,2 %

90 8 o/o

74,6 %

91,3 %

75,2 'k

75,5 'k

80,2'Yo

60,3%%uo

62 90 97 87 85

165 185 217 199 114 198

3,7 'Yo

3,4
3ahre

1,D
3ahre

33

0,9
pro 100

31,2

16,8
Jahre
15,5
3 ehre

43,6 %

2.277

52,7'/o

97,6

20,1

80,1

74,9

51,3

50,8 /o

2,2 'Ib

84,6%

92,3%

91

95

1,8 %

3,4
Jahre

0,8
3ahre

30

0,8
pro 100

17,5
3ahre
16,4
3ahre

47,9 %

2.467

52,3 %

97,5

20,1

84,3

79,8

57,2

50,7 %

2,1%

81,5 %

91,5 %

87

81

1,4 %

4,1
Jahre

1,0
Jahre

36

1,1
pro 1DO

30,2

17,2
3ahre
16,1

3ahre

48,6 'k

2.759

52,1 %

97,93

20,2

79,6

73,1

47,8

50,4 %

2,4 %

80,4 'Yo

92,8 %

89

*j Eventuelle Abweichungen zu den jährlichen Berichten von 1999, 1996, 1997 und 1998 resultieren
aus dem unterschiedlichen Datenstand. Die Daten dieser Jahrgänge und 1999 in obiger Tabelle
entsprechen dem Datenstand vom 31.08.2000.Vom Bericht tur den Jahrgang 2000 ab werden
die Vorjahreszahlen in dieser Tabelle nicht mehr aktualisiert.

**j am 31.12.Eies jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet
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Tabelle 3: „Highlights" der Ergebnisse 2002
jahrlichen Datenreparts aus den''.':

Parameter

Patientenzahl

in Deutschland im Vergleich mit
USA [8) und Frankreich [18]

Deutschl. 'o USA

1.1.-31.12. 1.1.-31.12.
2002 . 'ä,, 2001
5.997 22.732

fruheren der

Frankreich

1.1.-31.12.
2000,
3.388

neu diagnostiziert

Anteil neu diagnostizierter

mittleres Alter bei Diagnose

Median des Alters bei Diagnose

Sterbefäüe

Mortalitätsrate (bezogen auf in dem Jahr
beobachtete Fälle)

Median des Überlebens

mittleres Alter

Median des Alters

Anteil Patienten 18 Jahre

Zahl der Patienten 18 Jahre

Geschlecht (männlich)

mittleres LSG für Patienten < 18 J.

mittlerer BMI für Patienten > 18 J.
mittleres VC in % der Norm

mittleres FEV1 in % der Norm

mittleres MEFzs in % der Norm

Mrkrobiologie

Pseudomonas aeruginosa positiv

Burkholderia cepacia positiv

Genotyp bestimmt

Pankreasenzyme

teilnehmende Einrichtungen

81

1,4 o/o

4,1 Jahre

1,0 Jahre

36
1,1o/o

pro Jahr

30,2

17,2 Jahre

16,1 Jahre

48,6'/o

2.759

52, la/o

97,93

20,2

79,6
73,1
47,8

50,4 %
2,4 %

80,4 %

92 8%
89

1.013
4,5o/o

0,5 Jahre

409

1,8%
pro Jahr

33 4

39,5'/o

8.980
52,8'/o

73,8%

58,8%
3,2%

78,5%

93,1'/o

115

176
5,2o/o

6,3 Jahre

0,6 Jahre

45

1,4%
pro Jahr

32,1
14,9 Jahre

13,0 Jahre

34,5o/o

1.170
52,8o/o

39o/o

47,2%
3,2'/o

80,7%

87

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und ihren
Patienten für die Überlassung ihrer Daten.
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4 Mortalität

4.1 Allgemeines

Für die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2002 wurden 349 CF-Patienten als verstorben ge-

meldet. Tabelle 1 enthält Angaben zu Alter, Geschlecht und Todesursachen der Verstorbenen.

[Anmerkung J Im Jahr 2002 wurden alle Verstorbenendaten seit 1995mittels Einsatz von Recher-

chen nochmals evaluiert, gegebenenfalls angetJasst oder nacherhoben; daraus resultieren

geringfügige Abweichungen gegenuber den Vorjahresauswerlungen.j

Tab.1: Übersicht über die von 1995 bis 2002 verstorbenen Patienten

1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002

Zahl der
Verstorbenen 32 47 49 60 48 38 39 36

davon männlich in 50,0 44,7 59,2 60,0 50,0 39,5 48,7 52,8

Verstorbene
unter 18 Jahre
in ~/o

40,6 17,0 28,6 25,0 22,9 36,8 28,2 11,1*

Mittleres Alter al-
ler Verstorbenen
(+So)

22,0 22,3 23,9 23,8 20,7
(+6,9) (+7,5) (+9,7) (+9,0) (+8,6)

)

22 7
(+7,2)

26,9
(+11,2)

Median
Sterbealter 18,2 22,5 22,6 24,8 23,1 20,9 22,9 25,5

Mittleres Alter der
verstorbenen
männlichen
Patienten (SD)

19,3 21,6
(8) (8,3)

23,5 24,7 22,7 23,9
(7,2) (10,2) (8,7) (9,8)

25,1
(8,0)

25,6
(13,5)

Mittleres Alter der
verstorbenen
weiblichen
Patienten (SD)

21,1 22,4
(5,6) (5 6)

20,6 22,7 24,9 18,6
(7,7) (8,9) (9,4) (7,3)

20,4 28,4
(5,7) (8,0)

Todesursachen (Mehrfachnennungen möglich) in ~%%d

nicht CF-relevant 0 10,6 6,1 5,0 4,2 5,3 2,6

CF-kardio-
pulmonal 90,6 83,0 83,7 85,0 79,2 86,8 94,9 80,6

CF-hepato-
intestinal

CF-relevant-
andere Ursache

Letal ität (pro 100
gemeldete
Patienten und
Jahr)

0 4,3

15,6 4,3

1,2 1,5

8,2 10,0

10,2 1,7

1,4 1,6

10,4 0

8,3 10,5

1,2 0,9

5,1

1,0
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Für die Jahre 2000, 2001 und 2002 wurden weniger Todesfälle als in den vorangegangenen

Jahren gemeldet. In diesen Jahren starb im Miffel ein CF-Patient von 100.

Von den 349 insgesamt in den Jahren 1995 bis 2002 verstorbenen Patienten starben elf Patien-

ten im Alter von unter sechs Jahren, 20 Patienten im Alter von sechs bis elf Jahren und 59 Patien-

ten im Alter von 12 bis 1 7 Jahren (Abb. 1 und Tab. 2j. Das bedeutet, dass 25,8 % aller verstorbe-

nen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten (Abb. 1 (. Im Vergleich dazu gilt für 2002,

dass von den 36 verstorbenen Patienten zwei Patienten im Alter von unter drei Jahren, zwei Pa-

tienten im Alter von elf und 17 Jahren und 32 Patienten im Alter von 19 bis 60 Jahren starben.

Das bedeutet, dass 11,1 % aller in 2002 verstorbenen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollen-

deten.

Der jungste im CF-Register gemeldete Patient starb im Alter von drei Wochen, der älteste mit 60
Jahren. Drei der vier vor Vollendung des 1. Lebensjahres verstorbenen Patienten hatten einen

Mekoniumileus. Die Todesfalle traten zu 70 % im Alter zwischen 15 und 30 Jahren auf.

20
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Abb. 1: Altersverteilung der von 1995 bis 2002 verstorbenen Patienten (Alter gerundet)
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100,0
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~Verstorbene CF-Patienten in D 1995-2002~Verstorbene CF-Patienten in den USA 2000
—zt—Verstorbene in D insgesamt 2000

20,0

10,0

0,0
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Alter bei Tod

Abb. 2: Kumulative Altersverteilungen der verstorbenen CF-Patienten in Deutschland 1995
bis 2002, in den USA 2000 [8[ und aller Verstorbenen in Deutschland [23]

CF-Patienten sterben wesentlich fruher als die übrige Bevölkerung in Deutschland. In den letzten

drei Jahren waren 26 % aller verstorbenen CF-Patienten jünger als 18 Jahre. Dagegen waren

2000 weniger als 1 % der in der deutschen Bevölkerung Verstorbenen jünger als 18 Jahre. Ande-

rerseits waren 20 % der in den letzten drei Jahren verstorbenen CF-Patienten in Deutschland 30
Jahre und älter. In den USA waren 25 % aller im Jahr 2000 verstorbenen CF-Patienten jünger als
18 Jahre, mehr als 30 % waren 30 Jahre und älter.

Die Tabellen 1 und 2 zeigen, dass kardiopulmonale Probleme in allen Altersgruppen die domi-

nierende Todesursache für CF-Patienten darstellten.

Tab. 2: Altersverteilung und Todesursachen von 1995 bis 2002

6 - 11 12 - 17 18 - 23
Jahre Jahre Jahre

24 —29
Jahre

> 30 Jahre

Anzahl der verst.
Patienten 20 59 93 96 70

nicht CF-relevant

Kardiopulmonal

hepato-intestinal

CF-relevant-
and. Ursache

9,1 0,0 6,8 4,3

63,6 90,0 81,4 93,5

18,2 5,0 3,4 4,3

18,2 10,0 11,9 1,1

Todesursachen (Mehrfachnennungen möglich) in %

5,2

84,4

6,3

9,4

8,6

80,0

11,4

5,7
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Insgesamt wurden in 14 Fällen (4,0 %) Mehrtachnennungen vorgenommen.

Das Sterbealter bei mannlichen und weiblichen CF-Patienten ist etwa gleich verteilt (Chi-Qua-

drat-Unabhangigkeitstest, p=0,4) (Siehe Tab. 2 und Abb. 3).

55

männlich n=179 weiblich n=170

45

35

25

15

10

0
12 10 6 6 4 0 2 4 6 6

1 ".
10 12

Abb. 3: Altersverteilung der von 1995 bis 2002 verstorbenen mannlichen und
weiblichen Patienten
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Abb. 4: Kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit mit 95% Konfidenzintervall im Jahr 2002.

Für das Jahr 2002 wurden insgesamt 36 verstorbene CF-Patienten gemeldet. Der Anteil an jung

verstorbenen Patienten war mit 11 % geringer als in den Jahren zuvor (vgl. Tab. 1).Zehn Patien-

ten waren zum Todeszeitpunkt älter als 30 Jahre. Man kann mit 95prozentiger Sicherheit sagen,

dass der Median der Überlebenswahrscheinlichkeit mindestens 30,2 Jahre betragt. Aus der Ab-

bildung wurde man eine 50prozentige kumulative Überlebenswahrscheinlichkeit von 41,7 Jah-

ren ablesen. Auf Grund der geringen Fallzahlen wird das Konfidenzintervall, d.h. der Bereich, in

dem der geschalzte Wert mit 95% Sicherheit in der Population wirklich liegt, ab einem Alter von

30 Jahren sehr breit. So beträgt die Wahrscheinlichkeit, dass 40. Lebensjahr zu erreichen 54%

mit einem 95% Konfidenzintervall von 21% bis 56%.
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4.2 Qualitätsindikatoren als Prognosefaktoren für
das weitere Überleben bei CF

Die Lungenfunktion und der Ernahrungszustand von CF-Patienten sind von großerBedeutung fur

den Krankheitsverlauf und gelten als wesentliche Prognoseindikatoren für das weitere Überle-

ben. Dazu sind in den letzten Jahren eine Reihe von Arbeiten erschienen.

Mit dem Vorliegen von Verlaufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Be-

handlungszentren über die Jahre 1995 bis 2002 ist die Möglichkeit gegeben, diesen Zusam-

menhang für die deutsche CF-Population zu untersuchen.

Zu Beginn des Projektes hgualitätssicherung Mukoviszidose" wurde als Ziel formuliert, daßdie
CF-Patienten das Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizinischen Zustand erreichen

sollen. Dabei wurde als akzeptabler medizinischer Zustand definiert, daß

100% der Patienten norrnalgewichtig sind,

70% der Patienten eine normale Lungenfunktion aufweisen,

30% der Patienten ohne Pseudomonas-Infektion sind

und daßkeine Massivkomplikationen bis dahin auftraten.

Als normaler Ernährungszustand wird ein Body-Mass-Index von mindestens 19 angesehen. Als

normale Lungenfunktion gelten eine Vitalkapazität und eine Einsekundenkapazität von minde-

stens 80% der Norm, sowie ein MEF25 von mindestens 60% der Norm.

Nachfolgend wird untersucht, ob es einen Unterschied fur die weitere Überlebens-wahrschein-

lichkeit ausmacht, wenn ein CF-Patient das Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizini-

schen Zustand erreicht. Es wird geschätzt wie großdieser Unterschied ist.

In die Untersuchung sind alle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre alt waren

und fur die 1995 Daten zum Ernährungszustand, zur Lungenfunktion und zur Mikrobiologie vorla-

gen.

Das Patientenalter wurde für die nachfolgende Analyse mittels des Alters bei der klinischen Un-

tersuchung I Lungenfunktionsmessung bestimmt. Es wurde keine Rundung auf ganze Lebens-

jahre vorgenommen.

Mit Hilfe von Kaplan-Meier-Schätzungen wird die weitere Überlebenswahrscheinlichkeit dieser

Patienten in Abhängigkeit von der medizinischen Ausgangssituation im Jahre 1995 geschatzt.
Miffels Log-Rank und weiterer Verfahren wird geprüft, ob die Gruppenunterschiede statistisch

signifikant sind.
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4.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI (n=193): BMI < 19; 50,8 % der Patienten

BMI > 19:49,2 % der Patienten

VC (n=188): VC < 80%: 60,6% der Patienten

VC > 80%: 39,4 % der Patienten

FEV1 [n=)88): FEVt < 80%: 70,2 % der Patienten

FEV, > 80%: 29,8% der Patienten

MEFzs (n=173): MEFzs < 60%: 80,3% der Patienten

MEFzs > 60%: 19,7 % der Patienten

Ps. aerug. [n=192): Ps. aerug. pos 4 71,4 % der Patienten

Ps. aerug, neg J 28,6% der Patienten

Gesamt(n=183): BMI < 19 oder VC < 80% oder FEV, < 80% oder MEFzs < 60%oder
Ps. aerug. pos J 92,3% der Patienten

BMI > 19 und VC > 80% und FEVt > 80% und MEFzs >60% und

Ps. aerug, neg J 7,7% der Patienten

[Die Differenzen der Zahlen im Kapitel 4.2.1.zum Berichtsband des Jahres 2001, ergeben sich

aus Nachmeldungen und Korrekturen, insbesondere von Datumsangaben, durch zusatzliche

umfangreiche Plausibilitätsprufungen.]

4.2.2 Mortalität bis 2002 in Abhängigkeit von der
medizinischen Situation im 3ahr 1995

Von allen 193CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 1 7, 18 oder 19 Jahren waren und für

die in 1995 Daten für die Ernahrungssituation, die Lungenfunktion bzw. für Ps. aeruginosa vorla-

gen, wurden bis 2002 36 (18 7 %) als verstorben gemeldet. Sie starben im Mittel mit 23 4 Jahren
(SD=2,4). Die 5-Jahres-Uberlebenszeit konnte zuverlassig geschätzt werden, da in diesem Be-

obachtungszeitraum von jedem Patienten bekannt war, ob er verstorben war oder noch lebte.
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4.2.2.1 Mortalität bis 2002 in Abhängigkeit vom BMI im 3ahr 1995

Von den 98 Patienten, die 1995einen Body-Mass-Index (BMIj unter 19 hatten, verstarben 30 Pa-

tienten(30,6%) bis 2002. Von den 95 Patienten, die 1995einen Body-Mass-Index von 19 und hö-

her hatten, verstarben bis zum Jahr 2002 sechs Patienten (6,3%, p< 0,01j.
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- - - BMI<19

Abb. 5: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit vom BMI 1995

Für l 7- bis 19-jährige Patienten mit einem BMI von 19 und höher beträgt die Wahrscheinlichkeit

die nächsten fünf Jahre zu überleben 96%. Für 17- bis 19-jährige Patienten mit einem BMI von

weniger als 19 betragt die Wahrscheinlichkeit die nachsten fünf Jahre zu überleben 73%. Der

Unterschied in der Überlebenswahrscheinlichkeit zwischen den beiden Gruppen ist statistisch

signifikant (p<0,01 ).
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4.2.2.2 Mortalität bis 2002 in Abhängigkeit von VC
im 3ahr 1995

Von den 114 Patienten, die 1995eine Vitalkapazität unter 80% haffen, verstarben bis 2002 32
Patienten (28,7%).Von den 74 Patienten, die 1995eine Vitalkapazitat von 80% und besser hat-

ten, verstarben bis 2002 3 Patienten (4,1%, p<0,01).
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Abb. 6: Kumulatives Überleben in Abhangigkeit von VC 1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 1 7- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einer Vital-

kapazität ab 80% der Norm betrug 95%.Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der Patien-

ten mit einer Vitalkapazität unter 80% der Norm betrug dagegen nur 77% (p<0,001].
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4.2.2.3 Mortalität bis 2002 in Abhängigkeit von FEV1 im 3ahr 1995

Von den 132 Patienten, die 1995 eine Einsekundenkapazität unter 80% hatten, verstarben bis

2002 33 Patienten (25%). Von den 56 Patienten, die 1995eine Einsekundenkapazitat von 80%
und besser hatten, verstarben bis 2002 2 Patienten (3,57%, p< 0,01).
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Abb. 7: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit von FEV1 1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jährigen CF-Patienten mit einer Einse-

kundenkapazität ab 80% der Norm betrug 98%.Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der
Patienten mit einer Einsekundenkapazitat unter 80% der Norm betrug dagegen nur etwa 78%
(p<0,001).



4 Mottahtat

4.2.2.4 Mortalität bis 2002 in Abhängigkeit von MEF»im 3ahr 1995

Von den 139Patienten, die 1995 ein MEF25 unter 60% haffen, verstarben bis 2002 30 Patienten

(21,6%i. Von den 40 Patienten, die 1995 ein MEF25 von 60% und besser haffen, verstarb bis

2002 1 Patient (2,9%, n.s.=nicht signifikant, d.h. p>0,05(.
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Abb. 8: Kumulatives Überleben in Abhangigkeit von MEF»1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jährigen CF-Patienten mit einem

MEF25 ab 60% der Norm betrug 100%. Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der Patien-

ten mit einem MEF25 unter 60% der Norm betrug dagegen nur etwa 82% (n.s.j.
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4.2.2.5 Mortalität bis 2002 in Abhängigkeit von
Pseudomonas aeruginosa im Jahr 1995

Von den 141 Patienten, die 1995 Ps, aeruginosa (PSA) positiv waren, verstarben 29 Patienten

(21%) bis 2002. Von den 51 Patienten, die 1995 Ps. aeruginosa negativ waren, verstarben bis

2002 sieben Patienten [13,7%,n.s.).
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Abb. 9: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit von Pseudomonas aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jährigen CF-Patienten ohne Pseudo-

monas aeruginosa im Jahr 1995 betrug 88%. Die 5-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit der

Patienten mit Pseudomonas aeruginosa betrug 82% [n.s.).
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4.2.2.6 Mortalität bis 2002 in Abhängigkeit von allen Parametern im
3ahr 1995

Von den 66 Patienten (34,2%), die 1995 in allen fünf betrachteten Parametern unter den ange-
strebten Grenzwerten lagen (d.h. BMI < 19 und VC < 80% und FEV, < 80% und MEFEE < 60%
und Ps. aerug. positiv) verstarben 21 (31,8%) bis zum Jahr 2002.

Von den 112Patienten (58,0%), die 1995 in mindestens einem Parameter unter den angestreb-

ten Grenzwerten lagen (d h. BMI < 19oder VC < 80% oder FEVl < 80% oder MEFEE < 60% oder
Ps. aerug. positiv) verstarben bis 2002 15 Patienten (13,4%).

Von den 15 Patienten (7,8 ], die 1995 in allen betrachteten Parametern gut waren (d.h. BMI > 19
und VC > 80% und FEVl > 80% und MEFEE > 60% und Ps. aerug, negativ) verstarb bis 2002 kein

Patient (0%, p < 0,001].
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Abb. 10: Kumulatives Überleben in Abhängigkeit vom medizinischen Zustand 1995

Alle 1 7- bis 19 jahrigen Patienten, die 1995einen BodyMass-Index von mindestens 19 und eine
Vitalkapazitat von mindestens 80% der Norm und eine Einsekundenkapazitat von mindestens

80% der Norm und ein MEF25 von mindestens 60% der Norm und keinen Pseudomonas aerugi-

nosa haffen überlebten die nachsten 5 Jahre,

89% der 17- bis 19-jährigen Patienten, die 1995 in mindestens einem der obigen Parameter

schlechter waren, überlebten die nächsten 5 Jahre. Nur 72% der Patienten, die 1995 in allen

Parametern schlechter waren, uberlebten die nächsten 5 Jahre. Der Unterschied in der Uberle-

benswahrscheinlichkeit zwischen den drei Gruppen ist statistisch signifikant (p<0,01).
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5 Entwicklung klinischer Parameter
von 1995 bis 2002

5.1 Ziele des Projektes Qualitätssicherung Muko-
viszidose und Zwischenstand

Zu Beginn des Projektes /Qualitätssicherung Mukoviszidose" im Jahr 1995 wurden für das Jahr

2005 Ziele für Ergebnisparameter bei 18-jährigen CF-Patienten festgelegt. Nach einem weite-

ren Beobachtungsjahr, Nachmeldungen auch für frohere Jahre und nach weiteren Datenkor-

rekturen soll der derzeitige Stand beschrieben werden (Tabelle 1 ).

Tabelle 1: Stand der Zielerreichung bei 18-jährigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2002

Stand 1995 'tand 1999 Stand 2002Parameter Ziel „(n=62), (n=123) (n=125)
8MI > 19 100% 41,9 % 55,7 % 57,7 '/o

FEVt > 80o/o 70o/o 18,0 o/o 32,5 o/o 30,3 '/o

ohne Ps. aeruginosa 30% 19,4 % 30,8 o/o 37,7 '/o

Im Jahr 2002 wiesen 57,7% der 18-jährigen CF-Patienten einen Body-Mass-Index von minde-

stens 19 auf und 30,3% hatten eine Einsekundenkapazität von mindestens 80% der Norm. 26%
der Patienten hatten im Jahr 2002 einen Body-Mass-Index von mindestens 19 und gleichzeitig

eine Einsekundenkapazität von mindestens 80% der Norm. Im Jahr 2002 wurde bei 37,7% der

18-Jährigen kein Ps. aeruginosa gefunden. Nur 16%aller 18-Jährigen erfüllten im Jahr 2002 alle

drei geforderten Kriterien.

Ausgehend von den Zielvorstellungen für erwachsene CF-Patienten wurden auch fur 6- und

12-jährige CF-Patienten Zielvorstellungen entwickelt, die in den Tabellen 2 und 3 mit dem der-

zeitigen Stand verglichen werden sollen.

Tabelle 2: Stand der Zielerreichung bei 12-jahrigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2002

Stand 1995 Stand 1999 Stand 2002„.(n=104),, (n=125),„„. (n=127)
LSG > 95 100% 49,5 % 48,0 % 48,0 %
FEVt > 80% 80% 57,6 % 57,3 % 61,4 %
ohne Ps. aeruginosa 60% 38,5 % 43,1 % 51,3 %
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Von 1995 bis zum Jahr 2002 hat sich der Anteil von 12-Jahrigen mit gutem Ernahrungszustand

bzw. guter Lungenfunktion auüer einem Anstieg des FEV, in 2002 nicht wesentlich geändert. Der

Anteil von 12-jährigen CF-Patienten, die sowohl ein Langen-Soll-Gewicht von mindestens 95 als

auch eine Einsekundenkapazität von mindestens 80 % der Norm hatten stieg von 29% im Jahr
1995auf 35% im Jahr 2002. 51,3%der 12-Jährigen waren im Jahr 2002 frei von Ps, aeruginosa.
Der Anteil von 12-Jährigen, die alle drei Kriterien erfüllten, stieg von 12% im Jahr 1995auf 21%
im Jahr 2002.

Tabelle 3: Stand der Zielerreichung bei 6-jährigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2002

Stand 1995: Stand 1999 Stand 2002
(n=100) (n=149) (n= 113)

LSG > 95 100o/o 61,6 % 60,4 o/o 75,9 %
FEVt a 80o/o 100% 758% 709 /o 88,0 %
ohne Ps. aeruginosa 80% 56 o/o 69,4 % 75,7 o/o

Von 1995 bis zum Jahr 2002 stieg der Anteil von 6-jahrigen CF-Patienten mit einem Län-

gen-Soll-Gewicht von mindestens 95 von 61,6% auf 75,9%. Der Anteil der Patienten mit einer

Einsekundenkapazität von mindestens 80% der Norm stieg von 75,8% auf 88%.Auch der Anteil

von 6-Jährigen, die sowohl ein gutes Längen-Soll-Gewicht, als auch eine gute Einsekundenka-

pazität erreichten, stieg in diesem Zeitraum an —von 34% auf 55%. Im Jahr 2002 waren 75,7%
der 6-Jahrigen frei von Ps. aeruginosa, Der Anteil von 6-Jährigen, die alle drei Kriterien erfullten,

stieg von 20% im Jahr 1995auf 48% im Jahr 2002.

5.2 Verlauf klinischer Parameter bis zum 3ahr
2001 in Abhängigkeit von der Ausgangssitua-
tion 1995

Insgesamt enthält die Datenbank des Projektes /Qualitätssicherung Mukoviszidose" von 960
CF-Patienten Verlaufsbeobachtungen für durchgängig alle Beobachtungsjahre von 1995 bis

2002. Andere Patienten sind erst nach 1995 in das Projekt einbezogen worden, inzwischen ver-

storben oder es fehlen einzelne Beobachtungsjahre. Von den in der Tabelle 1 für 1995analysier-

ten 62 18-jahrigen Patienten lagen nur fur 15vollständige Verlaufsbeobachtungen vor. Von den
104 12-Jährigen der Tabelle 2 gab es 34 vollstandige Verlaufe. Von den 100 6-Jahrigen der Ta-

belle 3 gab es 60 vollständige Verläufe. I)m die Aussagekraft der folgenden Darstellung zu erho-

hen, wurden jeweils die 1995um ein Jahr jüngeren und alteren Patienten einbezogen. Damit la-

gen für die Kohorte der im Jahr 1995 1 7- bis 19-Jahrigen 51 vollständige Verlaufe, für die 11-bis

13-Jährigen 109 Verläufe und fur die 5- bis 7-Jährtigen 161 Verlaufe vor.
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In den folgenden sechs Abbildungen wurden die Patienten der drei untersuchten Alterskohorten

entsprechend ihrer Werte für das Längen-Soll-Gewicht (bzw. für den Body-Mass-Index) und für

die Einsekundenkapazität im Jahr 1995 in zwei Gruppen unterteilt. Anschließend wurde der miff-

lere Verlauf dieser Parameter in den Gruppen untersucht. Das mittlere Längen-Soll-Gewicht in

den beiden Längen-Soll-Gewichts-Gruppen der 5- bis 7-Jahrigen betrug 1995 90,6 (SD=4,3;
n=52) bzw. 103 (SD=6,8; n=107) (Abbildung 1). Dieser Unterschied ist statistisch signifikant

(p <0,001). Bis zum Jahr 2002 anderte sich das mittlere Langen-Soll-Gewicht in beiden Gruppen

nur geringfugig (90,8+ 10,6 vers. 100,2 + 13,7; p<0,01). Unterteilt man dieselbe Alterskohorte

nach ihrem F EV, im Jahr 1995, dann waren die Unterschiede im Langen-Soll-Gewicht nur ge-

ring (1995:95,4 + 7,3 vers. 100,5 + 9,1; n.s., Abbildung 1).
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Abbildung 1: Entwicklung des miffleren Längen-Soll-Gewichtes von Patienten, die 1995
5 bis 7 Jahre alt waren, unterteilt in den Ernährungsstatus bzw, die Lungen-
funktion im Jahr 1995

Die Gruppe der 5- bis 7-Jährigen mit dem schlechteren Langen-Soll-Gewicht hatte 1995 im Mit-

tel auch eine schlechtere Lungenfunktion (FEV, =92,9%+ 16,5 vers. 98,6% + 22,6; n.s J Abbil-

dung 2). Beide Gruppen verschlechterten sich bis zum Jahr 2002, wobei der Abstand etwa

gleich blieb (FEVi = 7 7,4% + 19,1 vers. 84,5% + 21,0; n.s.). Der Unterschied im miffleren FEV, für

die beiden Gruppen (FEV, > 80%, FEV, < 80%) im Jahr 1995 betrug etwa 35 Prozentpunkte im

Jahr 1995 und noch 16 Prozentpunkte im Jahr 2002 (p<0,01; Abbildung 2).
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Abbildung 2: Entwicklung der miffleren Einsekundenkapazität von Patienten, die 1995
5 bis 7 Jahre alt waren, unterteilt in den Ernahrungsstatus bzw. die Lungen-
funktion im Jahr 1995

In den beiden Langen-Soll-Gewichtsgruppen der Patienten, die 1995 11 bis 13 Jahre alt waren,

unterschied sich das Längen-Soll-Gewicht von 1995 bis zum Jahr 2002 um etwa 18 Prozent-

punkte (p ~ 0,01; Abbildung 3). Der Unterschied im Längen-Soll-Gewicht zwischen den beiden

FEVl-Gruppen war in allen Beobachtungsjahren gering, 5 Prozentpunkte und weniger (1995:
947 + 12 0 vers. 96 7 + 10 3; n s; 2002: 99 6+ 17,1 vers. 99 8 + 13 2; n s.; Abbildung 3).
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Abbildung 3: Entwicklung des miffleren Längen-Soll-Gewichtes von Patienten, die 1995
11 bis 13 Jahre alt waren, unterteilt in den Ernahrungsstatus bzw. die Lungen-
funktion im Jahr 1995
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Abbildung 4: Entwicklung der mittleren Einsekundenkapazität von Patienten, die 1995
11 bis 13 Jahre alt waren, unterteilt in den Ernährungsstatus bzw. die Lungen-
funktion im Jahr 1995

11- bis 13-jährige Patienten, die 1995 ein schlechteres Längen-Soll-Gewicht hatten, wiesen

nicht unbedingt auch eine schlechte Einsekundenkapazität auf (Abbildung 4). Die Unterschie-

de im mittleren FEV, lagen in der Beobachtungszeit zwischen drei und maximal acht Prozent-

punkten und waren in keinem Jahr statistisch signifikant. 11- bis 13-jährige Patienten, die 1995
eine schlechtere Einsekundenkapazitat hatten, behielten diese auch in den folgenden Jahren
(1995: 66,6% + 12,4 vers. 95,0% + 11,7; p<0,001; 2002: 64,0% I 22,1 vers. 86,2% + 24,5;
p < 0 01;Abbildung 4). Die Schwankungen für den FEV, lagen in 2002 deutlich häher als 1995.

Bei den Patienten, die 1995 17 bis 19 Jahre alt waren, waren Body Mass Index und F EV, starker

korreliert als bei den 11- bis 13-Jahrigen (Abbildungen 5 und 6), So betrug der mittlere

Body-Mass-Index in den beiden BMI-Gruppen 1995 17,6+ 0,9 bzw. 21,2+ 1,5 (p < 0,01;Abbil-

dung 5). Der signifikante Unterschied im BMI blieb bis zum Jahr 2002 erhalten (18,5t 1,5 vers.

22,0+ 2,1; p < 0,001).Auch der mittlere Body-Mass-Index in den beiden FEVi-Gruppen blieb
uber alle Beobachtungsjahre statistisch signifikant unterschiedlich (p < 0,05; Abbildung 5). Hier

lagen die Standardabweichungen fur die beiden Gruppen zwischen 0,9 und 2,3.
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Abbildung 5: Entwicklung des miffleren Body-Mass-Index von Patienten, die 1995
17 bis 19 Jahre alt waren, unterteilt in den Ernährungsstatus bzw. die
Lungenfunktion im Jahr 1995
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Abbildung 6: Entwicklung der mittleren Einsekundenkapazitat von Patienten, die 1995
17 bis 19 Jahre alt waren, unterteilt in den Ernahrungsstatus bzw. die Lungen-
funktion im Jahr 1995

Die signifikanten Unterschiede in der Einsekundenkapazitat bei den 17- bis 19-Jährigen Patien-

ten in 1995 blieben ebenfalls bis zum Jahr 2002 in den BMI- und FEV,-Gruppen erhalten (Abbil-

dung 6). So betrug der Unterschied im mittleren FEV, 1995 in den BMI-Gruppen etwa 30 Prozent-

punkte (41,5% + 13,4 vers. 74,7% + 20,7; p<0,001). In den FEV,-Gruppen betrug der Unter-

schied sogar 38 Prozentpunkte (52,5 % + 16,0 vers. 90,5 + 10,0; p<0,001). Die Unterschiede

verringerten sich bei beiden Gruppeneinteilungen bis zum Jahr 2002. Trotz groBerer Streubreiten

blieben die Unterschiede statistisch signifikant (FEV, für BMI-Gruppen 2002: 49,4% + 23,3 vers.

64,1% + 23,7; p<0,01. FEV, fur FEV,-Gruppen 2002: 48,5% + 17,5 vers. 85,4% + 25,4;
p< 0,001).
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6 Projekt "Qua litätssicherung
Mukoviszidose" - Stufe II
B. Wiedemann, R. Koch"

In der Stufe II werden bei jeder ambulanten Vorstellung Patientendaten zu Komplikationen und

Sonderproblemen, klinischen Messungen, Therapie, Laborbefunden und sonstigen Untersu-

chungen erhoben (siehe Seite 13-18j.

Ziel der Stufe II des Projektes ist es, Zusammenhange zwischen Prozeß-und Ergebnisqualität zu

erkennen, um die Formulierung von Diagnostik- und Therapieleitlinien zu unterstutzen und letzt-

endlich die Quaiitat der Behandlung von CF-Patienten zu verbessern. Um hierzu Hypothesen for-

mulieren zu konnen, liefern seit 1996 folgende 9 Einrichtungen Daten;

Einrichtung

Aachen, Kinderarztpraxis Rathausstraße/ Kinderklinik RWTH (bis 1999)
Berlin, Krankenhaus Buch, "C. W. Hufeland", 1. Kinderklinik (bis 2001)
Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Bereich Lungenklinik Heckeshorn
Dresden, Universitäts-Kinderklinik, TU Dresden
Frechen, Kinderarztpraxis, Hauptstraße
Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Pad. Pulmologie
Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, Abt. Pneumologie
Osnabrück, Kinderhospital Osnabrück
Tubingen, Universitäts-Kinderklinik, Poliklinik.

Neben diesen 9 Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch andere Einrichtungen an Stu-

fe II (siehe Tabelle 1 bis 3j. Diese Einrichtungen nutzen das verbesserte Patientendokumenta-

tionssystem CFAS fur ihre eigene Dokumentation und generieren damit praktisch nebenbei die
Stufe-ll-Daten.

Die Einrichtungen

Berlin, Krankenhaus Lichtenberg
Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona
Kirchzarten, Kinderarztpraxis und

Worms, Stadtkrankenhaus, Kinderambulanz
haben mindestens drei Jahre lang Daten der Stufe II erhoben.

Die Auswertungen für die Kapitel 6.1.und 6.2.erfolgen für das Jahr 2002 fur diese 13 Einrichtun-

gen. Aus den anderen Einrichtungen liegen noch zu wenig Daten vor. Um die Anonymitat der
Einrichtungen zu wahren, wurde ihnen in der folgenden Auswertung eine zufallige Nummer von

1 bis 13 zugeordnet.

In der neuen CFAS-Version werden vor allem die Therapiedaten detaillierter erfasst. Diese Daten
werden erst seit 2003 erhoben und stehen deshalb für diese Auswertung noch nicht zur Verfü-

gung.

'I TU Dresden, Medizin. Fakultät, Inst. f. Med. Informatik u. Biometrie
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6.1 Strukturqualität

6.1.1 Häufigkeit der Kontakte

In der Stufe II des Projektes NQualitatssicherung Mukoviszidose" werden alle ambulanten Patien-

tenvorstellungen (regulare Besuche, Konsile, Notfalle und Kontakte aus anderen Anlassen) do-
kumentiert. Stationäre Kontakte wurden bisher nicht berucksichtigt. Die Tabellen 1 bis 3 geben
eine Übersicht über das vorhandene Datenmaterial.

Patienten in den Einrichtungen

Nr. der Einrichtung 'i

6 7 8, 9 10 11 12
57 24 26 49
88 10 41 91
88 - 73 93 1
12 58 72 105 35

66 77 - 39
62 58 127 37
58 - 123 19

Tabelle 1:Verteilung aller dokumentierten

Jahr

, l 2 3
8 87

29 150 130
27 158 144
26 165 148
27 160 128
29 174 141
33 — 153

4 . 5

23 58
68 99
71 103
73 112
70 111
70 118
68 118

13 Summe

332
706
761
891
842
975
719

1996
1997
1998
1999
2000
2001
2002
Insge-
samt"

3
74 7
129 , 14
116 18
108 14

4
21
25
25

Von 10 weiteren Einrichtungem wurden 204 weitere Patienten dokumentiert
(1998:32 Patienten, 1999:84, 2000: 77, 2001: 60, 2002: Büj

2l verschiedene Patienten insgesamt pro Einrichtung
verschiedene Patienten insgesamt

43 260 199 82 149 96 85 88 211 42 133 20 28 1.436

Insgesamt wurden von 1996 bis 2002 von 1.436CF-Patienten aus 13 Einrichtungen ambulante

klinische Daten dokumentiert. Zwei Einrichtungen haben ihre Teilnahme 1999 bzw. 2001 been-
det. Für 2002 liegen von einer weiteren Einrichtung keine Daten vor.

Tabelle 2: Verteilung

Jahr l 2
1996 8 94
1997 58 467
1998 52 453
1999 49 433
2000 56 416
2001 58 424
2002 62
Summe 343 2.287

aller dokumentierten
'ir r„e
3 4 5

23 67
528 217 352
626 323 368
684 450 388
483 406 380
723 403 414
956 231 336

4.000 2.053 2.305

Kontakte in den Einrichtungen

Nr. der Einrichtung "
6 7 8 9 10 11 12
64 103 26 67

394
387
22

39.,77
206

78 206
97 186
120 167
94
531 868

221
172
224

2
142 125
190 192
193 118
88 111
615 546

4
8
18
24
14

665
230

1.579867 68

13 Summe
452

2.353
2.593

4 i 2813
30 '.454
64 3.373
74 2.196
172 16.234

4l Von 10 weiteren Einrichtungem wurden weitere 664 Kontakte dokumentiert
(1998: 136 Kontakte, 1999; 219, 2000; 84, 2001: 77, 2002: 148)

Von 1996 bis 2002 liegen von 16.234 ambulanten Patientenkontakten aus 13 Einrichtungen

Verlaufsbeobachtungen vor. Im Mittel wurden in allen beteiligten Einrichtungen 3 ambulante

Kontakte pro Patient und Jahr dokumentiert.
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12 13 Summe
1 8

(7,1) (32)
6 5

(42,9) (20)
4 8

(28,6) (32)
3 4

(21,4) (16)
14 25 719

Tabelle 3: Altersverteilung der Patienten, die 2002 dokumentiert wurden
(n, in Klammern Prozent der Einrichtung)

Alter m Nr. der Emrichtung n

lahren 1 3 4 5 7 9 10 ll
13 24 30 5 3 14

(39,4) (15,7) (25,4) (8,6) (15,8) (13)
8 19 11 31 13 6 37

(24'2) (12'4) '16'2) (26'3)
l

(22'4) (31'6) (34'3)
8 33 I 14 27 i 25 8 29

(24,2) (21 6) (20 6) (22 9) , (43 1) I (42 1) (26 9)
4 77 43 30 15 123 2 28

(12,1) (50,3) (63,2) (25,4) (25,9) (100) (10,5) (25,9)
Summe 33 153 68 118 58 123, 19 108

Die 80 fur 2002 von 4 weiteren Einrichtungen dokumentierten CF-Patienten waren
vorrangig aus der Altersgruppe 18 Jahre und alter (82,5%). Aus den drei jüngeren
Altersgruppen waren zwischen 4% und 9% der 80 zusatzlich dokumentierten Patienten.
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6.1.2 Häufigkeit bestimmter Untersuchungen

In der Abbildung 1 ist die prozentuale Haufigkeit der Bestimmung von Großeund Gewicht, Mi-

krobiologie und Lungenfunktion [bei Patienten ab 6 Jahren) gemessen an allen regularen Kon-

takten pro Dokumentationsjahr dargestellt. Ziel ist die Festlegung eines Minimalprogrammes bei

jedem regularen Besuch in einer CF-Ambulanz. Der Anteil der Lungenfunktionsmessungen bei
regulären Kontakten ist von 1996 bis zum Jahr 2002 leicht zurückgegangen. Fur 2002 lagen
auch weniger mikrobiologische Befunde vor.

Zu Beginn der Dokumentation im Jahr 1996wurden insgesamt nur wenige Patienten mit minde-

stens 3 ambulanten Kontakten dokumentiert (Abbildung 2). Ab 1997 lagen genugend Daten fur

die Auswertung vor. Der Anteil der Patienten über 6 Jahre, bei denen mindestens 3 mal ambu-

lant die Lungenfunktion bestimmt wurden, lag nur zwischen 25 und 39 Prozent. Der Anteil der Pa-

tienten, bei denen pro Jahr mindestens 3 mal Körpergroße und -gewicht und Mikrobiologie be-
stimmt wurde lag 2002 niedriger als in den Jahren davor.
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Abbildung 1: Häufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen regularen Kontakten
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Abbildung 2: Anteil der Patienten [ab 6 Jahre) mit mindestens 3 Bestimmungen pro Jahr

6.2 Prozessqualität: Problem-Diagnostik/Therapie

Die Stufe II kann fur die Kontrolle adäquaten diagnostischen und therapeutischen Handelns ge-
maßLeitlinien und Konsensusstatements genutzt werden. Das Strategiepapier (Stern u.a. 2003)
fuhrt auf, wann z.B. Steuerungshinweise für die Therapie beim Erstnachweis von Pseudomonas
aeruginosa erfolgen konnen. Gerade dieser Bereich kann in der nächsten Zeit durch die detail-

liertere Erfassung von Therapiedaten ausgebaut werden.

6.2.1 Ernährung

In diesem Kapitel soll untersucht werden, wie off bei Patienten der beteiligten Einrichtungen

2001 und 2002 Untergewicht vorliegt und ob ein Ernährungsprotokoll aufgenommen bzw.

hochkalorische Nahrstoffkonzentrate zugeführt wurden.
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Alters-
gruppe

0-5 Jahre

6-11 Jahre

12-17 Jahre

> 18 Jahre

alle

+ oral

62
(32 6o/o)

91
(39,9'/o)

66
(27,3'/o)

100
(26,7%)

319
(30,8%)

Hochkalorisches

+ ',n'+

1
(0,4%)

1
(0,3'/o)

2
(0,2%)

(*) Mehrfachnennungen möglich

Tabelle 4: Hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat 2001

PEG

4
(2 1o/o)

7
(3,1o/o)

17
(7'/o)

19
(5,1%)

47
(4,5%)

+-",'."—
(65,3'/o)

131
(57,5%)

160
(66,1%)

257
(68,5o~/o)

672
(64,9o/o~)

Anzahl
Patienten

190

228

242

375

1.035

unabhangig vom Ernahrungsstatus

Nahrstoffkonzentrat (*)

65% aller CF-Patienten haben 2001 unabhangig vom Ernahrungsstatus kein hochkalorisches

Nahrstoffkonzentrat erhalten (Tabelle 4). Am Häufigsten (40% der Altersgruppe) wurde bei 6- bis

11-Jährigen hochkalorisches Nährstoffkonzentrat oral gegeben.

Lt. Konsensus liegt Untergewicht vor, wenn bei Kindern das Längen-Soll-Gwicht unter 90 liegt

bzw. wenn bei erwachsenen Patienten der Body-Mass-Index unter 18,5 kg/mz liegt. Verglichen

mit den Jahren 1998 und 1999 (Berichtsband 1999, 2000) ist der Anteil der untergewichtigen
12- bis 17-jährigen Patienten von knapp 30% auf 33% gestiegen (Abbildung 3). Der Anteil der

untergewichtigen Erwachsenen muss 2001 (28%) geringer sein als 1998 und 1999 (45%), weil

jetzt ein Body-Mass-Index erst unter 1 8,5 kg/mz und damals schon unter 19 kg/mz als ein Alarm-

signal für Untergewicht gilt. In den Jahren 1996 bis 2002 sind zwischen 25% und 29% aller

CF-Patienten untergewichtig. Von den 1.035 im Jahr 2001 betrachteten Patienten (Tabelle 4)
sind insgesamt 239 untergewichtig (Tabelle 5).
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Abbildung 3: Anteil von Patienten mit Untergewicht 2001

Anzahl
Patienten

27
44
74

keinSondeoral PEG

0-5 Jahre
6-11 Jahre
12-17 Jahre
> 18 Jahre
alle

12 (44,4%)
19 (43,2%)
41 (55,4%)
38 (40,4%)
110 (46%)

0
2 (4,5%)

11 (14,9%)
11 (11,7%)
24 (10o/o)

0
0
0
0
0

15 (55,6o/o)
23 (52,3o/o)
23 (31,1o/o)
47 (50o/o)

108 (45,2o/o)

(*) Mehrfachnennungen moglich

Tabelle 5: Hochkalorisches Nährstoffkonzentrat 2001 bei Patienten mit Untergewicht

Hochkalorisches Nährstoffkonzentrat (*)
Altersgruppe

46% der untergewichtigen CF-Patienten haben 2001 kein hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat

erhalten (Tabelle 5). Insbesondere in der Gruppe der 12- bis 1 7 Jahrigen ist dieser Anteil mit 55%
hoch.
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0-5 )ahre
6-11 )ahre

L

12-17 )ahre
> 18 Jahre
alle

(*) Mehrtachnennungen moglichrst

Tabelle 6: Hochkalorisches Nährstoffkonzentrat 2002 unabhangig vom Ernahrungsstatus

Hochkalorisches Nährstoffkonzentrat (*) —.&1Altersgruppe oral Sonde PEG kein
Anzahl

Patienten
28 (28,9/o) 1 (1%) 2 (2,1/o) 66 (68%) 97
55 (43'/o) 0 4 (3,1 /o) 69 (53,9%) 128

56 (36,6o/o) 0 9 (5,9/o) 90 (58,8%) 153
140 (36,4/o) 4 (1%) 10 (2,6/o) 235 (61%) 385
279 (36,6 /o) 5 (0,7%) 25 (3,3 /o) 460 (60,3%) 763

2002 (Tabelle 6) ist der Anteil der Patienten, die ein hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat erhiel-

ten etwa so hoch wie 2001.
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Abbildung 4: Anteil der Patienten mit Untergewicht 2002

2002 (Abbildung 4) ist der Anteil untergewichtiger 6- bis 11-Jahriger geringer (etwa 16%) als

2001 (Abbildung 3, etwa 20%).
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0
0

5 (9,3%)
6 (5,7%)
11 (5,6%)

(*) Mehrfachnennungen moglich

Tabelle 7: Hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat 2002 bei Untergewicht

Hochkalorisches Nährstoffkonzentrat (*)
Altersgruppe S d PEG k

A ahl
oral Sonde PEG kein Patienten

0 6 (40%) 15
0 7 (33,3%) 21
0 28 (51,9%) 54

2 (1,9%) 45 (42,9%) 105
2 (1%) 86 (44,1%) 195

Mit der Tabelle 8 soll gezeigt werden, ob sich die Mittelwerte von Langen-Soll-Gewicht bzw.

Body-Mass-Index von im Jahre 2001 untergewichtigen CF-Patienten mit und ohne hochkalori-

schen Nahrstoffkonzentraten in den Jahren 2001 und 2002 signifikant unterscheiden.

ochkalorischesTabelle 8: Längen-Soll-Gewicht bzw. Body-Mass-Index und h
Nahrstoffkonzentrat

LSG/ BMI 2001 (a) Fallzahl

MW (SP), HKN

0 5 J 85,7 84,8
L " +""" (**)

(4,3) (2,1)

6-11 J. ' 25/19 ns(3,9) (4)
83,2 84 1 33/41(7) (5,2)
16,8 17,2> 18 J. (1 2) (1) 56 / 38 ns

(*) BMI in der Altersgruppe > 18 J.
(**) vergleiche Fallzahlen fur HKN 2001 in Tabelle 5;

"HKN ja" heiBt HKN oral und/oder PEG

(***)t-Test fur unabhangige Stichproben

Abkürzungen: LSG Langen-Soll-Gewicht (in %)
BMI Body-Mass-Index (in kg/mz)
HKN Hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat
MW Miffelwert
SD Standardabweichung
p Irrtumswahrscheinlichkeit
ns nicht signifikant

LSG/ BMI 2002 (*)
MW (SP)

HKN ja nein

82,8 87
(5,5) (2,8)
82,7 81,3
(5,3) (6,3)
79,7 81,6
(8,2) (6,1)
16,9 17
(1,2) (1,2)

ns

Fallzahl
HKN

~ („„)
ja / nein

4/5 ns

10/ 6 ns

15/23 ns

35/ 21 ns
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Im Jahr 2001 bekamen 15 untergewichtige Kinder unter 6 Jahren ein hochkalorisches Nahrstoff-

konzentrat (Tabelle 8). Der Mittelwert ihres Langen-Soll-Gewichtes lag mit 85,7 etwas hoher als

der Mittelwert der zwolf gleichaltrigen Untergewichtigen (84,8), die kein hochkalorisches Nahrs-

toffkonzentrat erhielten. Der Unterschied war nicht statistisch signifikant. Von diesen 27 Patienten

lagen fur 2002 nur noch von 9 Patienten Daten vor. Ahnlich sehen die Fallzahlen in den anderen

Altersgruppen unter 18 Jahre aus, so dass Aussagen hier schwierig sind. Bei den erwachsenen

Untergewichtigen unterscheidet sich der mittlere Body-Mass-Index in den Nahrstoffkonzentrat-

gruppen weder 2001 noch 2002 statistisch signifikant.

PROT
/ ()

MW (SO) i ja / nein MW (SO)

PROT PROT PROT PROT

P

(se�)

PROT
ja / nein

Tabelle 9: Längen-Soll-Gewicht bzw. Body-Mass-Index und Ernahrungsprotokoll

BMT zpp1 Fapzahl BMT zppz Fallzahl
Alter P

(es�)

ja nein ja + nein+ +87 '/260-5 j (3,5)
81,9 85,9 0 019(5.4) (3,4) (8,1)
81,1 83,9 79,312-17 j (6 2) (6) 5/69 ns

16,7 17 16,2
(1,3) (1,1) (1,4)

(*) BMI in der Altersgruppe > 18 J.
(**) nichtparametrischer t-Test für unabhangige Stichproben

82,6
(4 8) 4/ 12

81,1
(7,3)
17,1
(1)

6/386-11 )

ns

ns

ns

0,014

Abkürzungen: PROT Ernahrungsprotokoll
weitere siehe Tabelle 8

Das mittlere Langen-Soll-Gewicht bzw, der mittlere Body-Mass-Index bei den untergewichtigen

Patienten mit Ernahrungsprotokoll ist etwas geringer als bei denen ohne Ernährungsprotokoll. In

zwei Fällen liegt statistische Signifikanz (p<0,05] vor. Fur den einen Patienten unter 6 Jahren mit

Ernährungsprotokoll ist keine statistische Aussage moglich.
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6.2.2 Diabetes mellitus und oGTT

Diabetes mellitus liegt vor, wenn auf den Erfassungsbögen Diabetes mellitus, orale Antidiabeti-

ka oder Insulin angegeben ist. Im Gegensatz zum Berichtsband 2001 ist in Abbildung 5 der An-

teil der Patienten mit Diabetes mellitus entsprechend dieser Festlegung dargestellt. Betrachtet
wurden alle Patienten der ursprunglich an Stufe II teilnehmenden 9 Einrichtungen.

Von den Patienten unter 10 Jahren haben im Mittel 1,4% einen Diabetes mellitus. Bei den älte-

ren Patienten sind es 10 5% (bei 10- bis 17-Jahrigen) und 23% [bei Erwachsenen, Abbildung 5).

Prozent

30 ~
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5 EP
1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 zo +> +5

e
we e

Abbildung 5: Anteil der Patienten mit Diabetes mellitus (Daten der Stufe I und II)

Es wird empfohlen, dass bei CF-Patienten ohne Diabetes mellitus ab einem Alter von 10 Jahren
jährlich ein oGTT durchgeführt werden soll. Anhand der Stufe II-Daten sollte gepruft werden, wie

off im Jahr 2002 in solchen Fallen ein derartiger Test durchgefuhrt wurde und ob das oGTT nor-

mal war.
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Tabelle 10: oGTT bei CF-Patienten ab 10 Jahren ohne
und 2002

2001
10-17 Jahre a 18 Jahre

Diabetes mellitus fur die Jahre 2001

2002
10-17 Jahre > 18 Jahre

Zahl der Patienten in
der Altersgruppe

mit / ohne Diabetes
mellitus

dsgl. m a/o

ohne Diabetes mellitus
und mit / ohne oGTT

dsgl. in '/a

ohne Diabetes melli-
tus, mit oGTT: oGTT
normal ja / nein

dsgl. in %

234

27 / 207

11,5 / 88,5

52/ 155

25,1 / 74,9

39/ 13

75 / 25

315

99 / 216

31,4/ 68,6

39 / 177

18,1/ 81,9

23/ 16

59/ 41

135

10/ 125

7,4 / 92,6

37/88

29,6 / 70,4

29/ 8

78,4/ 21,6

297

77 / 220

25,9 / 24,1

32 / 188

14,5 / 85,5

18/ 14

56,3 / 43,8

Die Ergebnisse zeigen, dass nur bei 15 bis 30% aller CF-Patienten, die alter als 10 Jahre sind und

bisher keinen Diabetes mellitus hatten, ein ambulantes oGTT durchgefuhrt wurde. Von diesen

waren 22 bis 44% nicht normal. Selbst wenn man davon ausgeht, dass einige stationar durch-

geführte oGTT's durch die bisherige Datenerfassung in Stufe II nicht in diese Auswertung eingin-

gen, deuten die Ergebnisse darauf hin, dass die Diagnostik zu Diabetes mellitus bei CF-Patien-

ten diskutiert werden muss.

6.2.3 Prävalenz und Inzidenz verschiedener Keime

Tabelle 11 zeigt eine Übersicht uber gefundene Keime bei im Jahr 2002 bei ambulanten Kon-

takten durchgefuhrte mikrobiologische Untersuchungen. Dabei wurde pro Patient gezahlt, ob
der entsprechende Keim 2002 mindestens einmal oder nie gefunden wurde. Auf der Europai-

schen CF-Tagung in Belfast wurde gezeigt, dass die Angaben zur Pravalenz von Keimen zahlen-

massig sehr stark davon abhangen, wie die Pravalenz definiert wird. Das muss man bei Lander-

vergleichen für Prävalenzangaben fur Keime berucksichtigen.

Im Allgemeinen ist die Pravalenz einer Erkrankung definiert als Quotient aus der Zahl der Erkrank-

ten, dividiert durch die Zahl der insgesamt in der Zeit mit diesem Risiko lebenden Individuen. Da-

bei ist es ein Unterschied, ob man Pravalenz von Keimen definiert

mindestens einmal im Jahr bei dem Patienten aufgetreten [wie in Tabelle 11],

in allen mikrobiologischen Befunde des Patienten im Jahr aufgetreten oder

in der Mehrzahl der mikrobiologischen Befunde des Patienten im Jahr aufgetreten.
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2002

Xanthomonas Hämophil. Staph.
maltophilia influenzae aureus

0o/o 21,2% 63,1%
15,7o/o 26, 1% 48%
13 6% 3,8% 50 /o+, J, J19,2/o ~11,4%J 47,2/o
14% 14,2 /o ( 50,6 /o

Tabelle 11:Pravalenz verschiedener Keime

Pseudomonas BurkholderiaAlter ~aeruginosa cepacia
0-5 J. I 17,3% Oo/o

6-11 J. 36,1% 1,5'/o
12-17 J. 56,8% 6,5'/o
>18 X 76/o ~ 8,5/o
alle 56,3% I 5,2o/o

andere
Keime
54,7o/o

39,2'/o

L:37,9o/o

46,9'/o

~44,6%

Dre Abbildung 6 zeigt schematisch die Pravalenz verschiedener Keime uber Altersgruppen von

1996 bis 2002. Wahrend die Pravalenz von Pseudomonas aeruginosa mit dem Alter steigt, sinkt

die von Staphylococcus aureus und Hamophilus influenzae etwa nach der Pubertat ab. Die

Pravalenz von Xanthomonas maltophilia schwankt um die 20% und die "anderer Keime" zwi-

schen 65 und 75%. Die Pravalenz von Burkholderia cepacia steigt mit dem Alter geringfugig auf

etwa 5% an.
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Abbildung 6: Pravalenz von Keimen in der Stufe II von 1996 bis 2002
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Aussagen zur Inzidenz von Keimen sind eigentlich nur bei fest definiertem Ausgangspunkt mog-

lich. In die folgenden Betrachtungen wurden alle Patienten einbezogen, die bei der ersten Ver-

laufsbeabachtung seit Beginn der Stufe II den entsprechenden Keim nicht hatten.

Tabelle

3ahr
1997
1998
1999
2000
2001
2002

[ alle

12: Erstnachweise verschiedener

Burkholderia
cepacia
0,4%
1,4o/o

0,5o/o

0,4o/o

1,2o/o

Keime pro Jahr

Xanthomonas
maltophilia

6,3%
6,6'/o
6,3'/o

5%
7 2 o/o o/o

7,1% ~ 0,8%
~

3,2 /o

19,2% I 0,8% I 6 /o

Hämophil.
influenzae

10,5'/o
10,5%
10%

10,2%
9,3%
8,8'/o

10%

Staph.
aureus
29 6o/o

24,5%
16,7%
21,1o/o

28, 1%
8,9%
22,6%

andere
Keime

44, 1%
28'/o

20,8'/o
25,9'/o
24,4o/o

19,3'/o
28,2o/o

~ ~

Alter

0-5 3.
6-11 J.
12-17 J
218 3.
alle

Pseudomonas
aeruginosa

17,1%
16,6%
19,4%
27,7%
19,2%

Burkholderia
cepacia

0,2'/o

0,8'/o

0,5%
1,3%
0,8%

Tabelle 13: Erstnachweise verschiedener Keime pra Altersgruppe

Xanthomonas Hämophil.
maltophilia influenzae

6,9'/o 24%
5,8'/o 18,4%
4,4 o/o 6,5'/o
6,9'/o 4,3%

6o/o 10%

Staph.
aureus
36,6o/o

28,9%
23,7%
13,8%
22,6%

andere
Keime

36,37'/o
28, 1o/o

24,4o/o

27,9o/o

28,2%
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6.3 Ermittlung von "Bestergebnissen"

Ein Ziel der Stufe II ist es, die Einrichtungen mit Patienten im besten Gesundheitszustand zu identi-

fizieren, um den Prozeßder Qualitätssicherung zu unterstutzen.. Wenn ein geeignetes System

zur Ermittlung der besten Ergebnisse gefunden wird, soll es spater auch auf die Daten der Stufe I

angewendet werden. Das Bundesministerium für Gesundheitswesen will fur drei Jahre Förder-

gelder fur ein Modellprogramm "Benchmarking in der Patientenversorgung" zur Förderung der

Medizinischen Qualitatssicherung zur Verfugung stellen. Der Antrag zum "Benchmarking von

CF-Ambulanzen" gehort zu den angenommenen Projekten.

Das Benchmarking-Projekt wird voraussichtlich im September 2003 beginnen, In dieses Projekt

werden alle bisherigen Erfahrungen des Projektes "Qualitätssicherung Mukoviszidose" Stufe I und

II einfließen und den Qualitatssicherungsprozeß auf eine neue Stufe stellen.

Unabhangig von diesem Projekt wird sich die Gruppe der an der Stufe II beteiligten Einrichtun-

gen rm September 2003 treffen, um die bisher anonym vorliegenden Ergebnisse zum Ranking

von Einrichtungen in der Gruppe zu diskutieren. Es geht darum, durch einen kollegialen Erfah-

rungsaustausch eine Verbesserung der Ergebnisqualitat der Versorgung zu erreichen. Die ge-
ergnetste Methode, eine multivariate Bewertung von Einrichtungen vorzunehmen, ist aus mo-

mentaner Sicht ein risikoadjustiertes Ranking. Hier münden zum Einen verschiedene Ergebnis-

parameter in eine Gesamtbewertungszahl pro Einrichtung und es werden verschiedene "Risiko-

faktoren", die von vornherein unterschiedliche Ergebnisse für die Einrichtungen erwarten lassen,

wie z.B. die Altersstruktur der Patienten, bei der Bewertung berucksichtigt.

Mehr zur Methode kann u.a. im Berichtsband 2001 nachgelesen werden.
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6.3.1 Entwicklung eines Risikoprädiktors

In die Analyse sollten die Verlaufsdaten uber mindestens die letzten drei Jahre fur die Einrichtun-

gen 1 bis 5 und 7 bis 9 eingehen (vergleiche Tabelle 1). Im Folgenden werden diese Jahre mit

2000 bis 2002 bezeichnet und die Daten bei eventuellen Lücken entsprechend umkodiert. Da

in diesen Einrichtungen die Betreuung in den letzten Jahren kontinuierlich fortgeführt wurde, ist

diese Vorgehensweise vertretbar. Als erwünschtes Zielereignis wurde eine Einsekundenkapazitat

von mindestens 80% der Norm (FEV, > 80%) im letzten Jahr zugrunde gelegt.

Als potentielle Risikofaktoren, die dieses Zielereignis beeinflussen können, gingen folgende Va-

riablen in das Modellwahlverfahren zur Suche eines optimalen Pradiktormodells ein:

~ ~
~ ~

Geschlecht,

Alter (in den Stufen bis 11 Jahre, 12-17 Jahre, 18-23 Jahre, 24-29 Jahre, 30 Jahre oder
alter),

Genotyp (in den stufen zkF508-Homozygot, zkF508-Heterozygot, Andere),
~ Exokrine Pankreasinsuffizienz ja/ nein,

Ps. aeruginosa jeweils positiv in den Jahren 2000 bis 2002 ja/nein,
~ B. cepacia jeweils positiv in den Jahren 2000 bis 2002 ja/nein,

IgG jeweils erhoht (d.h. über dem Normalbereich] in den Jahren 2000 bis 2002
ja/nein,

~ Ernahrungszustand in den Jahren 2000 bis 2002 schlecht/gut (d.h. Langen-Soll-

Gewicht < 90% / > 90% bzw. Body-Mass-Index < 19kg/m'/ > 19 kg/m'),
~ Zahl der dokumentierten arztlichen Kontakte in den Jahren 2000 bis 2002 und
~ Abnahme der Einsekundenkapazitat von 2000 bis 2002.

Als beste Prädiktoren zur optimalen Vorhersage des Zielereignisses (FEVi > 80%) erwiesen sich

folgende Merkmale:

~ Alter,

~ Ps. aeruginosa positiv im Jahr 2000,
~ IgG im Jahr 2002,

Ernährungszustand im Jahr 2002 und

~ Die Zahl der dokumentierten ärztlichen Kontakte in den Jahren 2000 bis 2002.

Die Tabelle 14 zeigt die Koeffizienten der gefundenen Risikoprädiktoren im optimalen logisti-

schen Modell.
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bis 11 3ahre
12-17 3ahre

Alter 18-23 3ahre
24-29 3ahre
> 30 3ahre

neinPs. aeruginosa
2000 +

IgG 2002

ja
< 25
> 2s

LSG > 90% /
Ernährungs- j

BMI > 19
kg/m'ustand2002 LSG < 90%/

BMI < 19
kg/m'okumentierte

-0,47
-0,19
-2,13
-2,24

-0,66

-1,19

-1,03

Tabelle 14: Koeffizienten der Risikofaktoren im optimalen

Variable
~Wert/ ~Regressions-

Kodierung koeffizient
Konstante 1,95

logistischen Modell

OR 95%CI

1 (Ref.)
0,63 0,35 ...1,1
0,83 0,39 ...1,8
0,12 0,02 ...0,58
0,11 0,04 ...0,29

1 (Ref.)
0,52

1 (Ref.)
0,31 0,18 ...0,53

1 (Ref.)

P
2)

0,000

0,010

0,000

0,000

0,36 0,2 ...0,63~
ärztliche

Kontakte 2000 Q
dokumentierte

ärztliche
Kontakte 2001 J
dokumentierte

ärztliche
Kontakte 2002

Anzahl

Anzahl

Anzahl

+ +
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Der gefundene Risikopradiktor ("Endmodell"j ist das Ergebnis einer schritlweisen Entwicklung ei-

nes optimalen logistischen Regressionsmodells. Dabei werden potentielle Risikovariable schritt-

weise aufgenommen und wieder enffernt, je nach ihrem im aktuellen Modellwahlschritt multi-

variat pradiktiven Beitrag. Wie in multivariaten Modellen üblich, darf für die im Endmodell ent-

haltenen Variablen nicht ohne weiteres Kausalitat angenommen werden. Ebenso darf nicht fur

die im Endmodell nicht enthaltenen Variablen angenommen werden, daßsie keinen Einfluß

auf das Zielereignis FEV, > 80% haben. Vielmehr besteht das Endmodell aus einer Variablen-

kombination, mit der eine bestmögliche Ubereinstimmung der Vorhersage mit dem tatsachlich

zu erwartenden Zielereignis erreicht wird und zugleich eine gewisse statistische Optimalität ge-
geben ist. Das Odds Ratio für die Altersstufen gibt z.B, an, dass sich mit zunehmendem Alter die

Wahrscheinlichkeit fur eine FEV, uber 80% verringert.

Insgesamt wird mit diesem Modell in der Lernstichprobe eine Trefferquote von 82,4% erzielt.
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Abbildung 7: ROC-Kurve fur das gefundene Vorhersagemodell

6.3.2 Risikoadjustiertes Ranking der Einrichtungen

Die adjustierten Rangreihen der Einrichtungen bezuglich ihrer Inzidenzrate fur eine FEV, von min-

destens 80% der Norm basieren auf der Abweichung zwischen tatsachlich beobachteter (ro-

her) Inzidenzrate und der aufgrund des Risikoprofils der Einrichtung erwarteten (prediktierten) Inzi-

denzrate. Die erwartete Inzidenzrate ergibt sich dabei aus dem Miffelwert der vorhergesagten
Inzidenzraten der Einrichtung entsprechend des Risikoprofiles, d.h, des jeweils spezifischen An-

teils von Patienten mit hohem und niedrigem Risiko. Die adjustierten Inzidenzraten beziehen sich

dann alle auf das einheitliche, mifflere Risikoprofil uber alle Einrichtungen und sind somit unter-

einander vergleichbar.
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Abbildung 8: Risikoadjustierte Rangfolge der Einrichtungen

Abbildung 8 zeigt die nach dem beschriebenen optimalen Modell berechnete adjustierte Ran-

greihenfolge der Einrichtungen. Da anhand der Altersstruktur in Tabelle 3 die Einrichtungen

eventuell identifizierbar sein konnten, erhielten sie in der Abbildung 8 neue anonyme zweistelli-

ge Nummern, Fur die Diskussion dieser Ergebnisse in der Gruppe der an Stufe II beteiligten Ein-

richtungen, die den Austausch von Erfahrungen intensivieren soll, werden diese anonymen Be-

zeichnungen offengelegt, In Abbildung 8 bezeichnet die senkrechte gestrichelte Linie den Mit-

telwert der vorhergesagten Inzidenzraten aller Einrichtungen entsprechend des Risikoprofiles.

Die Rangreihenfolge ergibt sich aus den adjustierten Inzidenzraten. Die Einrichtung 21 schnei-

det dabei am besten ab. Beobachtet wurde 2002 für die Einrichtung 21 ein Anteil von 64% Pa-

tienten mit einer FEV, von mindestens 80%. In dieser Einrichtung ist auch nach Adjustierung der

Anteil der Patienten mit einer FEV, von mindestens 80% mit ca. 42% am höchsten. In der Ein-

richtung 90 mußteder Anteil der Patienten mit einer FEV, von mindestens 80% aufgrund des Ri-

sikoprofiles wesentlich hoher sein, als er fur 2002 beobachtet wurde.

Mit diesem Hintergrundwissen wird die Diskussion möglicher Therapieunterschiede interessant

sein.
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7 CFAS-EDV-Arbeitsgruppe

R. Ziebach, Tübingen

Die neue Programmversion CFAS 2.0 kam im Berichtzeitraum heraus und wird zwischenzeitlich in

73 Ambulanzen für die Online-Patientendaten-Dokumentation genutzt. 88 % der jahrlichen Er-

hebung von Patientendaten geschieht mittels CFAS.

Diese neue Version ist (bis auf das Modul Therapieplan) modulunabhangig nutzbar und bietet

auch für den unerfahreneren Nutzer kleine komfortable Details, wie die Berechnung von Lan-

gensollgewicht und Bodymass-Index direkt im Qualitatssicherungsbogen Stufe II.

Im nachsten Schritt wird auch der Therapieteil in den QS-Bögen komplett modulunabhangig
sein- wir streben eine deutlich schlankere Programmversion an, die vorwiegend aus den Ele-

menten der QS-Bogen und wenigen Modulen besteht. Dies ist nach Beendigung der ERCF-Da-

tenerhebung und damit entfallender Notwendigkeit entsprechender Programmanteile in CFAS

gut möglich und wird hinsichtlich neuer Updates (z.B. im Hinblick auf das Benchmarking-Projekt)

Kosten sparen und Programmierungsschritte beschleunigen helfen. Nach unserem Kenntnis-

stand werden die Module (z.B. Labor, Mikrobiologie) ohnehin kaum genutzt. Laut einer im ZQ

durchgeführten Kundenzufriedenheitsanalyse bei den teilnehmenden CF-Ambulanzen ist he-

rausgekommen, dass CFAS zu 47 % fur die Erfassung der Qualitatssicherungsdaten benutzt wird

und nur zu 29 % fur die gesamte Patientendokumentation genutzt wird.

Die seit langem ungeloste Schniffstellenproblematik (Datenimport von Daten aus Klinikinforma-

tionssystem/Laborsystem in CFAS und umgekehrt) ist insofern in Bearbeitung, als Vorschlage zur

Prüfung u.a, der Kostenfrage vom ZQ beim Mukoviszidose e.V, vorgelegt wurden.

Wir hoffen weiterhin auf regen Informationsfluss. Fragen, Kritik und Verbesserungsvorschlage

richten Sie bitte an das ZQ (Herr Busse).
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8 Bericht der Strukturkommission

H.-G. Posselt, Frankfurt/Main

Im Jahre 2002 wurden die strukturellen Bedingungen der zertifizierten Mukoviszidosezentren mit-

tels eines Fragebogens überpruft. Gleichzeitig wurden die Aktivitaten im Rahmen der Qualitats-

sicherung Mukoviszidose bewertet. Für 3 Mukoviszidose-Zentren wurde eine zeitlich begrenzte
Rucknahme der Zertifizierung festgelegt, da bei diesen Zentren eine ungenugende Teilnahme

an der Qualitatssicherung Mukoviszidose in den vergangenen Jahren registriert werden musste.

Im Kalenderlahr 2002 konnten 3 Antrage auf Zertifizierung von Mukoviszidose-Ambulanzen posi-

tiv beschieden werden. Gleichzeitig stellten 3 Zentren im Kalenderjahr ihre Tatigkeit ein. Hier ist zu

erwahnen, dass es sich hierbei bedauerlicherweise um 2 Zentren handelte, die erwachsene Pa-

tienten betreuten und die Einstellung der Versorgung mit der ungenugenden finanziellen Vergu-

tung der Patientenversorgung begrundeten. Die Zertifizierung von 2 Mukoviszidose-Zentren

musste im Kalenderjahr 2002 widerrufen werden.

Somit sind derzeit 80 Mukoviszidose-Zentren für das Kalenderjahr 2003 zertifiziert. Hierunter befin-

den sich 10 Einrichtungen die nahezu ausschließlich erwachsene Patienten betreuen.

Im Kalenderjahr 2003 wird sich die Strukturkommission schwerpunktmaßig damit befassen, die
Versorgungsqualität der Mukoviszidose-Patienten in Deutschland zu verbessern. Es soll ein Re-

gelwerk erarbeitet werden, das soweit moglich eine flachendeckend gleichwertige und ver-

gleichbare medizinische Versorgung bei den Patienten in Deutschland sicherstellt. Hierzu sollen

sich die Mukoviszidose-Zentren verpflichten anhand von zu erarbeitenden Leitlinien die Versor-

gung ihrer Patienten zu gewahrleisten. Gleichzeitig werden die Mukoviszidose-Zentren verpflich-

tet sich in regionalen Qualitatszirkeln mit benachbarten Zentren regelmaßig auszutauschen
und Problempatienten zu diskutieren. Es ist geplant auf der kommenden Jahrestagung der
Deutschen Mukoviszidose Gesellschaft die Strukturkommission personell zu erweitern, um die in

Zukunft deutlich größereArbeitsbelastung effizient leisten zu konnen.
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M. Stern, Tübingen

9.1 Ziele

Dieser Kommentar dient als roter Faden durch den ausführlichen Berichtsband 2002. Der Be-

richt bleibt der Übersichtlichkeit halber gestrafff. Das vollstandige Zahlen- und Tabellenwerk ist

auf Anfrage beim ZQ Hannover erhaltlich. Eine zusatzliche Kurzversion wird im Jahr 2003 wieder

erscheinen (aufrufbar im Internet wwwzq-aekn.de oder www.mukoviszidose-ev. dej.

Das Projekt Qualitatssicherung Mukoviszidose besteht seit 1995 und hat folgende Ziele zum Teil

bereits erreicht:

Repräsentative Erfassung;

Verbesserung der Versorgungsqualrtät;

Vernetzung der Versorgungseinrichtungen regional, national, international.

Als lan fristi e Ziele wurden bis zum Jahr 2005 festgesetzt (RIENHOFF 1995):

~ Alle Patienten erreichen das 18. Lebens'ahr und haben zu diesem Zeitpunkt eine

abgeschlossene oder weiterfuhrende Schulausbildung.

Ihr Langen-Soll-Gewicht beträgt 95 % und mehr.
~ Ihre Vitalkapazitat betragt 80 % und mehr.

Zu 30 % besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa und Burkholderia cepacia.
Massivkomplikationen (Hamoptoe, Pneumothorax, Globalinsuffizienz) sind nicht

aufgetreten.

Fur die jungeren Altersgruppen wurden folgende Ziele bis zum Jahr 2005 festgesetzt:

Alle Sechs'ähri en erreichen ein Langen-Soll-Gewicht von 95 % und mehr.

Ihre Sekundenkapazität beträgt 80 % und mehr.

Zu 80 % besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa.
~ Alle Zwölf'ähri en erreichen ein Langen-Soll-Gewicht von 95 % und mehr.
~ 80 % der Zwolfjährigen weisen eine Sekundenkapazitat von 80 % und mehr auf.
~ Zu 60 % besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa.

An diesen Zielen lassen sich die Fortschritte in der Verbesserung der Versorgung messen. Der

Soll-Ist-Vergleich ergibt derzeit noch erheblichen Handlungsbedarf j24j.



Quarrtatssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung rur 2002

9.2 Qualitätssicherung Mukoviszidose 2002,
Stufe I

9.2.1 Basisdaten

Im Jahr 2002 wurden mit Stichtag 01.06.2003 insgesamt 5.997 Patienten mit Mukoviszidose er-

faßt.Diese Zahl ist wieder etwas höher als die des Vorjahres. Der Anteil der Patienten, die ihr Ein-

verstandnis zur Auswertung nicht erklart haben, betragt 4 %. 89 Einrichtungen haben ihre Patien-

ten gemeldet. Leider ergibt sich für das Jahr 2002 eine vorlaufige Rücklaufrate von nur 53 %.
Diese Zahl mußdurch freiwillige Nachmeldungen und gezielte Nachfragen wieder angehoben
werden. Ziel bleiben zum Jahresende 2003 80% Rucklauf. Lücken gibt es im Bereich erwach-

sener Patienten und im Bereich großererAmbulanzen mit unvollstandigen Meldungen. Bei der

Uberprufung der Zertifizierung durch die Strukturkommission werden vollstandige Meldungen un-

abdingbare Voraussetzung für die Aufrechterhaltung des Ambulanzzertifikats sein. Erste ent-

sprechende Eingriffe der Strukturkommission sind aus der gegenwartigen Liste der beteiligten

Ambulanzen 2002 (vgl. Kennzeichnung der zertifizierten Ambulanzen mittels Sternchen) erkenn-

bar. Besonderes Augenmerk verdienen die Ambulanzen, teils mit Zertifizierung, von denen bis

zum 01.06.2003fur das Jahr 2002 noch keine Daten vorlagen.

Der Abdruck der Erhebungsbögen wird in diesem Jahr um die Erhebungsmasken fur die Stufe II

Daten nach CFAS 2.0 erweitert. Erhebungsbogen gibt es fur die Stufe II nicht mehr. Stationare

Daten werden jetzt mit erhoben, Therapiedaten und mikrobiologische Befunde werden ausführ-

lich erfaßt.

Die Zahl der Neudiagnosen liegt mit 81 gegenüber den Vorjahren recht gering; hier sind Nach-

meldungen besonders wichtig (im Vorjahr Anstieg von 95 zum Stichtag auf 142 zum Jahresen-

de). Die Zahl weist besonders auf den Verzug in der Aktualitat hin, der durch die eingeforderten

Nachmeldungen entsteht. 76 Patienten wurden lungentransplantiert. Diese Patienten sollen im

Regelfall von der Transplantationsambulanz, aber zusatzlich auch von der zur Transplantation

einweisenden Einrichtung weiterbetreut werden.

In der Ambulanzstruktur zeigen sich im Jahr 2002 rückläufige Trends. Auch weiterhin betreuen

35 kleine Einrichtungen (bis zu 20 Patienten) 15 % aller Patienten. Leider ist der Anteil gemelde-

ter erwachsener Patienten, die in Erwachseneneinrichtungen betreut werden, gesunken. Hier

fallt eine geringe Zahl nicht oder nicht vollständig meldender Einrichtungen besonders ins Ge-

wicht. Die mifflere Zahl von Patienten, die den Einrichtungen zugeordnet werden, beträgt fur

die insgesamt erfaßten Patienten 67, fur die tatsachlich im Jahr 2002 gemeldeten Patienten le-

diglich 35. Dies ist im internationalen Vergleich sehr wenig.

Die Globaldaten der Altersstruktur zeigen jetzt ein mittleres Lebensalter von 17,2 Jahren. Diese

Zahl ist leicht rückaufig (von 17,5). Der Anteil der Patienten im Alter von 18 Jahren und mehr be-

tragt 48,6 %. Im Vergleich mit dem Jahr 2000 ist der Median der kumulativen Uberlebenswahr-

scheinlichkeit auf mindestens 30,2 Jahre abgesunken.
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Immerhin reicht der Lebensbaum der Mukoviszidose jetzt auch in Deutschland bis zum Alter von

65 Jahren. Die Sozialdaten (Partnerschaff, eigene Wohnung, Berufsausbildung, Berufstatigkeit)

zeigen weiterhin gunstige Daten. Nur 2 % der gemeldeten Patienten sind arbeitslos, 5,4 % sind

berentet.

Die Liste der fehlenden Daten umfaBt besonders: Diagnosezeitpunkt, Lungenfunktionsdaten

von den Patienten im Alter von sechs Jahren aufwärts sowie das Immunglobulin G. Um diese
zum Teil wichtigen Lücken nicht unnötig durch die weiteren Erhebungsjahre zu tragen, ist seitens

der Einrichtungen jetzt punktuelles Nacharbeiten dringend erforderlich.

Sowohl fur den miffels Stufe I erhobenen Therapieteil als auch für die Ergebnisqualitat bleibt der

diesjahrige Berichtsband im Vergleich zum Jahr 2000 deutlich gestrafff. Samtliche Daten sind

aber auf Anfrage beim ZQ Hannover erhaltlich (z. B. Antibiotikatherapiegruppen, tabellarische

Ergebnisdarstellungen in Abhangigkeit vom Einrichtungstyp). In der Analyse der Ernahrungsda-

ten fallt auf, daßimmer noch 23,6 % der Patienten bis 18 Jahre ein Langen-Soll-Gewicht unter

90%und 35,4% der erwachsenen Patienten einen Body Mass Index unter 19aufweisen. Kleine

Verbesserungen vor allem bei den Kindern andern nichts an der Tatsache, daßwir von den pro-

jizierten Zielgrößen (siehe oben) noch weit entfernt sind.

Es zeigt sich erneut, daB der Gruppenvergleich der Einrichtungstypen hinsichtlich verschiedener

Ergebnisparameter nicht besonders ergiebig ist. Demgegenuber wird die ambulanzbezogene
Einzeldarstellung, die im Vorjahr eingefuhrt wurde, immer wichtiger. Gerade im Bereich der un-

erklärten Spitzendaten haben sich hier seit dem Vorjahr deutliche Verschiebungen ergeben,
die eine Spezialanalyse geradezu herausfordern (vgl. Längen-Soll-Gewicht und Body Mass In-

dex 100% normal mit den entsprechenden anonymisierten Einrichtungsnummern 2001 und

2002). Hier setzt das Projekt Benchmarking mit offenem Vergleich der teilnehmenden Einrich-

tungen ein. Ähnliches gilt auch für die Lungenfunktionsdaten: Hier gibt es ebenfalls unerklart

gunstige Daten für einzelne Ambulanzen, die fur die Jahre 2001 und 2002 nicht identisch sind.

Es fallen zusatzlich einzelne Einrichtungen auf, die keine Lungenfunktionsdaten gemeldet ha-

ben. Ihre Zahl ist erfreulicherweise vor allem im Bereich Patienten bis 18 Jahre geringer gewor-

den. Bei den kleinen Erwachsenen-Einrichtungen besteht die Lucke weiter.

Die Erhebung der mikrobiologischen Daten der Stufe i zeigt keine wesentlichen Verschiebungen

gegenüber den Vorjahren: 37,2 % der Patienten bis 18 Jahren und 72,9 % der erwachsenen

Patienten sind als Pseudomonas aeruginosa positiv gemeldet; fur Burkholderia cepacia betra-

gen die Ziffern 1,5 beziehungsweise 4,1 %.

Im Vergleich der "Highlights" 1995 bis 2002 zeigt sich nach wie vor ein langsamer Anstieg der Er-

nahrungsparameter Längen-Soll-Gewicht und Body Mass Index, nicht aber der Lungenfunk-

tionsparameter, wo sich ein rucklaufiger Trend zwischen 2001 und 2002 aufzeigen laßt.Die In-

terpretation der Daten ist durch die geringe Reprasentativitat von 53 % eingeschrankt. Eindeu-

tig ist ein rückläufiger Trend uber die Jahre fur die Pseudomonas-aeruginosa-Positivität.
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9.2.2 Ambulanzbezogene Einzelauswertung (individuell)

Der Ambulanzeinzelbericht liegt fur die zentralen Parameter jedem Ambulanzleiter gesondert

im gewohnten Format vor. Er dient der Ermittlung einzelner Patienten mit besonderen Risiken

und der Standortbestimmung der Einzelambulanz. Es werden wieder Standardabweichungen

angegeben. Die neue Reihung der Ambulanzen nach Einzelparametern (siehe oben, Bench-

marking) ist zusatzlich hilfreich. Uberbewertung oder Abqualifikation einzelner Zentren aufgrund

der vorliegenden Daten sind nach wie vor nicht gerechtfertigt.

9.2.3 Mortalitätsstatistik

Die Mortalitatsanalyse weist für die Jahre 1995 — 2002 eine etwa gleichbleibende Letalitat von

1,1 % auf. Im Jahre 2002 sind nur 11,1 % der Verstorbenen jünger als 18 Jahre gewesen. Die

Mortalitatskurve liegt erwartungsgemäß für Mukoviszidose weit entfernt von der Normalbevölke-

rung; sie verschiebt sich langsam nach rechts, liegt fur Deutschland, verglichen mit den USA,

derzeit jedoch weiterhin etwas ungunstiger nach links verschoben. Die Ermifflung der kumulati-

ven Überlebenswahrscheinlichkeit ist durch die geringe Zahl der im Jahr 2002 verstorbenen Pa-

tienten erschwert. Immerhin ist der Anteil von jungen Verstorbenen derzeit deutlich geringer als

in den Vorjahren. Der Median der Überlebenswahrscheinlichkeit beträgt jetzt nur noch minde-

stens 30,2 Jahre (zum Vergleich 199931,6Jahre). Durch die geringen Fallzahlen wird das Konfi-

denzintervall in diesem Bereich sehr breit. Dies spiegelt sich im Jahresvergleich der Kurven für

die kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit (Abb. 4) deutlich wieder. Die derzeitige Zahl fur

den Median liegt im Vergleich zu den USA (33,4 für 2001) und zu Frankreich (32,1 fur 2000) un-

gunstiger. Trotz der genannten statistischen Probleme wird die Notwendigkeit qualitätssichern-

der Maßnahmen aus dem Vergleich der Überlebenswahrscheinlichkeit als wichtigem Global-

parameter offenbar. Indizien, wo Ansatzpunkte für Anderungen zu finden sind, liefert die Unter-

suchung einzelner Qualitätsindikatoren, deren Verschlechterung mit einer erhohten Mortalität

verknüpft ist. Die Qualitatsindikatoren BMI, FVC und FEV, sind weiterhin als Prognosefaktoren im

Rahmen der Mortalitatsanalyse relevant, während sich die Parameter MEFzs und Pseudomo-

nas-aeruginosa-Positivitat nicht als Prognosefaktoren eigneten. Diese Unterschiede wurden in

der neuen, vereinfachten Darstellung besonders deutlich.
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9.2.4 Entwicklung klinischer Parameter 1995 bis 2002

Wie im Vorbericht konnte der Zielerreichungsgrad hinsichtlich der zentralen klinischen Parameter
im Verlauf verglichen werden. Positive Tendenzen zeigen sich durchweg in allen Altersgruppen

(6, 12 und 18 Jahren) hinsichtlich des selteneren Nachweises von Pseudomonas aeruginosa.
Für 6)ährige Patienten zeigt sich ein positiver Trend auch fur die Parameter LSG und FEVP fur

12jahrige Patienten gilt dies nicht beziehungsweise nur eingeschrankt. Fur 18jahrige Patienten

findet sich eine verbesserte Situation hinsichtlich BMI. Werden die Parameter in Abhangigkeit

von der Ausgongssituation 1995 im Verlauf verglichen, so zeigt sich nach wie vor nur eine unge-

nügende Annaherung der Patienten mit ungunstigeren Ausgangsdaten an die Gruppe mit den

günstigeren Ausgangsdaten. Hier mussen Spezialauswertungen ansetzen, um Risikosignale

und effektive therapeutische Zwischenschritte ermitteln zu konnen.

9.3 Qualitätssicherung Mukoviszidose
Pilotprojekt, Stufe II

Den neun am Pilotprojekt, Stufe II, teilnehmenden Ambulanzen sei an dieser Stelle fur ihre konti-

nuierliche und geduldige Kooperation gedanktl Sowohl für den jetzt mehr als je genutzten frei-

willigen Einsatz der Stufe II zur vollelektronischen kompleffen Patientendokumentation als auch
fur die Weiterentwicklung des Konzepts der Stufe II im Rahmen des BMG-Projekts "Benchina-
king in der Mukoviszidose" hat das Pilotprojekt die unabdingbaren Voraussetzungen geschaf-
fen. Dieses Pilotprojekt haben wir samtlichen international bekannten Qualitätssicherungspro-

jekten voraus!

Leider mußten inzwischen einzelne teilnehmende Einrichtungen ihre Mitarbeit an der Stufe II

beenden. Dies, aber auch unerwartet fehlende Meldungen finden sich in den Datenlucken der

für 2002 dokumentierten Patienten wieder. Immerhin haben vier zusatzliche Einrichtungen seit

1999 regelmaßig nach Stufe II erhoben und gemeldet, so daßfur das Berichtsjahr 2002 jetzt

Daten von 10 (aus T 3 moglichen) Einrichtungen vorliegen, die insgesamt 719 Patienten betreu-

en. Die Gesamtzahl der in Stufe II gemeldeten Patienten ist deutlich angestiegen. Wir sind aber
auch hier auf Nachmeldungen fur das Jahr 2002 angewiesen.

Die Altersstruktur der Patienten ist in den Einrichtungen der Stufe II sehr unterschiedhch. Erfreulich

ist die Tatsache, daßregelmaßig drei ambulante Kontakte pro Patient und Jahr dokumentiert

werden. Die Ereignisdokumentation wird ab sofort durch die Erhebung der stationar erhobenen

Daten (bei Entlassung) komplettiert. In der Haufigkeit der durchgeführten Lungenfunktionsmes-

sungen ergeben sich nach wie vor strukturbedingte Lücken, die jetzt besser lokalisiert und abge-
stellt werden konnen (Benchmarking-Projekt).
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Schwerpunktmaßig wurden dieses Jahr die Bereiche Ernährung und Diabetes mellitus detaillier-

ter ausgewertet. So zeigten sich folgende Lucken: Trotz Untergewichts wurde in 44,1 % der ge-
meldeten Falle aller Altersgruppen kein hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat, oral, uber naso-

gastrische Sonde oder via PEG eingesetzt. Vom Jahr 2001 zum Jahr 2002 fand sich nur ein ge-
ringer Anstieg dieses Einsatzes. Von daher ist auch zu verstehen, daßsich weder Lan-

gen-Soll-Gewicht noch Body Mass Index in Abhängigkeit vom Einsatz eines hochkalorischen

Nahrstoffkonzentrats besserten. Der Einsatz des diagnostischen Instruments "Ernährungsproto-
koll" zeigte sich zwar fokussiert auf Patienten mit Untergewicht. Eine Analyse, ob solche Ernäh-

rungsprotokolle dann zu entsprechenden Änderungen geführt haben, ist aus den vorliegenden
Daten jedoch nicht moglich.

Erwartungsgemäß steigt die Diabetesprävalenz im Rahmen der Stufe II von 1,4%bei Patienten

unter 10 Jahren auf 23 % bei den Erwachsenen. Leider ist die Durchfuhrung der einzigen diag-
nostisch akzeptierten Maßnahme "oraler Glukose-Toleranz-Test" noch nicht so weit verbreitet

wie gewunscht. Hier setzt die derzeit laufende multizentrische CF-Diabetes-Studie (Dr. Ball-

mann, Hannover; Prof. Dr. Holl, Ulmj an. Neu sind die detaillierteren Altersangaben zu den ver-

schiedenen bei Mukoviszidose gefundenen Bakterien. Sie wurden gesondert dargestellt für

mindestens einmal im Jahr gefundene Befunde und auch fur Erstnachweise. Eine rucklaufige

Tendenz ergibt sich fur Pseudomonas-aeruginosa-Erstnachweise, während die Rate der Erst-

nachweise von Staphylococcus aureus uber die Jahre konstant bleibt.

Zur Ermittlung der Ambulanzen, die Bestergebnisse produzieren, wurde das fruher eingesetzte
Score-Verfahren verlassen und ein risikoadjustiertes Ranking optimiert. Ohne Offenlegung der
anonymisierten Daten ist es allerdings nicht moglich, die angegebenen Profilunterschiede ge-
nauer zu definieren und hinsichtlich Selektionsfaktoren oder tatsachlich erfolgreicherer oder we-

niger erfolgreicher Ambulanzstrategie aufzuklären. Ab dem Jahr 2003 wird das Ranking intern

offengelegt. Im Anschlußprojekt Benchmarking ist der offene Vergleich Voraussetzung für die
Teilnahme. Hier sind entscheidende Aussagen zu erwarten hinsichtlich der Bewertung unter-

schiedlicher Ambulanzprofile und Therapiestrategien.

~ ~



9 Kommentar und Perspektiven

9.4 Ausblick (Aufgabenkatalog 2003/2004)
(siehe auch Strategiepapier QS Mukoviszidose, 2003)

9.4.I Stufe I (alle teilnehmenden Mukoviszidose-Einrichtungen)

~ Dateneingabe 100 % via CFAS 2.0 (inkl, stationär erhobener Daten);

Nachmeldung 2002: Anhebung der Ruckmeldequote auf mindestens 80 % zum

Jahresende 2003;

Spezialauswertung Ambulanzreihung nach Einzelparametern, Extremfälle;

Schließung der Datenlucken;

Einzelfallprufung aus der Betreuung verlorener Patienten.

9.4.2 Stufe II (Pilotprojekt 7 + 3 Einrichtungen)

~ ~

~ Auffullung der Daten Therapiedetails, Mikrobiologie, Labor gemäßCFAS 2.0;
~ Nutzung Stufe II als allgemeine elektronische Patientendokumentation (Ambulanzen,

Rehabilitationseinrichtungen);

~ Therapie/Ergebnis-Analyse (Pseudomonas aeruginosa, Antibiotika);

~ Optimierung und interne Offenlegung risikoadiustiertes Ranking.

Zusatzproiekt Benchmarking (BMG)

9.4.3 Qualitätsmanagement

~ Teilnahme und luckenlose Meldung Qualitatssicherung als Voraussetzung zur

Zertifizierung (fortlaufender Prozeß);
~ Forderung regionale Qualitatszirkel;

~ Förderung Erwachsenen-Ambulanzen;

Kooperationsangebot fur kleinere Einrichtungen;

~ Positive Verstärkung vollstandiger und zeitgerechter Meldungen;

~ Intensivierung Ambulanzbesuche und regionale Workshops;

~ Besondere Forderung Sonderauswertungen (nach Regelwerk);

~ Verabschiedung Leitlinien (Transplantation, Ernahrung, Therapie bei Pseudomonas

aeruginosa], Entwicklung von Verfahrensleitlinien und Ambulanz-Leiffaden;

Verankerung des integrierten Versorgungsansatzes (ambulant/stationar) Mukoviszidose

in der gegenwärtigen Gesundheitspolitik.
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Beispiel für Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Datenstand: 01.06.2003

Beobachtungszeitraum: 01.01.2001 - 31.12.2001bzw.

01.01.2002- 31.12.2002

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mrt dem Mittelwert aller Einrich-

tungen desselben Typs und aller Einrichtungen —Saulendiagramme

Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile);

LSG > 90% fur Patienten < 18 Jahre, 2002
BMI > 19 kg/m'ur Patienten z 18 Jahre, 2002
FEV, > 80% fur Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2002
FEV, > 80% fur Patienten > 18 Jahre, 2002
Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ für Patienten < 18 Jahre, 2002
Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fur Patienten > 18 Jahre, 2002
Anteil IgG im Bereich Mdtelwert z 2 Standardabw. fur Patienten < 18 Jahre, 2002
Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2 Standardabw. für Patienten > 18 Jahre, 2002

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 2001 und 2002 mit den Mittelwer-

ten aller anderen Einrichtungen.

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:

LSG bzw. BMI

VC

FEVt

MEFzs

Pseudomonas aeruginosa

IgG

Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzelwerten aller ande-
ren 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:

Abbildung Al: Verteilung des Längen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre
Abbildung A2; Verteilung des BMI, ab 18 Jahre
Abbildung A3: Verteilung der Vitalkapazität, 6 bis unter 18 Jahre
Abbildung Ad: Verteilung der Einsekundenkapazitat, 6 bis unter 18 Jahre
Abbildung Atk Verteilung von MEFgs, 6 bis unter 18 Jahre
Abbildung A6: Verteilung der Vitalkapazitat, ab 18 Jahre
Abbildung A7: Verteilung der Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre
Abbildung AB; Verteilung von MEFgs, ab 18 Jahre



Beispiel fur Eruzelauswertuug+-

Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf

In den Tabellen sind enthalten:
CODE Nummer der eigenen Einrichtung

Geb.-Datum
(JJ,MM,TT)

Geburtsdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter sortiert

Beob.-Jahr Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem Datum der
klinischen Messungen
(Ziel ist eine Verlaufsbeobachtung pro Patient und Jahr in einem
stabilen, infektfreien Zustand in der Nahe des Geburtstages. Von

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

Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung von Zwillingen)

Geschl Geschlecht
1 mannlich
2 weiblich

~ a

Einw.

Beh.-Ende

Grund

Einwilligung

1 ja
2 nein

Ende der Behandlung

1

2
3
zl

5
99

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

Beh.-Ende
Jahr

Jahr des Endes der Behandlung

LSG Längen-Soll-Gewicht nach Reinken [19] in % der altersabhangigen
Werte der Normalpopulation fur Patienten < 18 Jahre

8MI Body-Mass-Index in kg/m'ür Patienten > 18 Jahre

VC Vitalkapazitat in % der Norm, für Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [27], fur Patienten > 18 Jahre nach Quanjer [17)

FEVI

MEFzs

IgG

Einsekundenkapazitat in % der Norm

MEFzs in % der Norm

IgG in g/I

P. aer. Pseudomonas aeruginosa
1 ja
2 nein
0 unbekannt



Quaiitatssicherung Mukowszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung fur 200~2

CF-Ambulanz XYZ

Beobacntungszeitfaum 01.01.2002—31.12.2002

CF-Arrbulanz XYZ
Beobachtungszeitraum 01.01.-31.122002

LSG nomoi«1$ J

BM rum I ab 1e J

FEVI norrml 1$

FEVlnmmlab1$ ".e

obmPsersl 1$ J "

ebne Passe aO la

IgG nomoi < 1S

IgG nomoi ab 1$

IPA ISY 2$ A Jes el'IL sgs SPA ros Sgs see ISPA 11$1L
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Beispiel fur Einzetauswertung+

18 Jahre
Untergewicht

Geweht normal

Untergewicht
ab 18 Jahre

Gewicht normal

2001

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

34 25,4%

100 74.6%

55 34,4'k

105 65,6%

Alle anderen

Anzahl Spalten%

567 25,0'/

1702 75,0%

445 35,3%

815 64,7%

2002

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten'k

25 21,2%

93 78,8%

29 33,7'/

57 66.3%

Alle anderen

Anzahl Spalten%

450 24,0%

1423 76,0'k

393 36,3%

690 63,7'/

< 18 Jahre

ab 18 Jahre

VC 80/.
VC = 80'/,

VC 80 'k

VC = 80%

2001

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

33 37,1%

56 62,9'/

87 54.7%

72 45,3%

Alle anderen

Anzahl Spalten'r.

633 36 4'/

1105 63,6'/

721 59,6%

488 40,4%

2002

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten'k

28,6'/

71,44
48,8'k

24

60

41

43 51,2'k

Alle anderen

Anzahl Spalten%

504 33,9%

983 66,1%

624 59,2%

430 40,8%

18 Jahre

ab 18 Jahre

FEVI 80 'k

FEV1 = 80'k

FEVI <80%
FEVI = 80'k

2001

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

42 47,7'k

46 52.3%

127 80,4%

31 19,6'/,

Alle anderen

Anzahl Spalten%

587 33,9%

1147 66,1%

968 79,9'/

244 20,1%

2002

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

31 36.9'/

53 63,1%

71 84,5%

13 15,5'k

Alle

Anzahl

467

1016

221

anderen

Spalten%

31,5%

68,5%

79,1%

20,9%

~ ~ 18 Jahre

ab 18 Jahre

MEF25 60 %

MEF25 >= 60%

MEF25 60 %

MEF25 o= 60'k

2001

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

47 53,4%

41 46,6%

122 85,3%

21 14,7'/,

Alle

Anzahl

839

805

1000

134

anderen

Spalten%

51,0%

49,0%

88,2%

11,8%

2002

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

44 51,8'/

41 48,2'k

73 88,0%

10 12,0%

Alle

Anzahl

697

704

851

125

anderen

Spalten%

49,8%

50,2%

87,2%

12,8%

Ambulanz XYZ

2001

Alle anderen Ambulanz XYZ

2002

Alle anderen

Anzahl Spalten'k Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten'/

18 Jahre

ab 18 Jahre

mit

Ps.aeruginosa

ohne Ps
aeruginosa

mit

Ps aeruginosa

ohne Ps
aerugmosa

65 48,5%

69 51,5%

126 79,7%

32 20,3%

867

1336

920

311

39,4%

60,6%

74,7'/

25,3%

69 80,2'/ 795

17 19 8% 264

54 45 8/ 699

64 54,2% 1122

38,4 k

61,6%

75,1%

24,9'k

18 Jahre

ab 18 Jahre

IGG 2s

-2s = IgG 2s

IgG =2s

IGG 2s

-24 = IgG 24

IgG =2s

2001

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

7 5,6'k

95 76,0%

23 18,4%

2 1,5%

62 47,0%

68 51,5%

Alle

Anzahl

108

1213

533

7g

423

582

anderen

Spalten%

5.8'k

65,4'/

28,7%

7,3%

39,0%

53,7'/

2002

Ambulanz XYZ

Anzahl Spalten%

2 18%
86 77,5%

23 20 7%

2 2,6'/

32 41,6%

43 55,8'/

Anzahl

92

966

439

60

347

488

Spalten%

6,1%

64,5%

29,3%

6,7%

38,8'/

54,5%

Alle anderen
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<Code>
<Geh.-Datum(tt.mm.jj)

Geburtsrang
— Nutter-Geh.-Datum>

<Beob.-Jahr>

Beh. — Beh.—
ende- ende-

Geschl Einw Grund Jahr LSG BEI
VC FEVl NEF25 IgG PS.
(4) (4) (4) (g/l) aer

Erz
14.11.56-1-29.5.30

2001 17,42 48,03 28,06 7,09 18,00 2

5. 6.58-1-11. 2.35
1995
1996
1997
1998
2002

18,73
20,54
20, 51
20, 35
19, 16

34, 30
66,94
68,57
68,79
79,35

31,36
47,10
41,64
44,43
40,80

25,87
16,29
8,75

15,77
14,54

20,90 1
8,70 1

11,90 l
10,80 1
14,70 l

14.10.58-1-26. 8.37
1995
1996
1997
1998
1999
2000

2001
2002

21,48
21,27
21,91
22, 04
22,01
22.53
22,22
22,78
22,22

56, 31
57, 56
63,24
67,44
70,31
80, 64
80,94
80,53
77,96

44,85
44,42
50,76
50,56
53,44
'l7, 13
49,52
47,29
43,34

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

17, 60
13, 90

18,50 1
l

14,50 1
1

14,10 l
l

16,00 1
15, 00 l
14,80 1

31.10.58—2-25. 3.22
2001 21,31 47,44 41,03 21,67 19,70 1

19.12.58-1- 5. 7.24
1995
1996
1997
1998
1999
2000
2001
2002

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

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

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

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

13,25
8,88

10,08

16,60 1
14,90 2

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

7. 4.59-2-19. 1.35
1997
1998
1999
2000
2001

25,06
23,85
25,06
24,51
26,87
24,60

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

87, 75
84,09
85,37
86,34

79,47

65,73
65,73

91,59 89,79 61,97 11,50 1
12,20 1
12, 30 1

l
13,00 1
13,09 1

5. 6.59-2- 7. 5.36
99 1996

9. 3.61-1-30. 7.35
5 1997

7. 8.61—1— 2. 2.43

4. 1.62-2-14. 3.35
1995
1996
1997
1998
1999
2000
2001

16,05
17,36
16,48
17,86
18,78
18,28
17,79

64,03 39,97 12,74 17,85
67,99 35,38 6,99 17,90
59,64 33,57 11,03 19,13

15, 55
57,98 43,75 11,82 14,20
51,66 40,54 19,77




