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Wissenschaftlicher Beirat
“Qualitatssicherung Mukoviszidose”
Tatigkeitsbericht 2002

M. Stern, Tiibingen

Seit 1995 haben sich dlle deutschen Muko-
viszidose-Einrichtungen im Projekt "Qualitéits-
sicherung Mukoviszidose” zusammengefun-
den. Die langfristige Kooperation fihrte mit
dem vorliegenden Bericht 2002 zu handfes-
ten Resultaten, die als Basis flr das Quali-
atsmanagement, flr die wissenschatftiiche
und fur die politische Arbeit genutzt werden
kénnen. Auf der Ebene der Struktur-, Proze-
und der Ergebnisqualitat wurden die ent-
scheidenden Daten erhoben, verglichen
und ausgewertet. Ansdize fur die Verbesse-
rung der Patientenversorgung und flr die Ef-
fizienzstel- gerung der Therapie wurden jetzt
sichtbar. Das Konzept der engen Begren-
2ung des erhobenen Datenumfangs (Stufe 1)
hat sich bewdhrt. Die erweiterte Datenerhe-
bung im Rahmen des Pilotprojekts Stufe |l
wird jetzt flr den systematischen Leistungs-
vergleich anhand definierter Ergebnispara-
meter ("Benchmarks’) eingesetzt. Die Ent-
wicklung von Leaitlinien ist fur die Bereiche Di-
agnose, Lungen- transplantation sowie Er-
ndhrung deuflich vorangekommen. Das
jetzt voriegende Shategiepapier legt die
Ziele fir das Projekt bis zum Jahre 2006 fest.

Die zurm Berichtsband 2002 voriegenden Da-
fen (Stichtag 01.06.2003) umfassen 8¢ Ein-
richtungen, die 5.997 Patienten mit Mukoviszi-
dose befreuen. Die Gesamtzahl ist seit 1995
gestiegen. Fur die voriegende Auswerung
konnten 3.160 Einzelveraufsbdgen (ohne
Mehrfachmeldungen) herangezogen wer-
den. Es ergibt sich eine vorkiufige RUckiaufra-
te von 53 %. Diese Zahl muB durch freiwilige
Nachmeldungen und gezielte Nachfragen
angehoben werden. In den Vorjahren konnie

dies regelmdaBig eneicht werden (endgilfiger
Rickauf mit Nachmeldungen im Jahr 2001:
68 %). Im Jahr 2002 haben gréBere Amibu-
lanzen mit urvolisténdigen Meldungen er-
heblich zu der genannten Llcke beigefra-
gen. Ein weiteres Problem sind Pctienten, die
die Volichrigkeit emeichen, ihre padiatische
Mukoviszidose-Einichiung  veriassen, aber
nicht an eine intemistische Erwachsenen-Ein-
richiung tber- wechseln. Eine Reprasentativi-
tat von 95 % wie beim deutschen Kinder-
krebsregister liegt fir die Qualitttssicherung
Mukoviszidose noch in weiter Feme.,

Der vorliegende Bericht ist wie im Vorjahr ge-
straifft. Das vollstandige Zahlenwerk inklusive
aller tabeliarischen Auswertungen ist auf An-
frage beim ZQ Hannover erhdltlich. Fir das
Jahr 2003 ist eine weitere Kurzversion auf der
Basls des Berichis 2002 vorgesehen, die wie-
der den Zielereichungsgrad fur das Projekt
hervorneben wird (vgl. auch Strategiepa-
pier). Fir den vorliegenden Bericht ist wie
gewohnt der Kommentar (5. xyz) als roter
Faden zu benutzen.

Zum Jahreswechsel 2002/2003 wurde die
Beiratsstruktur des Projekis gedindert, damit
in Zukunft geschdéftliche Entscheidungen (Fi-
nanzen, Arbeitsaufteliung, Entscheidungen
uber Speziolauswertungen) zeitgerechter
und effektiver bearbeitet werden kdnnen
und sich der wissenschaftliche Beirat mehr
als bisher der Steuerung und der Inhaltsge-
statfung widmen kann. Mitglleder des ge-
schaftsfihrenden Beirats sind Prof. Dr. Stemn
(Sprecher), Dr. Ballmann, Dr. Reimann und
Prof. Dr. Wagner. Der geschdaftstihrende
Beirat wird sich 4mal im Jahr treffen. Der wis-
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senschaftliche Beirat (Vorsitz: Prof, Dr. Stemn;
flr die Forschungsgemelnschaft Mukoviszi-
dose: Dr. Balimann, Prof. Dr. Ratjen; flr das
&) Hannover: Herr Busse, Frau Sens; flr den
Mukoviszidose e. V.. Frau Dembski, Frau Dr.
Schlangen, Dr. Reimann; fur die Stufe II: Frau
Dr. Staab / Vertreterin: Frau Dr, Heilmnann; flr
die Strukturkormmission: Dr. Posselt, Prof. Dr.
Skopnik; fur die Arbeitsgruppe CFAS: Frau Dr.
Ziebach, Verfreterin: Frau Bergmann; fur die
epldemiologische Statistik: Frau Dr, Wiede-
mann; als Eftemverreter: Her Eissing; als Ver-
trefer der Erwachsenenambulanzen: Prof.
Dr. Wagner; als Verfreter der Niedergelasse-
nen: Dr. Heuer) tifft sich wie bisher zweimal
im Jahr und nimmt die vertraglich festgeleg-
ten Steuerungsfunktionen wahr,

Im Jahre 2002 hat sich der wissenschaftii-
che Beirat zweimal in Frankfurt/Main getrof-
fen. Mahnungen, Rickfragen und Ricklauf-
berichte wurden systematislert. Das Regel-
werk fUr Sonderauswertungen wurde offiziell
verabschiedet. Es ist beim Z&Q Hannover
elektronisch auf Anfrage erhdlilich. Neue
Sonderauswertungen konnten begonnen
werden (Frau Dr. Heilmann: Schwanger-
schaft; Dr. Paul / Frau Dr. Wiedemann: Parg-
meter zur Beurteilung des Emahrungszustan-
des; Dr. Ballmann / Herr Wenzlaff: Kohorten-
analyse FEV,; Frau Dr. Wiedemann / Frau Dr.
Ziebach: Auswertung DNase; Frau Dr. Wie-
demann: Evaluation von Qualitatsindikato-
ren). Der wissenschaffliche Beiraf begriiBt
ausdrlckich neue  Sonderauswertungen
und ermuntert die deutschen Mukoviszido-
se-Einrichtungen, VorschliGge dafir nach
dem Regelwerk vorzulegen.

Das “Strategiepapier QS Mukoviszidose” (M.
Stemn, H.-G. Posselt, B, Sens, B. Wiedemann,
O. Busse) ist karzlich erschienen und behan-
deft fUr die Verragsdauer des Projekis bis
zum Jahr 2006 die Ziele flr die Struktur-, Pro-
zeB- und Ergebnisqudlitat, Eine Intensivie-
rung der Arbeit der Strukturkommission ist da-
rin ebenso enthalten (Zertifizierung als fort-

laufender ProzeB) wie die Entwickiung von
Leiflinien und Konsensusfestiegungen, die
Entwicklung von Entscheidungsbdumen
und die Initierung welterer Spezialauswer-
fungen, zum Beispiel zum Thema Thero-
pie/Ergebnisanalyse. Fir die Ergebnisquali-
&t wurden Ziele auch im Bereich der junge-
ien Patienten (Altersstufen 6 und 12 Jahre)
formuliert. Fur die Infektlon mit Pseudorno-
nas aeruginosa konnten wichtige Zwischen-
zZiele bereits enreicht werden, wahrend der
Zielereichungsgrad  flr  Lungenfunktions-
und Emahrungsparameter auch bei den
jungeren Patienten noch verbessert werden
muB. Der Funktionswandel des Projekts vom
Register zum Qualitdtsmanagement  wird
ebenso erdutert wie der Stellenwert, den
das Projekt im derzeitigen gesundheitspoliti-
schen Rahmen einnimmt. Zentrales Ziel ist
der Aufbau eines ambulant-stationdren Ver-
sorgungsnetzes flr Mukoviszidose mit gesi-
cherter Finanzierung und mit einer von allen
Betelligten aktiv mitgestaiteten Qualitatsent-
wicklung. Trotz aller Budgeteinschréinkungen
glbt es hierflr IGngerfristig eine realistische
Chance.

Die Unterarbeitsgruppe Stufe |l [Beilin-Zeh-
lendorf, Dresden, Frechen, Hannover - Kin-
derklinik, Hannover - Pneumologie, Osna-
brdck, Tabingen) traf sich 2002 einmal In
Hannover. Erfredlich ist die haufiger Mog-
lichkeit, die Stufe Il als allgemeine Patienten-
dokumentation auf freiwilliger Basis zu nut-
zen. Erstmals werden auch die freiwlllig teil-
nehmenden Einrichtungen in die Auswer-
tung mit einbezogen. Die methodischen
Veoraussetzungen flr einen Leistungsver-
gleich zwischen den Einrichtungen wurden
verbessert. Auf der Basis der Stufe | wurde
das Projekt "Benchmarking in der Patienten-
versorgung:  Modellprojekt  Mukoviszidose”
beim Bundesministerium flir Gesundheit
und sozidle Sicherung beantragt. Es wurde
als fordenungswlrdig anerkannt und  soll
Ende 2003 beginnen (Telinehmer: Dr. Ball-
mann, Hannover, Prof. Dr. Dockter, Hom-




burg/Saar; Prof. Dr. Feickerf, Neubranden-
burg; Dr. Fischer, Minchen; Frau Dr, Heil-
mann, Hannover; Dr. Kamin, Mainz; Dr. Riet-
schel, Koin; Frau Dy, Staab, Berlin; Prof, Dr.
Stem [Projekileltung], Tdbingen; Prof. Dr.
Skopnik, Worms; Dr. Tinschmann, Frechen).
Dle Projektkoordination Ubemimmt  Herr
Wenzlaff vomn ZQ Hannover, Ziel diese Pro-
jekts ist es, Benchmarks fUr den Leistungsver-
gleich der beteiligten Eintichtungen zu for-
mulieren und zur Qualitétsanalyse einzu- set-
zen, Offener Vergleich und Emittiung der
besten Praxls werden helfen, Stérken und
Verbesserungspotentiale der Einrichtungen
Zu bestimmen. Sperzifische Merkmale wer-
den auf der Ebene der Shuktur- und der Pro-
zeBqualitt analysierf, um daraus einen
MaBnahmenkatalog zur Umsetzung  mit
dem Ziel der nachhaltigen Verbesserung
der Patienterversorgung zu gewinnen. Mit
dem Benchmarking-Projekt wird die Quali-
tatssicherung Mukoviszidose elne neue Ar-
beltspiatiform gewinnen,

Die Unterarbeitsgruppe EDV/CFAS (Heir Bus-
se, Dr. Eissing, Dr. Panzer, Prof. Dr. Ratlen,
Frau Dr. Wiedemann, federfihrend: Frau Dr,
Ziebach) hat eine definitive neue Version
des CFAS (Update 2.0) erstellt, Diese wurde
an dlle Mukoviszldose-Einrichtungen, die an
der Qualitéfssicherung fellnehmen, im No-
vember 2002 kostenlos versandt,  Sie er-
méglicht die papieriose Erhebung im Roh-
men der Stufe | und der Stufe |l, darliber hin-
aus die Erstellung von Therapieplanen, Arzt-
briefen und Bescheinigungen sowie einfa-
che Ambulanzauswertungen und graphi-
sche Darstellungen. Der Ethebungsumfang
Stufe Il wurde unter anderem um die Punkte
stationdr erthobene Daten und detalllierte
Theraple emweitert. Damit wurde der Wert
der Stufe Il zum Beispiel in Vorbereitung des
Benchrnarking-Projekts deutlich gesteigert,
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Die Strukturkommission (Prof. Dr. Skopnik, Dr.
Tinschmann, Prof. Dr. Wagner, federfihrend:
Dr. Posselt] hat ihre Arbeit intensiviert; die Zer-
fifizierung wird zum fortlaufenden Prozel,
und es sind jetzt auch eiste notwendige Ein-
griffe und Sanktionen erfolgt. Die zertifizier-
ten Einichtungen wurden verpflichtet, feh-
lende Daten aus friiheren Johrgdngen -
ckenlos nachzumelden. Leitlinienorientierte
Arbeit und ZusammenschiuB in regionalen
Qualitatszirkeln werden verpflichtend. Die
befristete Zertifizierung kleinerer Einrichtun-
gen wird mittelfristig wegfallen.

Elne emeute Fragebogenaktfion (Prof. Dr,
Wagner) zum Stand der Finanzierung der
ambulanten Versorgung von Mukoviszido-
se-Patienten ergab einen  durchschnittli-
chen Finanzierungsgrad durch die gesetzi-
chen Krankenkassen vorn nur 49,5 %. Dieses
Ergebnis ist alamierend. Eine Verbesserung
im Rohmen der anstehenden Reformen
des Gesundheitssystemn ist notwendig. Die-
se Schnittstelle zwischen Qualitatssicherung
und politischer Arbeit macht eine weitere Di-
mension des Projekis deutlich.

Auf der Ebene des Quadlitdtsmanagements
haben zum einen wieder verschiedene
CFAS-Workshops (Herr Busse) in Aachen, Eran-
gen, Kéin, Mannheim, Minchen und Wustrow
stattgefunden. Andererseits sind wiederum
Newsletfer zurm Thema CFAS 2.0 und Quat-
tétszirkel erschienen. Cie Leftinien-Erstellung
rmacht auf den Gebieten Diagnose, Lungen-
transplantation und Emahrung gute Forschrif-
te. AnsGize zur Entwicklung von Ambulanzieitt-
nien existieren (z. B. Hannover, neue Auflage
CF Manual),
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Erfreulich ist die Entwickiung der Publikationen
zur Qualitatssicherung  Mukoviszidose:  Aus
dem Projekt wurden die Zusarnmenhdnge
zwischen Emdhrung, Lungenfunktion und Kiini-
schem Vedauf bel CF beschrieben (G. Stein-
karmp, B. Wiedemann on behalf of the Ger-
man CFQA group: "Relationship between nu-
frifional status and lung function in cystic fibro-
sis: cross sectional and longitudinal analyses
fromn the Gemnan CF quality assurance pro-
ject (CFQA)", Thorax 2002, 57:596-601). Darl-
ber hinaus wurde das Projekt auf der Mitglie-
derversammiung des Mukoviszidose e. V. in
Regensburg am 28.04.2002 vorgestellt (Vor-
frag: Prof, Dr. Stem) und ausfihrich diskutiert,
Die Sonderauswerung “"DNase” wurde auf der
5, Wartburg-Tagung am 28.06.2002 prasen-
tiert (Frau Dr. Wiedermann). Frau Dr, Wiede-
mann war auch die Erstautorin des Posters
"Quality indicators as prognostic factors” auf
der nordaormerkanischen Togung der CF
Foundation, 04.10.2002 in New Cideans.
SchlieRlich widrmete die 5. deutsche Mukowis-
Zidose-Tagung, 08./09.11.2002 in Wirzburg,
einen wesentlichen Abschnitt der QualifGissi-
cherung: VoriGge von Prof. Dr. Schioppe,
Marburg, Prof. Dr. Stem, Tlbingen, und Dr.
Rietschel, Kin, stefiten das Projekt in den aktu-
ellen gesundheitspoliischen Rahmen und
betonten die Bedeutung des Qualitéitsmana-
gements (s. Togungsband, erhdftich beim
Mukoviszidose e. V., Bonn). Die Tagung um-
falte darliber hinaus die erste Auswertung der
perkutanen endoskopischen Gashostomie
aus dem Projekt (Frau Seip, Gieden) und den
Workshop “CFAS als Werkzeug der Qualitérssi-
cherung” (Her Busse, Hannover).

Das Projekt *Qualitétssicherung Mukoviszido-
se” kann sich in vielerlel Hinsicht sehen lassen:
Es ist ein gutes Beispiel fur die langjéhrige, wir-
kungsvolle Kooperalfion der deutschen Mu-
koviszidose-Einrichtungen, und es liefert eine
einzigartige Ubersicht Uber die Versorgung
sowie die vielfdlfigen Anséize zur schiittwei-
sen Qualittsverbesserung, die zur verlanger-
fen Lebenserwartung und zur verbesseren
Lebensqualittt der Patienten flhren. Es kdn-
nen in Zukunft noch ganz erthebliche weitere
Fortschrifte erwartet werden, zum Beispiel im
Zielereichungsgrad fur Emahrungs- und Lun-
genfunktionsparameter, im Leistungsvergieich
zwi- schen den Einrichtungen (Benchmar-
king) und in der politischen Absicherung der
ambulanten und der stationdren Versorgung
von Mukoviszidose-Patienten in Deutschland.
Unser dller herzlicher Dank gilt derm Mukoviszi-
dose e. V. und der Christiane Herzog Stiftung,
die das Projekt ideell und materieli mitiragen.
lhre stetige Hilfe und Unterstitzung sind ein
entscheidender Anspom fr unsere weltere
Arbeit auch in schwierigen Zeiten.
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Wir danken den folgenden Einrichtungen sowie deren Patientinnen
und Patienten fiir die Zusendung ihrer Unterlagen:

Aachen, Universitats-Kinderklinik der RWTH Aachen, Mukoviszidose-Ambulanz Aachen*
Aachen, Luisenhospital, Mukoviszidose-Ambulanz Adchen
Aachen, Gemeinschaftspraxis Dres, Dohmen/Friedrichs, Mukoviszidose-Ambulanz Aachen*
Aue, Helios Klinikum Aue, Klinik flr 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", |. Kinderklinik, Station 211 C*
Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Lungenklinik Heckeshormn; Kinderarmbulanz*
Bochum, Berufsgenossenschafitiches Klinikum Bergmannsheil - Universitéisklinik,
Pneumologische Klinik*
Bodenheim. Praxis f. Padiatrie u. Allergologie*
Bonn, Rheinische Friedrich-Wiheims-Universitét, Zentrum f. Kindertheilkunde*
Brandenburg, Stadt. Klinikurm Brandenburg GmibH, Kinderklinik
Bremen, Krankenhaus "Links der Weser", Kinderklinik*
Brermen, Zentralkrankenhaus St.-JUrgen-Strale, Prof, Hess - Kinderklinik*
Cottbus, Carl-Thierm-Klinikurm Cottbus, Klinik fr Kinder- und Jugendmedizin, St. 51
Dresden, Carl-Gustav-Carus-Klinikum, Klinik und Poliklinik fir Kinderheilkunde
Dasseldorf, Universitéits-Kinderkiinik DUsseldorf, Abteiiung flr Padiatrie*
=57 Erfurt, Helios Klinikum Erfurt GmbH, Kiinik flr Kinder- und Jugendmedizin*
Erdangen, Friedrich-Alexander-Universitat Edangen-NUmiberg,
Klinik mit Poliklinlk fUr Kinder und Jugendliche*
Essen, Universitatsklinikum Essen, Klinik fur Kinder- u, Jugendmedizin®
Essen, Ruhriandklinik Essen , Zentrum flr Pneumologie u. Thoraxchirurgie®
Esslingen, Stadtische Kliniken Esslingen/Neckar, Klinik flr Kinder u. Jugendliche
Frankfurt, Klinikum der J. W. Goethe-Universitét, Zenfrum der Kinderheilkunde*
Frankfurt /Oder, Klinikurm Frankfurt/Oder, Klinik fr Kinder- u. Jugendmedizin®
Frechen, Kinderarztpraxis*
Freiburg, Universitéis-Kinderklinik, Ambulanz far Alergologie, Pneumclogie und Mukoviszidose*
Freiburg, Roben-Koch-Klinik, Albert-Ludwig-Universitét Freiburg* '
Getlingen, Klinik Schillethéhe, Zentrum fir Pneurnclogie und Thoraxchirurgie*
GieBen, Universitats-Kinderklinik , Bereich Pneumologie u. Allergologie*
Glelen, Medizinische Kiinik Il, Zentrum f. innere Medizin, Mukoviszidose Ambulanz f, Erwachsene
Greifswald, Emst-Moritz-Amadt-Universitat, Klinik und Poliklinik f. Kinder-u. Jugendmedizin®
Hagen, Allgemeines Krankenhaus, Kinderklinik
Halle {Saale), Martin-Luther-Universitét, Klinikum Krdliwitz, Klinik fir Kinderhellkunde*
Hamburg, Kinderérztliche Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona*
Hannowver, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz OE 6870*
Heidelberg, UniversitGtsklinikum Heidelberg, Kinderheikunde I,
Pad. Pneumologie u. Infekficlogie*
Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinlk der LVA Baden, Abfeilung Innere Medizin - Pneumologie®

* rerifizierne Ambulanzen
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Heilbronn, Kinderklinik Heilbronn
Homburg, Medizinische Universitatsklinik Hormburg, Innere Medizin®
Homburg/Saar, UniversitGtsklinik fir Kinder- u. Jugendmedizin, Padiatische Gastroenterologie*
Jena, CF-Zenfrum an der Friedr.-Schiller-Universitat Jena, Kiinik f. Kinder-u. Jugendmedizin*
Karlsruhe, Stadtisches Klinikum Karlsruhe GrbH, Kinderklinik*
Karlsruhe, Kinderarztioraxis,
Karlsruhe, Arztpraxis fur Kinder und Jugendliche
Kassel, Kinderkrankenhaus , Park Schonfeld*
Kempten/Allgau, Klinikum Kempten-Oberallgéu GmibH,
Abt. f. Kinderheilkunde und Jugendmedizin, Neonatologie
Kiel, Chr.-Albrechts-Universitat, 1. Medizinlsche Klinik, Mukoviszidose-Ambulanz fir Erwachsene*
Kiel, Kinderklinik der Christian-Albrechts-Universitét, Klinik fiir allgemeine Padiatrie; Poliklinik*
Kirchzarten, Kinderarztpraxis*
K&In, Klinik flr Kinder -und Jugendmedizin des Kiinikums der Universitat zu Koln,
Funktionsbereich P&d. * Pneurnologie u. Allergologie*
Lelpzlg, Universitaiskinderklinik Leipzlg, Abt. fir ambulante und soziale Padiatrie*
Libeck, Medizinische Universitat Libeck, Klinik fir Padiatrie
Ludwigshafen a. Rh., St. Marien- und St. Annastiftskiankenhaus, Kinderklinik
Magdeburg, Otto v. Guericke Universitat, Med. Fakultat, Zentrum fUr Kinderheilkunde*
Mainz, Universitatskinderklinik , Mukoviszidose-Ambulanz*
Mannheim, Gemeinschaftspraxis Kinderarzte, Dres. Emst-Loewe-Panzer*
Mannheim, Klinikum Mannheim, Kinderklinik Haus 2
Mechernich, Kreiskrankenhaus Mechermnich , Klinik fir Kinder- und Jugendrmedizin
Memmingen, Kiinikum Memmingen, CF-Ambulanz
MUnchen, Medizinische Klinik, Klinikum innenstadt der LMU*
MUnchen, Dr. von Haunersches Kinderspital, der Universitat Minchen*
Muinchen, Poliklinik-Kinderpoliklinik, Klinikum Innenstadt der LMU*
Munster, Clemenshospital GmioH, Klinik fUr Kinder- und Jugendmedizin®
Neubrandenburg, Klinikurm Neubrandenburg , Kinderklinik*
Offenburg, Klinikurm Offenburg, Kinderklinik*
Oldenburg, Kinderklinik Oldenburg*
Osnabrick, Marlenhospital Osnabrick, Klink f. Kindermellkunde u. Jugendmedizin®
Osnabriick, Kindethospital Osnabriick*
Passau, Kinderklinik Dritter Orden, Sozialp&diatisches Zentrum*
Plauen, Vogtland-Klinikum Plauen, Kinderklinik*
Potsdam, Klinkum Ernst v, Bergmann, Kinderklinik*
Ravensburg, Oberschwabenklinik Kinderkrankenhaus St. Nikoiaus,
Abt, f. Kinder- u. Jugendmedizin St. Nikolaus*
Regensburg, Kliinik St. Hedwig, Kinderkardiologie - Neonatotogie*
Rostock, Universitat Rostock, Med. Fakultat, Kinder- und Jugendklinik*
Saalfeld, Thuringen-Klinik; Kinderabteilung, Georgius Agricola
Schwarzenberg, Facharzipraxis Kinderheilkunde
Schwerin, Klinlkum Schwerin, Kinderklinik*
Siegen, DRK-Kinderklinik Siegen, Padiatrie*
Solingen, Stadtisches Klinlkum Solingen, Klinik fir Kinder und Jugendiliche
Stuttgart, Olgahospital - Kinderklinik, Padiatisches Zentrum>

* zettifizierte Ambutanzen



‘ Liste der beteiligten Ambulanzen 2002

Suhl, Kinderarzipraxis/Allergologie, Allergologie*
Trier, Mutterhaus d. Borrorngerinnen , Innere Medizin |
Trier, Mutterhaus d. Borromderinnen , Padiatrische Abteilung*®
Tabingen, Universitatskinderilinik*
Uim, Universitétskinderklinik Uim, Abtl, Ambulanz Schillerstrale
(Mukoviszidose, Pulmologie, Allergologie und Stoffwechselerkrankungen)*
Vechia, St.-Marienhospital, Kinderabteilung
Wangen, Fachklinken Wangen GmbH, Kinderklinik f. Afemwegserkrankungen und Allergien*
Wangen, Fachklinken Wangen Gmbh, Medizinische Kiinik f. Atemwegserkrankungen*
Wilheimshaven, Reinhard-Nieter-Krankenhaus, Kinderklinik*
Worms, Stadtkrankenhaus Worms, Kinderambulanz*
Wlrzburg, Universitats-Kinderklinik, Mukoviszidoseambulanz*

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

Bochum, Ruhr-Universitét Bochum, Kiinik f. Kinder- u. Jugendmedizin®
Borkum, Reha-Klinik Borkum Riff
Bad Saarow, Humaine Klinikum Bad Saarow, Kiinik fir Kinderheilkunde
Chemnitz, Kiinik fur Kinderheilkunde, CF Ambulanz
Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum fiir Pneumologie u. Thoraxchirurgie
Datteln, Vestische Kinderklinik Dattein®
Erlangen, Universitét Erlangen-Numberg, Medizinische Kiinik | mit Poliklinik
Frankfurt, Universitétskliniken, Med. I, Pneumoclogie

E)Gottingen, Georg-August-Universitét Gottingen, Kinderkiinik

..'-‘_:\} Greifenstein, Pneumologische Klinik, Waldhof-Elgershausen
Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt, P&d. Pneumologie - OF 6710*
Karlsruhe, Kinderarzipraxis , Rheinstrale
Kéin, Kinderkrankenhaus Koin Riehl, Neonatol. u. p&diatr. Intensivstation E2
Krefeld, Stadt. Krankenanstalten , Kinderklinik*
Magdeburg, Ctto v. Guericke-Universitat, Abt. Puimonologie u. Infensivmedizin
Manchen, Kinderklinik der TU, Minchen-Schwabing
Muanster, Universitafsklinikum Minster, Kinderklinik
Nauen, Havellandklinik Nauen, Kiinik fur Kinderheilkunde
Nebel/Amrum, Fachkiinik Sattelddne fur Kinder und Jugendiliche der LVA Schieswig-Holstein,
Neuruppin, Ruppiner Krankenhaus, Kinderklinik
NUmberg, Klinikum Sud, Klinik fir Kinder und Jugendliche
Pforzheim, Stadtisches Klinikum Pforzheim, Kinderklinik
St. Augustin, Askiepios-Kinderklinik (St. Augustin), CF-Ambulanz
Wiesbaden, Stifftung Deutsche Klinik flr Diagnostik GrmbH, Fachbereich Kinderheilkunde*
Zwickau, Stadtisches Klinikum "Heinrich Braun®, Klinkk f. Kinder- u. Jugendmedizin

* zerifizierte Ambulanzen
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Eingabemaske zur Erhebung der Basisdaten (Seite 1)

Eingabemaske zur Erhebung der Basisdaten (Seite 2)
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Eingabemaske zur Erhebung der jahrlichen Verlaufsdaten (Seite 2)
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Eingabemasken zur Erhebung der Qualitiatssicherungdaten Stufe II

QS Stufe II - Epikritischer Bericht

QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 1)
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QS Stufe 11 - Therapiebogen (Seite 4)

Laborbefunde und sonstige Untersuchungen (Seite 1)
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Qualitdtssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung fir 2002 j

1 Kurziibersicht

Catenquelle: Geburten 1995 -2002
Daten, entsprechend den {im 1. Lebensjahr CF diagnostizien);
Ernebungsbdgen fur den 1995 82
Beobachtungszeitraum 1996 99
01.01.2002 bls 31.12.2002 1997: 131

Datenstand: 1996: 113
01.06.2003 LY e

pirhe 2000: 81

Beteiligte Einrichtungen: 2001: 65
89 (mit Basis- und Veraufsbdgen betelligh) 2002: 30

Beteiligte Patienten: Neudiagnosen insgesamt:
5.997, einschlieBlich 349 bis 1995: 177
31.12.2002 verstorbene Patienten 1996: 193
davon 1997 231
3.129 mdnnlich (52,2 %) 1998: 231
2.868 weiblich (47.8 %) 1999: 189

Verweigerer: 2000: 131
242 Patienten (4,0%) - ab Kapitel 2001: 142
2.2 erfolgen die Auswertungen nur 2002: 81
fur die 5.755 Patienten, die ihr Todesfdlle:

Einverstandnis erklart haben 1995: 32

Basisbogen: 1996: 47
6.864, davon 1997: 49
715 Doppelmeldungen 1998: 60

72 Drelfach-Meldungen ;ggg gg
3 Vierfach-Meldungen 5001 30

Verlaufsbdgen: 2002: 36
1995: 2.629 .
1996: 3.178 Insgesamt zur Transplantation
1997: 3.592 abgegeben:

1999: 3.966
2000: 4.030
2001: 3.843

2002: 3.216 = 3.160 Patienten
{d.h. ohne Mehrfachmeldungen)



2 Standardstatistik Stufe 1

2 Standardstatistik Stufe I

2.1 Struktur der Versorgung in 2002

Far das Jahr 2002 betelligten sich bis Juni 2003 insgesamt 89 Einrichtungen am Projekt Quali-
tatssicherung Mukoviszidose, Der wissenschaftiiche Beirat legte fest, dass einige der Auswertun-
gen zur Ergebnisqualitat getrennt fUr Einrichtungen mit bis zu 20 Patienten (kleine” Einrichtung
oder "Typ 1"). fur Einrichtungen mit 21-100 Patienten ("miftiere" Einrichtungen oder "Typ 2") sowie
flr Einfichtungen ab 101 Patienten ("groke’ Eintichtungen oder "Typ 3") 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 (Abbiidung 1).

1400

30

Anzahl der Einrichtungen
Anzahli der Patienten

Kiiniktyp {Anzahl CF-Patienten 2002)

Abbildung T: Zahl der Patienten in den Einrichtungen

Die klelnen Einrichtungen betreuen 15 % aller CF-Patlenten, die Einrichtungen mittlerer GroBe
50 % und die groBen Einrichtungen 35 %. Die héchste 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 GroBe fUr ausschlieBlich erwachsene CF-Patienten betreut, 70,3 % der erwachsenen Pa-
fienten werden in padiatrischen Einrichtungen und 1,5 % in gemischiten Einrichtungen betreut.
In mehreren (=9) padiatrischen Einrichtungen sind in 2002 mehr als 50 % der CF-Patienten er-
wachsen (davon verscrgen 4 Einrichtungen insgesamt weniger als 20 CF-Patienten). In 2002
wurden 57,4 % aller CF-Patienten in Universitétskliniken betreut,
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2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der QualitatssicherungsmaBnahme  beteiligten
CF-Patienten wird das Alter aller am 31.12.2002 lebenden 5.648 Patienten (= bis dahin nicht als
verstorben gemeldet) verwendet,

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

Das mittlere Alter betrgt 17,2 Jahre (10, 1). 50% der Patienten sind aiter als 16,1 Jahre, 52,1%
der Patienten sind mannlich, 47,1% weiblich. Die zehn Glfesten Patienten sind zwischen 55 und
64 Jahre alf

20 60

50

£
= |

%Y w
(= S
Patienten >= 18 Jahre in %

A
[=]

1985 1990 1995 1996 .= 1997 | 1998 | 1999 2000
n=2268 n=2987 n=2296 n=3582 n=4282 n=4262 n=4971 n=5231 n=5358 n=5675

2000 2002

-.Reihe2I "2y 14,6 153 | 157 156 | 16,3 16,8 17.5 T .|

[—m—Reihel 187 = 288 | 317 341 357 | 38 | 39 | 436 @ 46 | 486

Abbildung 2: Altersentwicklung der CF-Pafienten seit 1980

Die Angaben zum miftleren Alter {SGulen in Abbildung 2- linke y-Achse) und zurm Anteil der er-
wachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) fir 1980 bis 1990 beruhen auf den Daten der lang-
jahrigen CF-Register in Frankfurl/Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden Unter-
suchung der Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994 vorgestellt [26].



+

2 Standardstatistik Stufe I

o
]
Ry
D~ =
O™~
¥ 03> 1l
=
-ﬂ—u-ﬁl .u— I ol -Irllll \ ‘ .\I.|
- 0O
Yol
=5
o™
SO |
£ e
=
o
=
(o]
B
£
g jataagasas pasaigioaays ; " "
 JHE e N8 B 2 2 = 8 s & &8 € =

Abbildung 3: Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten (31.12.2002)
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2.3 Demografische Angaben

Tabelle 1: Verteilung der ethnischen Zugehérigkeit aller Patienten 1995 - 2002

: | SR ] %o
Kaukasisch 5402 93,9
| Tuarkisch 150 2,6
Asiatisch 4 0,1
Afrikanisch 7 0,1
Andere 110 1,9
Ohne Angaben { 82 1,4
. Gesamt = o C .- < 100

Tabelle 2: Verteilung des Familienstandes der Patienten in 2002

Patienten ~ Patienten |

7

unter 18 Jahre 18 Jahre und alter Sy
— e P I, ML R RENTUAT (IRY
| ledig 1960 98,4 932 79,8 2892 915
verheiratet 204 17.5 204 6,5
| geschieden 21 1,8 21 0,7
| verwltwet 2 0.2 2 0,1
_ohne Angabe 32 1,6 _9 0,8 41 | 1,3
Tabelle 3: Verteilung der Wohnsituation der Patienten in 2002
| n | Patienten
TR S | 18 Jahre il G ST
LR . D . A % U e oW
bei den Eltern 1961 98,4 521 44,5 2482 78,5
[ allein in eigen. Wohnung 3 0,2 319 27,3 322 10,2
Partnerschaft 295 25,3 295 9,3
Heim u.a. 19 1,0 14 1,2 33 1,0
chne Angabe e | 9 @5 | 19 1.6 28 e
Tabelle 4: Verteliung von Schule / Ausbitdung / Beruf in 2002
- == N . | Bp—— - S—— "'—..-I
e 40 S 18 Johre und Siter Syemme |
AL LT A R e LA | R A
Schiler 1336 67,1 137 11,7 1473 46,6
Berufsausbildung 46 2,8 284 24,3 330 10,4
Berufstatigkeit 462 39,6 462 14,6
arbeitslos 64 5,5 64 2,0
Rentner 170 14,6 170 54
ohne Angabe B10* | 30,6 [ 51 4.4 661 20,9

*] darunter 508 Patienten unter & Jahre



2 Standardstatistik Stufe I

2.4 Angaben zur Prozessqualitat

2.4.1 Fehlende Daten

Grundlage der Auswertung 2002 sind 6.864 Basisbogen aus den Jahren 1995 bis 2002, ein-
schlieBlich Doppel-. Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus verschiedenen
Elnrichtungen. Lasst man die Verweigerer auler acht, dann bleiben 6.596 Basisbogen flr dle
Betrachtung in Tabelle & Ubrig (das entspricht 5.755 verschiedenen Patienten).

Tabelle 5: Verteilung ausgewdhiter fehlender Angaben auf den Basisbogen

~ alle Patienten

" | n + %

Geburtsdatum der Mutter 73 1,3

" Dokumentationsdatum 84 1,5

- ethnische Zugehérigkeit | 82 1,4
Diagnosemonat/ -jahr 1558/241 27,1/4,2

Kriterien, die zur CF-Diagnose fihrten (siehe Kapitel 2.4.2) 346 6,0

| Anzahl der Geschwister 102 1,8

| davon Geschwister mit CF 120 i |

fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben = 37 : 0,6

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

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbecbachtung wird nicht aus dermn Dokumentationsdatum,
sondem aus dem Datum der klinischen Messung berechnet. Diese Angabe fehite bei einem
der Veraufsbdgen. Das Langen-Soli-Gewicht und der Body-Mass-Index konnten nicht berech-
net werden, wenn das Kérpergewicht und/oder die KémpergréBe oder beide Angaben fehiten,

Tabelle 6: Verteilung ausgewdhliter fehlender Angaben bei 3.160 Verlaufsbeobachiungen

2002
. " patienten " Patienten e W =
| unter 6 Jahre 6 Jahre und alter e Pt
| | i il L [ e S
| Kérpergewicht 7 1,4 | 26 1,0 33 1,0
- KérpergréBe i1 2,2 31 1,2 42 1,3
Vitalkapazitat (354) ¥ (96,7) 114 4,3 468 14,8
Einsekunden- 3)
kapazitat (355) (69,9) 116 4,4 471 14,9
MEF.5 (370) ¥ (72,8) 267 10,1 637 20,2
P. aeruginosa 1 0,2 4 0,1 s 0,2
B. cepacia P 0,4 6 0,2 8 0,3
- IgG i01 19,9 362 13,4 463 14,7
| Komplik./
Sonderprobl. 9 0 11 0,4 11 0,3
Antibiotika 28 5,5 56 2.1 84 27
weitere relev,
Therapien e 0 LT 1 ., | <01 1 < 0,1

2 bej einerm Patienten war elne exakte Altersberechnung nicht maglich (siehe oben)
3 gitersbedingt fehlende Angabe
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2.4.2 Diagnosestellung

Tabelle 7: Alter bei Diagnosesteliung

B= e — =

= | 1995 | 1996 | 1997 1998 1999 | 2000 | 2001 | 2002
n 17 185 219 218 173 170 134 81
m‘t;:#::: 3,6 3.4 HiE 41 41 4,2 4B 4,1
Standardabweichung 6,4 4,9 7,5 8,8 7,9 7,8 7,0 8,6
Median i,2 1,2 0,6 0,8 0,9 1,4 0,7 1,0
kleinster Wert «<Q,1 <0,1 «<0,1 <0,1 <0,1 <0,1 <0,1 0,1
gréBer Wert 52,9 32,9 42,9 57,55 55,7 39,37 38,30 46,03
im ersten Lebensjahr 80 95 128 117 96 79 84 42
diagnostiziert (%) {(45,7%)  {51,4%) (55,9%) 50,6%) | (50,8%) (34,2%) @ (59,2%) | (51,9%)
mit 18 Jahren oder 4 6 18 20 11 33 2 5

spater diagnost. (%) {2,3%) (3,2%) 17,9%) {8,7%) (5,8%) {14,3%) (4,9%) (6,2%)

Tabelle 8: Symptome, die 2002 zu den 84 CF-Dlagnosen fihiten (Mehrfachangaben méglich)

T F%:triir?gn L % - g
Unbekannt o 0]
Screeningtest 5 6,2
nur gastreintestinale Probleme i7 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 i11

andere Probleme ) e e e

Im Verfahren "Qualitdtssicherung Mukoviszidose" wird die Diagnosesteliung durch den Natrium-
bzw. Chioridgehailt fin mmaol/l) in der Pilocarpiniontophorese, eine positive nasale Potentialdiffe-
renz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die zur
CF-Diagnose geflhrt haben ( z.B, Leitf@higkeitsmessung, Osmolalitat oder positive Pilocarpini-
ontophorese) dokumentiert.

Bel 346 (6.0%) von 5.755 Patienten sind weder patholagische SchweiBtestwerte, noch eine po-
sitive nasale Potentialdifferenz angegeben, noch wurde der Genotyp bestimmt. Zum Teil han-
delt es sich umn altere Patienten, aber 17 Patienten sind z.B. nach 1994 geboren; d. h. nach Be-
ginn der QualitatssicherungsmaBnahme Mukoviszidose.

Bel 47 Patienten wurde die Diagnose widerrufen.




2 Standardstatistik Stufe I

2.4.3 Gentypisierung

Von den Uber 700 bekannten flr Mukoviszidose verantwortichen Mutationen auf derm langen
A des Chromosoms 7 freten die meisten nur sehr selten auf. Die héaufigste Mutation ist DF508.
Sie wurde 6.221 mal, also in 67,3 % der Fdlle gefunden (Tabelle 10).

49,8% der Patfienten sind AF508-Homozygot, weitere 16.2% sind AF508-Heterozygot (Tabelle 12).

Tabelle 9: DNA-Analyse

iyt e ) P e
Genotyp nicht bestimmt 1.127 i9,6
I Genotyp bestimmt | 4.628 4 . 80,4
Gesamt . 5.755 | 100,0
Tabelle 10: Mutationshaufigkeit
SRR n . %
AF508 6.221 67,3
G551D 135 1,5
G542X 139 1.5
R553X 157 1,7
W1282X ) 0,3
R347P 100 1,08
N1303K 146 1,6
d1507 10 0,1
1717-1G = A 57 0,6
| A4S5E 3 <0,1
{ S549N 1 <0,1
621+IG—= T 10 0,1
17 R117H 25 0,3
. R1162X 10 0,1
1 3849+10KbC— T 37 0.4
Andere 429 4.6
| nicht identifiziert 1.738 18,9
| Gesamt -~ _;_ g250 . = T, 3600 %
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Tabelle 11: Mutationen

== = | g Figi | U
2 bekannte Mutationen 3.255 70,4
1 Mutation bekannt, eine nicht identifiziert 1.008 21,8
beide Mutationen nicht identifiziert | 356 7,8
Gesamt (genotypisiert) 5  4.628 I 100,0
Tabelle 12: Kombinationen von Mutationen
AF508-Homozygot 2.306 49,8
AF508/ andere Mutation 749 16,2
AF508/ nicht identifiziert 860 18,6
nicht AF508/ nicht identifiziert 148 3.2
beide Allete nicht AF508, aber identifiziert 200 4,3
beide Allele nicht identifiziert { 365 7.9
Gesamt : CEEE 4628 . | 100,0
Tabelle 13: Homozygote
SRR - e e
AF508 2.306 94,8
G551D 3 0,1
G542X 7 0,3
R553X ) 0,2
W1282X 4 0,2
R347P 1 <0,1
N1303K 9 0,4
dis07 1 <0,1
621+1G — T i <0,1
R117H 1 <0,1
__ Andere 94 3,9

Gesamt | - T BAES o e | o SO
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2.4.4 Therapie

Tabelle 14: Pseudomonas aeruginosa und/oder Burkholderia cepacia und Antibiotikatherapie

| Keime keine Keime ‘
i nachgewiesen nachgewiesen Buiene
y! Potn foce el w''] m ol %
veligiii. < LN dutre 744 385 | 1188 | 61,5 | 1.932 | 1000
Antibiotikatherapie 735 1.015 1.750
keine Antibiotikatherapie 9 173 182
Patinten 2 18 Jahre 863 75,4 281 246 | 1144 | 1000
Antibiotikatherapie || @51 250 1.101 |
keine Antibiotikatherapie 12 31 43
2.4.5 Status der Behandlung
Tabelle 15: Regelmaige Behandlung oder Konsultation
MRS T NS R . T el i s.umme
B unter 18 Jahre 18 Jahre und alte
| e e ENUIRR P e b U ST O O L : Y
regelmaBige Behandlung 1.932 97,0 | 1.122 96,1 3.054 | 96,7
zur Kensult. vorgestellt 54 Pl 40 3,42 94 | 2,97
|
ghefrgebe .. -] & | . 03 | & 0,5 12 | o4
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2.5 Ergebnisqualitat

2.5.1 GroBe, Gewicht
2.5.1.1 Patienten unter 18 Jahre

Wie schon In den Vorjahren werden elnige Ergebnisse in Abhéngigkeit von der Zahl der 2002 in
der Einrichtung behandelten CF-Patienten dargestelit. Dabei bedeutet

¢ Typ 1:in der Einichtung 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 enthdilt die Vertellung der Patienten mit einemn Langen-Soll-Gewicht von unter oder
ab 90% des Normwertes nach Reinken [19] filir alle Patienten (Zeile Gesamt) und unterteilt nach
Alferskiassen fUr Einichtungen aller drei GroBen (el klinischer Messung).

Tabelle 16: Langen-Soll-Gewicht fur alle Patienten bis 18 Jahre

Alterin | ohnelSG | L5G<90% | LSG=290% | mitter | Standard- | . |
‘Jahren | n| % | n .| % | n | % | wert | abweichung | N
pis? | 5] S3 | =8 | 189 | 72 | 750 | o648 13,96 95
2-¢4 | 5| 28 | 24 | 140 | 143 | 831 | 98,41 9,00 172
408 (2] ® 39 | 162 | 200 | e30 | 9868 8,57 241
<8 | 5| 23 | 20 | 136 | 180 | 841 | 120087 10,91 214 |
8<10 | 3| 1,2 | 50 | 195 | 203 | 79,3 | 98,35 10,08 256 !
| 10<12 | 2 | 09 | 57 | 253 | 166 | 738 | e7,m 11,44 225
12.<14 (4 | 15 | 8 | 309 | 177 | 676 | 97,49 14,09 262
<16 | 2| 07 | 30 | 317 |iee | ers | we2e 12,36 284
| 16-<18 | 3 | 1,2 | 8 | 337 | 158 | §5.0 | %825 14,61 43 |
CGesamt | 3| 16 | a0 | 23 | e | as [ 9793 | e | aee2
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Die Abbildung 4 zeigt die Miftelwerte und 95% Konfidenzintervalle der Mittelwerte flr das Lan-
gen-Soll-Gewicht in den drei verschiedenen Einrichtungstypen in den einzelnen Alfersstufen.
Hierbei ist zu beachten, dass gerade bei den Einrichtungen des Typs 1 mit ihren vergleichsweise
wenigen Patlenten der Mitelwert des Langen-Soll-Gewichtes von einzelnen Ausreiern stark be-
einflusst wird. Die weiten Konfidenzintervalle deuten auf kieine Fallzahlen und / oder groide Streu-
ungen hin.

120

1175

L ﬁ{ ﬁ {Hﬂ } } m]} EiInrichtungstyp 2002

D <= 20 Patienten

—

L.SG (Mittelwert und 95% CI)

T [~~~ ""Tmtmmmmmmmmms --- I
L 5 4 21-100 Patienten
1
80 ® > 100 Patienten
<2 4-5 8-9 12-13 16-17

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

Alter (Jahre) 2002

Abbildung 4: Verteilung des Langen-5oll-Gewichts in Einrichtungen verschiedener Groke



Qualittssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung fur 2002

%-Rate LSG >= 90%
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

= -

Abbildung 5: Langen-Soll-Gewicht, <18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)

W 1

100

%-Rate LSG »= 90 % pro Ambulanz

T4 546 980 BT TZ2 509 B4P G4 506 579 634 904 048 775 8O0 835 5T B36 759 992 963 619 384 508 736 752 B4
TA4 609 722 685 S4B 576 704 B49 641 679 604 PBO B8O 579 655 902 729 897 750 B1Y B34 557 B36 TS 76 646 841 388

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abbildung 6: Langen-Soll-Gewicht, <18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
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2.5.1.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und dlter)

Der Body-Mass-Index (BMI = (Korpergewicht in kg) / (KorpergroBe In m)?) wird filr ewachsene
Patienten nach Miller [15] In die Kategorien

* nomat (19 <BMI < 25),
* Untererndhrung, Stufe | (17 <BMI < 19),
* Unterernahrung, Stufe Il (16 <BMi < 17) und

* Untererndhrung, Stufe il (BMI < 18) eingeteiit.

Tabelle 17: Body-Mass-Index fiir alle Patienten ab 18 Jahre

Alterin | ohne BMI‘i BMI<13 | BMI219 | Mittel- | Standard- | T
|-*_J_a.h_l'<_3n_.dl L P | W ]l.omn | %W, l_ wert  abweichung ' arh
| w-<22 | 7 [ 2 | usa | 387 | 221 | sS85 | 19867 2,64 378
22-<26 | 1 | 04 | 108 | au4 | 134 | 551 | 19,88 2,50 243
26 - <30 52 | 33 | ua | e87 | 2055 | 277 166
30 - <34 21 | w3 | 115 | 7237 | 2082 | 2m 156
>34 | 4 |18 62 | 276 | 159 | 70,7 | 2088 2,93 225
[ Gesamt ["12 ] 10 | 213 | 354 | 743 | 636 .| 20,i6 | 277 | 1168

Der mittlere Body-Mass-Index der Patienten in der Alterskiasse von 18 bis 22 Jahre ist signifikant
niedriger {p<0,05) als bei dlteren Patienten (= 30 Jahre},

24

- ey
22 S PSR PSSLY: sy SR ||
$ - 1

6 Q== A=A S SRS Rl S S B i e
a':nﬁ B Einrichtungstyp 2002
ST 1 TT- T T T LT .
2 th
_; B 4___ __--___.-.: ___________ O <= 20 Patienten
@
s L I
[}
g R RS TIS_e ee| 4 21-100 Patienten
%’ 2 1
m 17 1 @ > 100 Patienten

18-21 22-25 26-29 30-33 >=34

Alter (Jahre) 2002
o - :

Abbildung 7: Verteilung des Body-Mass-Index fir ewachsene Patienten
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Abbildung 8: Body-Mass-Index, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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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 Jahre

Lungenfunktionsdaten wurden nur von Patienten, die mindestens 6 Jahre alt waren, ausgewer-
tet. Von 413 Kindern zwischen zwel und sechs Jahren lagen 2002 dariber hinaus 152 Werte fir
die Vitalkapazitét vor, Zur Beurteilung der Lungenfunktion wurden die Vitalkapazitat (VC), die Ein-
sekundenkapazitat {(FEV,|) und der maximale exspiratorische Fiuss bei 25% der Vitalkapazitést
(MEF5) nach Zapletal [27] entsprechend Geschiecht und KérpergroBe normiert,

Als nomale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

VC 280%,
FEV1 =80%  bzw.

MEF,s =60%  des Normwertes nach Zapletal,

Tabelle 18: Vitakapazitdt (VC in %) flir alie Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

7 T e s i e 1 [
| Jahren Or_'u'le \_/C . VC = 80% | _ VCEBO% . wert | abweichung | N“,, .
6-<8 35 16,4 58 2751 121 56,5 88,97 17,09 214
8-<10 13 Il 60 | 23,4 183 i 715 89,76 16,33 256
10-<12 8 3,6 69 3,7 148 ‘ 65,8 85,83 15,40 225
12-<14 12 4.6 92 l 35;1. 158 60,3 83,50 17,30 262
14-<16 7 2,5 a4 | 351 183 64,4 85,45 19,56 284
| 16-<18 | 12| a9 | 87 | 358 | 144 | 583 | 85,00 21,93 243
|, Gesamt |87 | 59 | 460 | 31,0 | 937.] 63,1 | 86,45 | 18,25 | 1484
100
ot 11" :{ “““““““ o L o
= - T
)
s [l
S 01T F= _J_ & Einrichtungstyp 2002
3 5 I
E O <= 20 Patienten
heb]
R e Ll ? e
£ I
;: 4 21.100 Patienten
£ I
O .
> @0 et @ > 100 Patienten

T T Y
6-7 8.3 0-1 12-13 t4-15 18- 17

Alter (Jahre) in 2002

Abbildung 10: Verteilung der Vitalkapazitdt {in %) fir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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Die Vitalkapazitat in Prozent der Norm unterscheidet sich nicht signifikant zwischen den einzel-
nen Altersklassen.

Die miftleren Vitalkapazitéitswerte der Einfichtungen vom Typ 2 und 3 liegen zwar héher, unter-
scheiden sich aber nicht signifikant von denen der Einrichtungen vom Typ 1.

768 747 588 520 264 831 518 894 791 672 962 308 872 502 975 633 924 851 743 A0S 654 917 620 993 994 592 776 523 687 881 781 837 686 611 703

Anonymisierte Einrichtungsnummer
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Abbildung 11 : Vitalkapazitat, 6 — 17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abbildung 12: Vitalkapazitdt, & — 17 Jahre, =20 Patienten (Tye 2 und 3)
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Tabelle 19: Einsekundenkapazitdt (FEV1 in %) fir alle Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

© Alter in ohne BMI BMI<19 = BMI219 Mittel- Standard- Z
Jahren B e S P TR L L A wert | abweichung I !
6-<8 3 (158 | 30 | 140 | 148 | 69,2 | 98,92 22,01 214
8-<10 4 | 55 | 57 | 22,3 | 185 | 723 | 93,34 20,33 256
10-<12 9 40 | 74 | 329 | 142 | 63,1 | 86,57 20,73 225
12-<14 | 11 | 42 | 89 | 340 | 162 | 61,8 | 84,84 22,30 262
14-<16 7 25 | 108 | 380 | 169 | 59,5 | 83,72 24,57 284

| 16-<18 | 11 | 45 | 108 | 444 | 124 | 510 | BO42 | 3681 | 243

_Gesamt | 88 | 59 | 466 | 31,4 930 | 62,7 | 87,41 | “23,70. | 1.484

Die mittlere Einsekundenkapazitdt in den Alterskiassen bis 10 Jahre unterscheidet sich signifikant
von der in den héheren Altersklassen bis 17 Jahren (p<0,01).
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> I
LLl
B, B0 ® > 100 Patienten

6-7 8-9 10-11 12-13  14-15 16-17

Alter (Jahre) in 2002

Abbildung 13: Verteilung der Einsekundenkapazitét fir Patienten 6 - 18 Jahre
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Abbildung 14: Einsekundenkapazitat, 6 — 17 Jahre, bis 20 Pgtienten (Typ 1}
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Abbildung 15: Einsekundenkapazitdt, 6 - 17 Jahre, > 20 Patienten {Typ 2 und 3)
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Tabelle 20: MEF,5 ( in %) fur alle Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

Alter in chne MEF;s MEF;s < 60% ' MEF;; 2 60%  Mittel- Standard- N
' Jahren | g M0 T % f-n | % ‘ wert | abweichung
6-<8 47 | 22,0 51 23,8 116 54,2 82,93 40,22 214
8-<10 33 ’ 12,9 99 38,7 124 48,4 68,23 34,61 256
10-<12 20 Y 16 56,0 79 35,1 56,82 34,70 225
12-<14 [ 27 | 10,3 I 116 | 243 [ 119 | 454 61,58 34,20 262
14-<16 | 17 6,0 163 | 574 104 36,6 56,61 34,85 284
16-<18 | 28 | 11,5 | 140 | 576 | 75 | 309 | 50,57 | 3386 | 243
 Gesamt 172 . 11,6 = 695 @ 46,8 | 617 | 41,6 | 61,87 | 3649 .| 1.484

Bei MEF,5 bestehen signifikante Unterschiede zwischen der niedrigsten Altersklasse (< 10 Jahre)
und allen héheren Altersklassen (p<0.05),
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Abbildung 16: Verteilung von MEF,; flr Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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Abbildung 17: MEFy5 in %, 6 - 17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 18: MEF,5 in %, 6 - 17 Jahre, > 20 Patlenten (Typ 2 und 3)
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2.5.2.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und alter)

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

VC = 80%.
FEV, =80% und
MEF,5 = 60%

des Nomwertes als Qualitaisindikatoren dienen,
Als Normwerte werden die international Ublichen EGKS-Werte nach Quanjer [22] verwendet. Be-

zieht man die Vitalkapazitat auf die EGKS-Nomnen fr die forcierte Vitalkapazitat, dann sind die-
se flr 467 der 1.168 erwachsenen Patienten (40%) normal (vgl. Tabelle 21).

Tabelle 21: Vitakapazitat (VC in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alterin | ohneVC | VC<80% | VC280% | Mittel- Standard- |
Jahren | n | W% | n_]_%_| =i | % ] wert l abweichung | -
18-<22 [ 18 | 48 | 210 | 556 | 150 | 38,7 | 73,07 20,71 378
22-<26 | 6 | 2,5 | 139 | 57,2 98 40,3 | 72,44 23,78 243
| 26-<30 | 3 | 1,8 | 88 | 530 | 75 | 452 | 74,15 20,13 166
30-<34 | 4 | 26 | o1 | 583 | 61 | 391 | 7513 22,51 156
| >34 | 10| 44 | 132 | 87 | 83 | 369 | 737 21,53 225
 Gesamt | 41 3,5 | 660 . 56,5 | 467 | 40,0 @ 73,49 | 21,69 | 1.168
100
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Abbildung 19: Verteilung der Vitalkapazitdt fur erwachsene Patienten
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Abbildung 20: Vitalkapazitdt, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 21: Vitalkapazitat, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
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Tabelle 22: Einsekundenkapazitat (FEV1 in %} fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter in

ohne BMI | BMI < 19 BMI > 19

| Jahren | n | % | I | n | @ | wert
18-<22 | 18 |48 | 273 | 72,2 | 87 | 23,0 | 61,34
22-<26 | 6 | 25| 184 | 757 | 53 | 21,8 | 56,06
26-<30 | 3 |1,8| 136 | 81,9 [ 27 | 163 | 5588
30-<34 [ 4 | 26| 118 | 756 | 34 | 218 | 56,10
> 34 9 (40| 186 [ 827 | 30 | 133 | s2.41

| Gesamt 40 ' 3,4 | 897 | 76,8 | 231 | 198 | 57,03

| Mittel-

Standard- N
abweichung |

24,86 378

25,48 243

23,58 166

25,11 156
. 23,38 225
1 24,74 1.168

Fur die mitfiere Einsekundenkapazitat zeigen sich kelne signifikanten Unterschiede zwischen den

Alfersgruppen.
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Abbildung 22: Verteilung der Einsekundenkapazitat fir erwachsene Patienten
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Abbildung 23: Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 24: Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
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Tabelle 23: MEF; (in %) fur alle Patienten ab 18 Jahre

| Alterin  ohne MEFys = MEF < 60% = MEFy;>60% | Mittel | Standard- |
| Jatwen | n. | % | n | w. |.n | = wert | abweichung | "
8-<22 | 33 | 87 | 280 | 74,1 | 65 | 17,2 | 35,53 30,75 378
| 22-<26 | 25 | 103 | 197 [ 81,1 | 21 | 85 | 2696 24,32 243
26-<30 | 19 | 11,4 | 133 | ®oa ’ 14 | 84 | 2625 24,24 166
w-<x | 15 | o8 |2 |wmr | 12 | 727 | 2618 22,62 156
23 | 3 | 156 | aya | mew | 17 | 78 | 2350 24,45 225
[ Gesamt ] 127 | 10,8 | 912 | 78,1 | 129 | 11,0 | 2896 | 2681 | 1168

Dery miftiere MEFo5 in % unterscheidet sich signifikant zwischen der jlingsten Atersgruppe (< 22 Jah-
re] und den diteren Patienten (p<0.001).
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Abbildung 25: Verteilung des MEF,5 flr etwachsene Patienten
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Abbildung 26: MEF;; in %, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 27: MEF,s in %, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)
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2.5.3 Immunglobulin G

Von Pilgrim [16] liegen modifizierte Normalwerte fUr Immungiobuline im Serum vor, Geht man
davon aus, dass deren Stichprobe gentigend groB war und die Werte nomalverteilt waren,
kann mit Hilfe von "Mittelwert + 2 - Standardabweichung” der Bereich geschdtzt werden, in dem
ca. 95,5% aller Werte einer gesunden Population liegen. Flr die erwachsenen Patienten wer-
den die IgG-Werte nach Harnison zugrunde gelegt [12].

Tabelle 24: IgG flr alle Patienten bis 18 Jahre

. Alterin  ohnelgG | IgG < -2s -2s <IgG< 2s 19G = 2s Mittel- | Std.-
.”_Jahren | n _ % I_” % |- n | = n_] B wert abw.

pis2 | 30 1 316 | 4 [42] 53 |58 ] B 8,4 E75 | 337 | 95
2-<4 50 [ 29,1 9 5,2 104 . 60,5 9 | 5.2 8,47 i 11,42 172
4-<6 |54 | 224 | 11|26 ! 159 | 860 | 17 | 71 g60 | 695 | 241
6-<8 1 54 i 25,2 13 6,1 127 59,3 20 | 9,3 8,82 3,10 214
8-<10 ‘ 58 l 22,7 12 4,7 136 83,1 50 I 19,5 | e 3,59 256
|

10-<12 | 47 20,9 9 4,0 105 46,7 64 28,4 15,58 = 89,02 225
12-<14 | 48 18,3 5 1;2 114 ‘ 43,5 | 95 36,3 i s 9 5 | 3,91 262
14-<16 ‘ 53 18,7 | 17 | 6,0 117 | 41,2 | 97 34,2 12,83 4,71 284

| 16-<18 | 36 14,8 9 B 109 44,9 89 36,6 | 14,19 7,21 243

_Gesamt | 430 21,6 89 | 45 1.024 | 51,4 449 22,5 | 11,71 | 30,56  1.992

Tabelle 25: IgG fir alle Patienten ab 18 Jahre

! Altei'in .~ ohne IgG ' IgG < -2s i—ZSsIgGs 25: IgG = 2s - Mittel- Std. -
- Jahren | n ‘ O | n | 9% | n . % | in L7 | wert | abw.

18-222 | 79 | 209 | 18 | 4B | 161 | 426 120 ] 31,7 | 1845 | 492 | 378
22-<26 | 48 | 198 | 11 | 45 ’ 97 | 399 | 87 | 358 | 15,25 |, S,02 @ 243
26-<30 | 24 | 151 | 7 | 42 | &5 | 39.2 | 69 | 416 | 1554 | 458 | 186
30-<34 29 | 186 13| 83 | S7 | 365 S7 | 365 | 14,25 | S,10 | 156

284 4 30 | 4r3 |22 | 111 98 | 435 63 ]| 280 [ 1335 | 833 | s
Gesamt | 220 | 188 | 74 | 63 | 478 | 40,9 396 | 33,9 | 14,37 | 501  1.168
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2.5.4 Mikrobiologie

Tabelle 26: Pseudomonas oeruglnosa flr olre Pcmemen bis 18 Jchre

 Alter in Ohne Angabe P. aeruginosa ja P. aeruginosa nein

Jahren N
S LA T l n e | LR R, . WS i
bis 2 2 2,1 7 7,4 86 20,5 95
2-<4 4 2,3 21 128 147 85,5 172
4-<6 11 4.6 40 16,6 190 78,8 241
6-<8 12 5,6 55 25,7 147 68,7 214
8-<10 i1 4,3 85 33,2 160 62,5 256
10-<12 8 3,6 91 40,4 126 56,0 225
12-<14 12 4,6 128 48,9 122 46,6 262
14-<16 17 6,0 156 54,9 111 39,1 284
MeslB | 7 | 29 158 é8n | W | X 243
Gesat | 8e | a2 | 7ai [T 372 | 1a67 | SE& | 1.992
Tabelle 27: Pseudomonas Geruglnoso far clle Po'nem‘en ab 18 Jahre
';‘;tﬁﬁe': ~ Ohne Angabe P. aeruginosa ja P. aeruglnosa nein | N
1 TN EERE S S W R T Tl e W
18-<22 16 4,2 250 66,1 112 29,6 378
22-<26 4 1,6 189 77,8 50 20,6 243
26-<30 1 0,6 129 TR57 36 21,7 166
30-<34 8 Sl 116 74,4 32 20,5 156
>34 8 | 36 | ias M | A | Ape | xS
T R ) e R TR S T SR R T A T
Tabelle 28: Burkholderia cepacm fur clte Pohenfen bIS 18 Jahre
‘?;tﬁrr;: Ohne Angabe ' | Burkh. cepacia ja ! Burkh cepacra nein N
- | m : % | n. | I n ‘ | Y | &
bis 2 4 4,2 91 95,8 95
2-<4 10 5,8 1 0,6 161 93,6 172
4-<6 18 7.5, bl 0,4 222 92,1 241
6-<8 21 9,8 2 0,9 191 89,3 214
8-<10 21 8,2 3 i2 232 90,6 256
10-<12 17 7,6 2 0,9 206 91,6 225
12-<14 20 2 5 1,9 237 90,5 262
14-<16 22 7,7 5 1,8 257 90,5 284
16-<18 | 20 SED | — | Al o L f 877 | M3
Gesamt oo e ik L% - [ asn [ 989, |F Le%
Tabelle 29: Burkholdenc cepacm far olle Pohenfen ob 18 Jahre
?lat;:'e': Ohne Angabe Burkh cepacla ja Burkh cepacia nein N
a1 n %% n . % i — % T
18-<22 | 28 7.4 14 3,7 336 88,9 378
22-<26 7 2.9 11 4,5 225 92,6 243
26-<30 4 2,4 10 6,0 152 91,6 166
30-<34 8 5,1 3 1,9 145 92,9 156
= | 18 | 44 | ib 4,4 205 91,1 225

gesamt = 57 S R N TR T T
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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
Sonderproblerne gemeldet, Von 1,168 Patienten, die 18 Jahre und dlter sind, wurden 148 mail
{12,7%) keine Probleme gemeldet. Folgende wesentliche Problerme fraten auf:

Tabelle 30: Pumonale Komplikationen

unI;::?gtﬁghre 18 JZ?\E‘E%E?S diter Snprive
_ i --‘~-‘|,__»°/0. . n.l e Yehl . |‘ % |
ABPA 105 5,3 106 5.1 211 6,7
Pneumothorax g Q0,5 22 | 1,9 31 1,0
Massive Hamoptoe 4 0,2 28 2,4 32 1,0
Tuberkulose : i 1 | 61 | 2 0,2 G = i

Tabelle 31: Gastro-intestinale Komplikationen

unizsligt?:hre : 18 JZ:E: :tr?; alter e
= e R G Mhus: awh S 10w s {80 SNk SRS Jul Svark D
Exokr. Pankreasinsuffizienz 1.578 79,2 933 79,9 2.511 79,5
Hepatobilidre Kompl. 383 19,2 266 22,8 649 20,5
Diabetes mellitus 73 3.7 268 22,9 341 10,8
DICS - i 61 31 52 4.5 113 3,6

Tabelle 32: Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

Patienten

| unter 18 Jahre 18 J;ﬁtrfttfg dlter Summe ;

L : o ] l i e DI T ML e, A e STa . T
Nasenpolypen-0OP 63 32 41 3,5 104 3,3
" Begleit. Erkrankungen 187 9,4 178 15,2 365 | i1,6

Tabelie 33: Mehrfachkomplikationen : gleichzeitiges Auftreten von Pneumothorax und/oder
ABPA und/oder HepatobiliGre Komplikationen und/oder Diabetes mellitus

un:g:l?gt?:hre 18 Jgﬁ?ﬂt:: dlter Summe
2 Komplikationen 58 258 127 10,9 185 5,9
3 Komplikationen = y——=1 4 0,2 10 . AU et fe =B

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

Seit 1995 wurden im Verfahren Qualitétssichenung 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 mittiere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen stiegen von 1995 bis 2002
kontinulerich an (siehe Abbildung 2, Kapitel 2).

20 - 80
18 4
16 1 = al
‘5‘ -
$§ M1 : a0 £
2 124 =
£ w0 - - 30 8
- A
' 8 4 o B
5 6 - 20 8
: .
£ 3
. L 10 B
2 -
0 0
1985 | 1990 | 1995 | 1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 |
n=2268 |n=2987 [n=2286 |n=3582 |n=4282 |n=4262 [n=4871 |n=5231 [n=5358 [n:ﬁsrsl
= Reihe2 | 11 127 | 145 | 153 D 157 | 156 | 183 | 188 | 175 | 172 |
—s—Reihe1 | 18,7 | 288 | 317 | 341 : 357 | 38 39 | 4356 | 46 | 488

2002 verstarben 36 Patienten. Die (kumulative) Uberebenswahrscheinlichkeit mindestens 40
Jahre alt zu werden, betrug in 2002 fast 54% [(berechnet mit Hilfe von alterspezifischen Mortali-
tatsraten, Einzelheiten siehe Kapitel 4 "Sonderauswerfung Mortalitat').

Mit 95-prozentiger Sicherheit lag der Median der Uberlebenswahischeinlichkeit in 2002 bei min-
destens 30,2 Jahren [Einzelheiten siehe Kapitel 4 *Sonderauswertung Mortalitat").
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Tabelle 1: Ergebnisqudilitat fir den Beobachtungszeitraum 01.01.2002 bis 31.12.2002

Patienten Patienten Patienten
- Parameter | unter 6 Jahre von 6 bis 18 Jahre 18 Jahre und alter
. 1 | ~ {n=566) 1 (n=1.427) {n=1.208)
|
LSG =90% 81,7 % 74, 3 % -
chne Angaben 2,4 % 1,3% -
BMI =19 - ’ - 63,6 %
chne Angaben = = 1,0 %
VC 2 80% - 63,1 % 40 %
chne Angaben = 59 % 32.5'%
- FEV1 = 80% - 62,7 % 19,8 %
chne Angaben = 59 % 3,4 %
MEF.s > 60% - i 41,6 % 11 %
: chne Angaben - | 11,6 % 10,9 %
19G -2s < IgG < 28 62,2 % 47,7 % 31,8 %
ohne Angaben 26,4 % 20 % 18,6 %
. Ps. aerugin. negativ 83,3 % 50,1 % 23,9%

unbekannt 3,4% A5 % - 3,2%
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Tabelle 2: Highlights" der Ergebnisse 1995 — 2002 in Deutschland

[ Deutschl | Deutschi | Deutschl | Deutschl | Deutschl - Deutschl Deutschl | Deutschl -
- Parameter Loetring, o tb=siaz || 418, | da-gnaz) | di-aaae ) vdstaz | a3 | 1a om0,

- | 1995 3 1996 *) 1997 %) | 1998%) . 1999 %) . . 2000 . . 2001 . | . 2002
Patientenzahl 2296 | 3490 | 4486  4.967 5203 5.495 5.638 | 5.997
gi‘:‘gnostizie - 165 185 217 199 114 198 95 81
ﬁg‘;flgigft‘éfiag' 7,2 % 5,3 % 4,8 % 4,0 % 2,2 % 3,7 % 1,8% 1,4 %
mittleres Alter = 3,6 | 34 | 3.4 3,9 4.8 3.4 =l e
bei Diagnose | Jahre | Jahre ] Jahre Jahre ] Jahre Jahre Jahre . Iahre
2".‘22213?5 1,2 1,1 0,5 0,6 1:2 1,0 0,8 1,0
Diagnose Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre
Sterbefaile ST A YV R | 33 30 | 36
Mortalitatsrate
{bezogen auf in 1,2 1,3 14 1,5 1,2 0,9 0,8 1,1
dem Jahr beob- pro 100 pro 100 pro 100 pro 100 pre 100 pro 100 pro 100 pro 100
achtete Faile) | | ] e o |
U“f'sed;fe“bggg : . 29,3 29,6 31,6 31,2 1 30,2
mittleres Alter | 13,8 | 148 | 15,5 15,8 16,3 T 16,8 17,5 17,2
=% ~Jahre | lehre | Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre | Jahre
Median des 12,6 13,4 14,2 14,5 15,0 15,5 16,4 16,1
Alters *=* ~ Jahre - | Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre | Jahre
i‘gt;_;'h': e 29,6 % 33,8 % 37,0 % 39,0 % 40,8% 43,6 % 47,9 % 48,6 %
fean“' f:;:::fﬂ; 660 1.151 1.609 1.861 2.028 2,277 2.467 2.759
gﬁmﬁgﬂ; 52,4 % 52,7 % 53,1 % 52,5 % 52,3% 52,7% 52,3 % 52,1 %
mittleres LSG | I I [ [
fur Patienten 96,9 97 97,1 97,4 97,9 97,6 97,5 97,93
<181 | | | ! ! i i
g‘g;i;:;i”{g‘j" 19,6 19,8 19,9 20,0 20,1 20,1 20,1 20,2
ﬂz'tégrffo:’rg L 78 % 79,1 % 80,0 % 80,1 80,3 80,1 84,3 79,6
?L“Eﬁlegif EEE 73,4 % 73,6 % 73,3 % 73,4 75,4 74,9 79,8 73,1
miﬁzeggf I';"ffrﬁf 51,1 % 48,7 % 50,5 % 49,4 54,5 51,3 57,2 47,8
Mikrobiologie = [ . =
Pseudomonas ;
aeruginosa | 56,9 % 56,0 % 54,0 % 53,8 % 52,1% 50,8 % 50,7 % 50,4 %
positiv
Burkholderia 2,4 % 2,7 % 2,0 % 2,3 % 1,8% 2,2 % 2,1% 2,4 %

| cepacia positiv. | | ] | | ] h
E:;‘t‘i’rtr:‘rflt 76,1 % 71,2 % 74,6 % 75,2 % 80,2% 84,6% 81,5 % 80,4 %
:i;;‘:::s' 90,5 % 90,8% | 91,3% 75,5 % 60,3% 92,3% 91,5 % 92,8 %
| teilnehmende [ | [ [ I | i

Einrichtungen 62 S T - =L e ! 87 89

i Eventuelle Abweichungen zu den jéhrlichen Berichten von 1999, 1996, 1997 und 1998 resultieren
aus dem unterschiedlichen Datenstand. Die Daten dieser Jahigdinge und 1999 in obiger Tabelle
entsprechen dem Datenstand vom 31.08.2000. Vormn Bericht flir den Jahrgang 2000 ab werden
die Vorjahreszahlen in dieser Tabelle nicht mehr aktuaolisiert.

**)  am 31.12. des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet
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Tabelle 3: ,Highlights" der Ergebnisse 2002 in Deutschland im Vergleich mit frlheren der
jGhrlichen Datenreports aus den USA [8] und Frankreich [18]

Deutschl. | USA Frankreich

Parameter i S I D BRESC 10 58 [P BT W T B
| . 2002 2001 2000 -
Patientenzahl - sem | aym | 3w
neu diagnostiziert _ 81 _ 1.013 176
Anteil neu diagnostizierter 1,4 % - 4,5% 5,2%
mittieres Alter bei Diagnose 4,1 Jahre 6,3 Jahre
Median des Alters bei Diagnose _ 1,0 Jahre _ 0,5 Jahre | 0,6 Jahre
Sterbefalle 36 409 45
Mortalititsrate (bezogen auf in dem Jahr | 1,1% | 1,8% 1,4%
beobachtete Falle) pro Jahr pro Jahr pro Jahr
Median des Uberlebens [ ST 334 | 32,1
mittleres Alter 17,2 Jahre _ N 14,9 Jahre
Median des Alters 16,1 Jahre = 13,0 Jahre
Anteil Patienten 18 Jahre 48,6% 39,5% . 34,5%
Zahl der Patienten 18 Jahre 2.759 8.980 1.170
Geschlecht {(méannlich) 52,1% 52,8% 52,8%
mittleres LSG fir Patienten < 18 ). 97,93 - e L
mittlerer BMI fir Patlenten 2183, | 202 | 2 - | @ -
mittleres VC in % der Norm | 79,6 | E R
mittleres FEV1 in % der Norm 73,1 73,8% 39%
mittleres MEF.s in % der Norm 47.8 = | g B
Mikrobiologie

Pseudomonas aeruginosa positiv 50,4 % 58,8% 47,2%

Burkholderia cepacia positiv 2,4 % R T _ A
Genotyp bestimmt 80,4 % 78,5% 80,7%
Pankreasenzyme 92,8 % | 93, 1% -
teilnehmende Einrichtungen 89 115 y 87

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und ihren
Patienten fiir die Uberlassung ihrer Daten.
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4 Mortalitat

4.1 Aligemeines

Flr die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2002 wurden 349 CF-Patienten als verstorben ge-
meldet. Tabelle 1 enthalt Angaben zu Alter, Geschlecht und Todesursachen der Verstorbenen.

[Anmerkung.: Im Jahr 2002 wurden alle Verstorbenendaten selt 1995 mittels Einsatz von Recher-
chen nochmals evaluien, gegebenenfalls angepasst oder nacherhoben; daraus resultieren
geringfligige Abweichungen gegeniiber den Vorjahresauswertungen.]

Tab.1: Ubersicht Uber die von 1995 bis 2002 verstorbenen Patienten

1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002
Zahl der
et 32 47 49 60 48 38 39 36
Srvenembnnicin | wgp | waz | 532 | me0 | om0 | 395 | w7 | s28
Verstorbene : |
unter 18 Jahre 40,6 17,0 28,6 25,0 22,9 36,8 28,2 15
in %
e R e | 2 ans |oake | 3z | mr | 3as
(£SD) ) Tl (£6,9) | (£7,5) | (£9,7) | (£9,0) | (£8,6) | (£7,2) | (*11,2)
Median
Sterbealter 18,2 22,5 22,6 24,8 23,1 20,5 22,9 2.5
Mittleres Alter der
verstorbenen 19,3 216 23,5 24,7 22,7 23,9 25,1 25,6
mannlichen (8) (8,3) (7,2) | (10,2) | (8,7} (9,8) (8,0) {13,5)
Patienten (SD}
Mittleres Alter der
verstorbenen 271 22,4 20,6 22,7 24,9 18,6 20,4 28,4
weiblichen (5,6) | (5.6) (7,7) (8,9) (9,4) (7.3) (5,7) (8,0)
Patienten (SD)
Todesursachen (Mehrfachnennungen méglich) in %

nicht CF-relevant 0 10,6 6,1 5,0 4,2 5, 2,6 11,1

CF-kardio-

pulmonal 90,6 83,0 83,7 85,0 76,2 86,8 94,9 80,6

CF-hepato-

intestinal 0 4,3 8,2 10,0 10.4 0 5.1 1,1

CF-relevant-

e i Candng | 1A 4,3 10,2 %) 8,3 10,5 o 11,1
Letalitat (pre 100
gemeldete
bt A 1.2 1.5 1,4 1,6 12 0,9 1,0 1,1
Jahr)
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Flr die Jahre 2000, 2001 und 2002 wurden weniger Todeasfalle ais in den vorangegangenen
Jahren gemeldet. In diesen Jahren starb im Mittel ein CF-Patient von 100,

Von den 349 insgesamt in den Jahren 1995 bis 2002 verstorbenen Patienten starben elf Patien-
fen im Alter von unter sechs Jahren, 20 Patienten im Alter von sechs bis elf Jahren und 59 Patien-
ten Irm Alter von 12 bis 17 Jahren {Abb. 1 und Tab. 2}. Das bedeutet, dass 25,8 % dller verstorbe-
nen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten {Abb. 1). Im Vergleich dazu gilt fur 2002,
dass von den 36 veistorbenen Patienten zwei Patienten im After von unter drei Jahren, zwei Pa-
fienten 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 &lteste mit 60
Jahren. Drei der vier vor Vollendung des 1. Lebensjahres verstorbenen Patienten hatten einen
Mekoniurnileus. Die Todesfalle traten zu 70 % im Alter zwischen 15 und 30 Jahren quf,
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Abb. 1. Aliersverteilung der von 1995 bis 2002 verstorbenen Patienten (Ater gerundet)
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Abb. 2: Kumulative Altersverteilungen der verstorbenen CF-Patienten in Deutschland 1995
bis 2002, in den USA 2000 [8] und dller Verstorbenen in Deutschiand [23]

CF-Patienten sterben wesentlich friiher als die Ubrige Bevolkerung in Deutschiand. In den letzten
drei Jahren waren 26 % aller verstorbenen CF-Patienten jinger als 18 Jahre. Dogegen waren
2000 weniger als 1 % der in der deutschen Bevolkerung Verstorbenen jinger als 18 Jahre. Ande-
ierseits waren 20 % der in den lefzten drei Jahren verstorbenen CF-Patienten In Deutschiand 30
Jahre und difer. In den USA waren 25 % aller Im Jahr 2000 verstorbenen CF-Patienten jlinger als
18 Jahre, mehr als 30 % waren 30 Jahre und diter.

Dle Tabellen 1 und 2 zeigen, dass kardiopulmonale Probleme in allen Altersgruppen die domi-
nierende Todesursache flir CF-Patienten darstellten.

Tab. 2: Altersverteilung und Tedesursachen von 1995 bis 2002

6-11 12 -17 18 - 23 24 - 29

bt Jahre Jahre Jahre Jahre 30 e
Anzahl der verst.
PaBerien . | 20 59 33 96 70

Todesursachen (Mehrfachnennungen méglich) in %
nicht CF-relevant 9,1 0,0 6,8 4,3 5,2 8,6
Kardiopulmonal 63,6 90,0 81,4 93,5 84,4 80,0
hepato-intestinal 18,2 5,0 3,4 4,3 6,3 11,4
CF-relevant-
iy s 18,2 m 10,0 11,9 1,4 9,4 5,7
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Insgesamt wurden in 14 Féllen (4,0 %} Mehrfachnennungen vorgenommen.

Das Sterbealter bei ménnlichen und welblichen CF-Patienten ist etwa gleich verteitt (Chi-Qua-
drat-Unabhdangigkeitstest, p=0,4) (Siehe Tab. 2 und Abb. 3).

60 1 o T —

564

mannlich (n=179] | weiblich (n=170} |

45 4

Abb. 3. Altersverteilung der von 1995 bis 2002 verstorbenen méannlichen und
weiblichen Patienten
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Abb. 4; Kumulative Uberlebenswahischeinlichkeit mit 95% Konfidenzintervall im Jahr 2002,

Fir das Jahr 2002 wurden insgesamt 36 verstoroene CF-Patienten gemeldet. Der Anteil an jung
verstorbenen Patienten war mit 11 % geringer als in den Jahren zuver [vgl. Tab. 1). Zehn Patien-
ten waren zum Todeszeitpunkt dlter als 30 Jahre. Man kann mit @5prozentiger Sicherheit sagen,
dass der Median der Uberlebenswahischeinlichkeit mindestens 30,2 Jahre betragt. Aus der Ab-
bildung wurde man eine 50prozentige kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit von 41,7 Jah-
ren ablesen. Auf Grund der geringen Fallzahlen wird das Konfidenzintervall, d.h. der Bereich, in
dem der geschatzte Wert mit 95% Sicherhelt in der Population wirklich liegt, ab einem After von
30 Jaohren sehr breit. So betragt die Wahischeinlichkeit, dass 40. Lebensjahr zu ergichen 54%
mit einem 5% Konfidenzintervall von 21% bis 86%.
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4.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren fiir
das weitere Uberleben bei CF

Die Lungenfunkticn und der Erndhrungszustand von CF-Patienten sind von groBer Bedeutung flr
den Krankheitsveriauf und gelten als wesentliche Prognoseindikatoren fur das weitere Uberle-
ben. Dazu sind in den lefzfen Jahren gine Reihe von Arbeiten erschienen.

Mit-demn Vorliegen von Veraufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Be-
handlungszentren Uber die Jahre 1995 bis 2002 ist die Moglichkeit gegeben, diesen Zusam-
menhang fur die deutsche CF-Population zu unfersuchen.

Zu Beginn des Projektes "QualitGtssicherung Mukoviszidose" wurde als Ziel formuiert, daf die
CF-Patienten das Erwachsenenatter in einem akzeptablen medizinischen Zustand erreichen
sollen. Dabei wurde als ckzeptabler medizinischer Zustand definiert, daB

100% der Patienten normaigewichtig sind,
70% der Patienten eine normaie Lungentunktion aufweisen,
30% der Patienten chne Pseudomonas-infektion sind

und daf} keine Massivkompiikationen bis dahin aufiraten.

Als normaler Emdhrungszustand wird ein Body-Mass-index von mindestens 19 angesehen. Als
normale Lungenfunktion geiten eine Vitalkapazitat und eine Einsekundenkapazitar von minde-
stens 80% der Norm, sowie ein MEF25 von mindestens 60% dear Nomn.

Nachfolgend wird untersucht, ob es einen Unterschied fur die weitere Uberlebens-wahrschein-
lichkeit ausmacht, wenn ein CF-Patient das Erwachsenenaiter in einem akzeptablen medizini-
schen Zustand erreicht. Es wird geschatzt wie groB dieser Unterschied ist.

in die Untersuchung sind dlle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre ait waren
und far die 1995 Daten zum Emdhrungszustand, zur Lungenfunktion und zur Mikrobiologie vorla-
gen.

Das Patientenalter wurde flr die nachfolgende Analyse mittels des Alfers bei der kiinischen Un-
fersuchung / Lungenfunktionsmessung bestimmt. Es wurde keine Rundung auf ganze Lebens-
jahre vorgenommen,

Mit Hilfe von Kaplan-Meier-Schéatzungen wird die weitere Uberlebenswahrscheinlichkeit dieser
Patienten in Abhangigkeit von der medizinischen Ausgangssituation im Jahre 1995 geschatzt.
Mittels Log-Rank und weiterer Verfahren wird geprift, ob die Gruppenunterschiede statistisch
signifikant sind.
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4.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI (n=193): BMI < 19: 50,8 % der Patienten
BML = 19; 49,2 % der Patienten

VC (n=188): VC < 80%: 60,6 % der Patienten
VC = 80%: 39,4 % der Patienten

FEV1 (n=188): FEV; < 80%: 70,2 % der Patienten
FEV, = 80%: 29.8 % der Patienten

MEF,s (n=173):  MEF, < 60%: 80,3 % der Patienten
MEF 55 > 60%: 19,7 % der Patienten

Ps. aerug. (n=192): Ps. aerug. pos.: 71,4 % der Patienten
Ps. aerug. neg.: 28,6 % der Patienten

Gesamt (n=183): BMI < 19 oder VC < 80% oder FEV, < 80% oder MEF,5 < 60% oder
Ps. aerug. pos.: 92,3% der Patienten

BMI2> 19 und VC > 80% und FEV; = 80% und MEF,5 = 60% und
Ps. aerug. negq.: 7.7% der Patienten

[Die Differenzen der Zahlen im Kapitel 4.2.1. zum Berichtsband des Jahres 2001, ergeben sich
aus Nachmeldungen und Korrekluren, insbesondere von Datumsangaben, durch zusétzliche
umfangreiche PlausibilitGtsprifungen. ]

4.2.2 Mortalitat bis 2002 in Abhangigkeit von der
medizinischen Situation im Jahr 1995

Von dilen 193 CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 17, 18 oder 19 Jahren waren und fiir
die in 1995 Daten flr die Ermdhrungssituation, die Lungenfunktion bazw. flr Ps. aeruginosa voila-
gen, wurden bis 2002 36 (18,7 %) als verstorben gemeldet. Sie starben im Mittel mit 23,4 Jahren
(SD=2.4). Die 5-Jahres-Uberiebenszeit konnte zuverldssig geschdtzt werden, da in diesemn Be-
obachtungszeitraurn von jedem Patienten bekannt war, ob er verstorben war oder noch lebte.
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4.2.2.1 Mortalitat bis 2002 in Abhangigkeit vom BMI im Jahr 1995

Von den 98 Patienten, die 1995 einen Body-Mass-Index [BMI) unter 19 hatten, verstarben 30 Pa-
fienten(30,6%) bis 2002. Von den 95 Patienten, die 1995 einen Body-Mass-Index von 12 und héd-
her hatten, verstarben bis zum Jahr 2002 sechs Patienten (6,3%. p<0.01).
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Abb. 5: Kumulatives Ubereben in Abhdngigkeit vorn BMI 1995

Fdr 17- bis 19-jahrige Patienten mit einem BMI von 19 und hdher betragt die Wahrscheinlichkeit
die ndéchsten funf Jahre zu Uberdeben 96%. Fur 17- bis 19-j@hrige Patienten mit einem BMI von
weniger als 19 befragt die Wahrscheinlichkeit die nachsten flnf Jahre zu Uberleben 73%. Der
Unterschied in der Uberebenswahrscheinlichkeit zwischen den beiden Gruppen ist statistisch
signifikant (p<0,01).
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4.2.2.2 Mortalitat bis 2002 in Abhangigkeit von VC
im Jahr 1995

Von den 114 Patienten, die 1995 eine Vitalkapazitét unter 80% hatten, verstarben bis 2002 32
Patienten (28,7%). Von den 74 Patienten, die 1995 eine Vitalkapazitat von 80% und besser hat-
ten, verstarben bis 2002 3 Patienten (4,1%, p<0,01).
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Abb. 6: Kumulatives Uberieben in Abhangigkeit von VC 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheiniichkeit von 17- bis 19-j@hrigen CF-Patienten mit einer Vital-
kapazitat ab 80% der Norm betrug 95%. Die 5-Jahres-Uberebenswahrscheinlichkeit der Patien-
ten mit einer VitalkapazitGt unter 80% der Norm betrug dagegen nur 77% (p<0,001).
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4.2.2.3 Mortalitat bis 2002 in Abhdngigkeit von FEV1 im Jahr 1995

Von den 132 Patienten, die 1995 eine Einsekundenkapazitdt unter 80% hatten, verstarben bis
2002 33 Pdtienten (25%). Von den 56 Patienten, die 1995 eine Einsekundenkapazitét von 80%
und besser hatten, verstarben bis 2002 2 Patienten (3,57%, p<0,01).
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Abb. 7: Kurnulatives Uberleben in Abhéngigkelt von FEV1 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit elner Einse-
kundenkapazitéit ab 80% der Norm betrug 98%. Die 5-Jahres-Uberebenswahrscheinlichkeit der
Patienten mit einer Einsekundenkapazitét unter 80% der Norm betrug dagegen nur etwa 78%
(p<0,001).
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4.2.2.4 Mortalitdt bis 2002 in Abhangigkeit von MEF,5 im Jahr 1995

Von den 139 Patienten, die 1995 ein MEFo5 unter 60% hatten, verstarben bis 2002 30 Patienten
(21.6%). Von den 40 Patienten, die 1995 ein MEF,5 von 60% und besser hatten, verstarb bis
2002 1 Patient (2,9%, n.s.=nicht signitikant, d.h. p>0,05).
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Abb. 8: Kumulatives Uberleben In Abhangigkeit von MEF,; 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jéhrigen CF-Patienten mit einem
MEF o5 ab 60% der Norm betrug 100%. Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit der Patien-
ten mit einem MEF,5 unfer 60% der Normmn betrug dagegen nur etwa 82% (n.s.).



Qualitatssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir 2002

4.2.2.5 Mortalitdt bis 2002 in Abhangigkeit von
Pseudomonas aeruginosa im Jahr 1995

Von den 141 Patienten, die 1995 Ps. aenuginosa (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 Uberieben in Abhéngigkeit von Pseudomonas aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-{Uberlebenswahrscheinlichkelt von 17- bis 19-jéhrigen CF-Patienten ohne Pseudo-
monas aeruginosa im Jahr 1995 betrug 88%. Die 5-Jahres-Uberiebenswahrscheinlichkeit der
Patienten mit Pseudomonas aeruginosa betrug 82% (n.s.).
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4.2.2.6 Mortalitdt bis 2002 in Abhdngigkeit von allen Parametern im
Jahr 1995

Von den 66 Patienfen (34,2%), die 1995 in dllen funf betrachteten Parametem unter den ange-
strebten Grenzwerien lagen (d.h. BMI < 19 und VC < 80% und FEV, < 80% und MEF;5 < 60%
und Ps. aerug. positiv) verstarben 21 (31.8%) bis zum Jahr 2002,

Von den 112 Patienten (58,0%), die 1995 in mindestens einem Parameter unter den angestreb-
ten Grenzweren lagen (d.h. BMI < 19 oderVC < 80% oder FEV, < 80% oder MEF.¢ < 60% oder
Ps. aerug. positiv) verstarben bis 2002 15 Patienten (13,4%).

Von den 15 Patienten (7.8 ), die 1995 in allen betrachteten Parametemn gut waren (d.h, BMI 219
und VC = 80% und FEV; 2 80% und MEF .5 2 60% und Ps. aerug. negativ) verstarb bis 2002 kein
Patient (0%, p < 0,001).
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Abb. 10: Kumulatives Uberleben in Abhdngigkeit vomn medizinischen Zustand 1995

Alle 17- bis 19-jahrigen Patienten, die 1995 einen Body-Mass-Index von mindestens 19 und eine
Vitakapazitét von mindestens 80% der Norm und eine Einsekundenkapazitat von mindestens
80% der Norm und ein MEF25 von mindestens 60% der Norm und keinen Pseudornonas aerugi-
nosa hatten Uberlebten die nachsten 5 Jahre,

89% der 17- bis 19-jahrigen Patienten, die 1995 in mindestens einem der obigen Parameter
schlechter waren, Uberebten die ndchsten 5 Jahre, Nur 72% der Patienten, die 1995 in allen
Parametermn schiechter waren, (berlebten die néichsten 5 Jahre. Der Unterschied in der Uberle-
benswahrschelnlichkeit 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 Qualitatssicherung Muko-
viszidose und Zwischenstand

Zu Beginn des Projektes .Qudlitatssicherung Mukoviszidose™ im Jahr 1995 wurden fUr das Jahr
2005 Ziele flr Ergebnisparameter bei 18-jahrigen CF-Patienten festgelegt. Nach einem weite-
ren Beobachtungsijahr, Nachmeldungen auch fir friihere Jahie und nach weiteren Datenkor-
rekturen soll der derzeitige Stand beschrieben werden (Tabelle 1).

Tabelle 1: Stand der Zlelerrelchung bel 18-jahrigen CF- Potlenten 1995, 1992 und 2002

| Stand 1995 | Stand 1999 stand 2002

Parameter . Zlel [ oo {p=62) - | .- (n=123),. | . (p=135),
BMI > 19 100% | 41,9 % | 55,%:% 57,7 %
FEV; = 80% 70% 18,0 % | 32,5% 30,3 %
ohne Ps, aeruginosa 30% _ 19,4 % 30,8 % 37,7 %

Im Jahr 2002 wiesen 57,7% der 18-jGhrigen CF-Patienten einen Body-Mass-Index von minde-
stens 19 auf und 30,3% hatten eine Einsekundenkapazitét von mindestens 80% der Norm. 26%
der Patienten hatten im Jahr 2002 einen Body-Mass-Index von mindestens 19 und gleichzettig
gine Einsekundenkapaziféf von mindestens 80% der Norm., Im Jahr 2002 wurde bei 37,7% der
18-Jahrigen kein Ps. aeruginosa gefunden. Nur 16% aller 18-J&hrigen erflliten im Jahr 2002 alle
drel geforderten Kriterien.,

Ausgehend von den Zielvorstellungen fur enwachsene CF-Patienten wurden auch fir 6- und
12-jahrige CF-Patienten Zielvorstellungen entwickelt, die in den Tabellen 2 und 3 mit dem der-
zeitigen Stand verglichen werden sollen.

Tabelle 2: Stand der Ztelerrelchung bel 12 -j@hrigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2002

- e e

S i Stand 1995 | Stand 1999 | Stand 2002

VParameter . ”Z"e] (n=104) (n=125) . | (n=127) .
LSG > 95 | 100% | 495% | 480% 480 %
FEV, = 80% 80% | 57,6 % | 57,3 % | 61,4 %

ohne Ps. aeruginosa 60% - | 38.3% 43,1 % 51,3% -



5 Entwicklung klinischer Parameter von 1995 bis 2002

Von 1995 bis zum Jahr 2002 hat sich der Anteil von 12-Jahrigen mit gutern Eméahrungszustand
bzw. guter Lungenfunktion aquBer einem Anstieg des FEV, in 2002 nicht wesentlich gedndert. Der
Antell von 12-jahrigen CF-Patienten, die sowohl ein Langen-Soll-Gewicht von mindestens 95 als
auch eine Einsekundenkapazitat von mindestens 80 % der Norm hatten stieg von 29% im Jahr
19956 auf 35% im Jahr 2002, 51,3% der 12-Jahigen waren im Jahr 2002 frei von Ps, aeruginosa.
Der Anteil von 12-Jahrigen, die alle drei Kriterien erflliten, stieg von 12% im Jahr 1995 auf 21%
im Jahr 2002.

Takelle 3: Stand der Zieleneichung bei 6-jahrigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2002

E = v ol v ol

| LSG =295 , 100% | &16%m | -S04% | 759%

. FEV, =z B0% | 100% | 758% | 70,9 % | 880%
ohne Ps. aeruginosa B80% 56 % 69,4 % 75,7 %

Von 1995 bis zum Jahr 2002 stieg der Anteil von 6-jdhrigen CF-Patienten mit einem Lén-
gen-Soll-Gewicht von mindestens 25 von 61,6% auf 75,9%. Det Anteil der Patienten mit einer
Einsekundenkapazital von mindestens 80% der Normn stieg von 75,8% auf 88%. Auch der Antell
von &-Jahrigen, die sowohl ein gutes Langen-Soll-Gewicht, als auch eine gute Einsekundenka-
pazitdt erreichten, stieg in diesem Zeitaum an - von 34% auf 55%. Im Jahr 2002 waren 75,7%
der 6-Jahiigen frel von Ps. aeruginosa. Der Anteil von 6-Jahrigen, die dlle drel Kiiterien erfliliten,
stieg von 20% im Jahr 1995 auf 48% im Jahr 2002.

5.2 Verlauf klinischer Parameter bis zum Jahr
2001 in Abhangigkeit von der Ausgangssitua-
tion 1995

Insgesamt enthdlt die Datenbank des Projektes Qualitdtssicherung Mukoviszidose" von 960
Cr-Patienten Verlaufsbeobachtungen fir durchgéingig alie Beobachtungsjahre von 1995 bis
2002, Andere Patienten sind erst nach 1995 in das Projekt einbezogen worden, inzwischen ver-
storben oder es fehlen einzelne Beobachtungsiahre, Von den in der Tabelie 1 fir 1995 analysier-
ten 62 18-jahiigen Patienten lagen nur fUr 15 volistéindige Verlaufsbeobachtungen vor. Von den
104 12-Jdhrigen der Tabelle 2 gab es 34 volistandige Verldufe, Von den 100 6-Jahrigen der Ta-
belle 3 gab es 60 volisténdige Verdufe. Um die Aussagekraft der folgenden Darstellung zu erthéd-
hen, wurden jeweils die 1995 um ein Jahr jungeren und diteren Patlenten einbezogen. Damiit la-
gen fir die Kohorte der im Jahr 1995 17- bis 19-Jahrigen 51 volisténdige Verdaufe, furdle 11- bis
13-Jahrigen 109 Verldufe und far die 5- bis 7-Jahrigen 161 Verldufe vor,
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In den folgenden sechs Abbildungen wurden die Patienten der drei untersuchten Alterskohorten
entsprechend ihrer Werte fur das Langen-Soll-Gewicht (bzw. flr den Body-Mass-Index) und far
die Einsekundenkapazitat im Jahr 1995 in zwei Gruppen unterteilt. AnschlieBend wurde der miti-
lere Verauf dieser Parameter in den Gruppen untersucht. Das mitlere Langen-Soll-Gewicht in
den beiden Langen-Scl-Gewichis-Gruppen der 5- bis 7-Jahrigen betiug 1995 90,6 (SD=4,3,
n=52) bzw. 103 (SD=6.8; n=107) {Abbildung 1). Dieser Unierschied ist stafistisch signifikant
(p=<0.,007). Bis zurn Jahr 2002 anderte sich das mittlere Langen-Soll-Gewicht in beiden Gruppen
nur geringflgig (90.8 £ 10,6 vers. 100,2 £ 13,7; p<0.,01). Unterteilt man dieselbe Alterskohorte
nach ihrerm FEV, im Jahr 1995, dann waren die Unterschiede im Langen-Soll-Geawicht nur ge-
nng (1995: 95,4 £ 7,3 vers. 100,5 £ 9.1; n.s., Abbildung 1).
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Abbildung 1: Entwicklung des mittleren Langen-Soll-Gewichtes von Patienten, die 1995
5 bis 7 Jahre alf waren, unfertellt In den Emdhrungssiatus bzw, die Lungen-
funktion im Jahr 1995

Die Gruppe der 5- bis 7-J&hrigen 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.; Abbill-
dung 2). Beide Gruppen verschlechierten sich bis zum Jahr 2002, wobei der Abstand etwa
gleich blieb (FEV|=77,4% £19.1 vers. 84,5% £ 21,0; n.s.). Der Unterschied im mittleren FEV; flr
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 mittleren Einsekundenkapazitét von Patienten, die 1995
5 bis 7 Jahre alt waren, unterteilt In den Erndhrungsstatus bzw. die Lungen-
funktion im Jahr 1995

In den beiden Langen-Soll-Gewichtsgruppen der Patienten, die 1995 11 bis 13 Jahre alt waren,
unferschied sich das Langen-Soll-Gewicht von 1995 bis zum Jahr 2002 um etwa 18 Prozent-
punkie (p < 0,01; Abbildung 3). Der Unterschied im Langen-Scll-Gewicht zwischen den beiden
FEV,-Gruppen war in allen Beobachtungsjahren gering, 5 Prozentpunkte und weniger (1995:
94,7 £ 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 mitllieren Langen-Soll-Gewichtes von Patienten, die 1995
11 bis 13 Jahre alt waren, unterteilt in den Emdhrungsstatus bzw. die Lungen-
funktion im Jahr 1995



Qualitdtssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir 2002

LSG 1995 »= 95 FEVH 1995 >= 80
| -'_‘*_.._._‘-‘—‘_\_‘\\.
80 | |

® i
£ LSG 1985 < 95
B e
|
L FEV1 1985 < B0 %
50
40
30 = = =
1984 1995 19896 1897 1998 1999 2000 2001 2002 2003 1994 1995 1996 18997 1998 1999 2000 2001 2002 2003

Zeitverlauf Zeitverlauf

Abbildung 4: Entwicklung der mitfieren Einsekundenkapazitat von Patienten, die 1995
11 bis 13 Jahre alt waren, untertellt in den Eméhrungsstatus bzw. die Lungen-
funitlon im Jahr 1995

11- bis 13-jahrige Patienten, die 1995 ein schiechteres Langen-Soil-Gewicht hatten, wiesen
nicht unbedingt auch eine schlechte Einsekundenkapazitét auf (Abbildung 4). Die Unterschie-
de im mittleren FEV, lagen in der Beobachtungszeit zwischen drei und maximal acht Prozent-
punkten und waren in keinem Jaht statistisch signifikant. 11- bis 13-jahrige Patienten, dle 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% + 22,1 vers. 86,2% + 24,5;
P < 0,01; Abbildung 4). Die Schwankungen flr den FEV; lagen in 2002 deutlich héher als 1995,

Bei den Patienten, die 1995 17 bis 19 Jahre alt waren, waren Body-Mass-Index und FEV, starker
komreliert ais bel den 11- bis 13-Jahrigen {Abbildungen 5 und 6). So betrug der mittlere
Body-Mass-index in den belden 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 (18,5 + 1,5 vers.
22,0£2,1; p < 0,001). Auch der mittlere Body-Mass-Index in den beiden FEV,-Gruppen blieb
uer alie Beolbachtungsjahre statistisch signifikant unterschiedlich (p < 0,05; Abbildung 5}. Hier
iagen die Standardabweichungen flr die beiden Gruppen zwischen 0,9 und 2,3.



5 Entwicklung klinischer Parameter von 1995 bis 2002

BMI 1995 >= 18 FEV1 1885 >= 80

22

21 .\/w

e M"‘
18 _‘_'_r__.-_.____.-—-—._.---' FEV1 1995 < 80 %

BMI 1995 < 19 [
16 | |

Bt
ta
=]

|

15 = - -

1994 1995 1986 1997 1998 1980 2000 2001 2002 2003 1994 1985 1996 1097 1698 1999 2000 2001 2002 2063
Zeitveriauf Zeitverlauf

Abbildung 5: Entwicklung des mittleren Body-Mass-index von Patienten, die 1995
17 bis 19 Jahre alt waren, unfertellt in den Emdahrungsstatus bzw. die
Lungenfunktion im Jahr 1925
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Abblldung 6: Entwicklung der mittleren Einsekundenkapazitat von Patienten, die 1995
17 bis 19 Jahre alt waren, unterteilt in den Erndhrungsstatus bzw. die Lungen-
funktion im Jahr 1995

Die signifikanten Unterschiede in der Einsekundenkapazitét bei den 17- bis 19-Jéhrigen 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. 0.5 + 10,0; p<0,001). Die Unterschiede
vefiingerten sich bei beiden Gruppeneintellungen bis zum Jahr 2002. Trotz gréBerer Streubreiten
blieben die Unterschiade statistisch signifikant (FEV; flr BMI-Gruppen 2002 49,4% + 23,3 vers,
64,1% = 23,7, p<0,01. FEV, fir FEV,-Gruppen 2002; 48,5% = 17.5 vers. 85,4% + 25,4;
p<0,001}.



Qualitatssicherung Mukoviszidose -Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir 2002

6 Projekt “"Qualitatssicherung
Mukoviszidose” - Stufe I1

B. Wiedemann, R. Koch?®’

In der Stufe Il werden bel jeder ambulanten Vorstellung Patienfendaten zu Komplikationen und
Sonderpreblemen, klinischen Messungen, Therapie, Laborbefunden und sonstigen Untersu-
chungen ethoben (siehe Seite 13-18).

Ziel der Stufe || des Projekies ist es, Zusammenhdnge zwischen Prozel- und Ergebnisqualitat zu
erkennen, um die Formulierung von Diagnostik- und Therapieleitlinien zu unterstiitzen und letzt-
endlich die Qualitdt der Behandlung von CF-Patienten zu verbesserm. Um hierzu Hypothesen for-
mulieren zu kGnnen, liefern seit 1996 folgende 9 Einrichtungen Daten:

Einrichtung

Aachen, Kinderarzipraxis RathausstraBe/ Kinderklinik RWTH (bis 1999}
Berlin, Krankenhaus Buch, "C. W, Hufeland”, 1. Kinderklinik (bis 2001)
Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Bereich Lungenklinik Heckeshom
Dresden, Universitdts-Kinderklinik, TU Dresden

Frechen, Kinderarztpraxis, Houptstraie

Hannover, Kinderklinik der MHH, Alot, Péad. Pulmologie

Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, Abt. Pneurmologie
Osnabrick, Kinderhospital Osnabriick

Tdbingen, Universitats-Kinderklinik, Poliklinik.

Neben diesen ¢ Einfichtungen beteiligen sich zunehmend auch andere Einrichtungen an Stu-
fe |l (slehe Tabelle 1 bis 3). Diese Einrichtungen nufzen das verbesserte Pafientendokumenia-
fionssystem CFAS flr ihre eigene Dokumentation und generieren damit praktisch nebenbei die
Stufe-li-Daten,

Die Einrichtungen
Berlin, Krankenhaus Lichtenberg
Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Affona
Kirchzarten, Kinderarztpraxis und
Worms, Stadtkrankenhaus, Kinderambulanz
haben mindestens drei Jahre lang Daten der Stufe il ethoben,

Die Auswertungen flr die Kapitel 6.1. und 6.2, erfolgen fur das Jahr 2002 fir diese 13 Einrichtun-
gen. Aus den anderen Einrichtungen liegen noch zu wenig Daten vor. Um die Anonymitdat der
Einrlchfungen zu wahren, wurde Ihnen in der folgenden Auswertung eine zufalige Nurmmer von
1 bis 13 zugeordnet.

in der neuen CFAS-Version werden vor allern die Therapiedaten detaillierter erfasst. Diese Daten
werden erst selt 2003 erthoben und stehen deshalb fir diese Auswertung noch nicht zur Verf-

gung.

1) TU Dresden, Medizin. Fakultat, inst. f. Med. Informatik u. Biometrie
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6.1 Strukturqualitat

6.1.1 Haufigkeit der Kontakte

In der Stufe |l des Projektes "Qualitdtssicherung Mukoviszidose” werden alle ambulanten Patien-
tenvorstellungen (regulare Besuche, Konsile, Noffélle und Kontakte aus anderen Anidssen) do-
kurmentiert, Stationdre Kontakte wurden bisher nicht berlcksichtigt. Die Tabellen 1 bis 3 geben
eine Ubersicht Uber das varhandene Datenmaterial.

Tabelle 1: Verteilung aller dokumentierten Patienten in den Einrichtungen

b | N, derEinrichiung ¥ i e e
= 2 loidc) 8. LS 8 onls Fe i Sl ) 8 se o Bt | i |- 43 | Suneme
1996 Bl | [ &zl =] -1-1-1] =
1997 | 29 | 150 |30 | @8 |92 | @@ |10 | @ | &2 | - | - |- -] vos
e || 27 | 138 [ged| 73 | 108 | @] - | ;2| @ | £ | - |la | -] me

laooe | 26 | 165 |mam| 73 | 113 | 12 | sm | 72 | 105 |35 | 26 | 7 | & | em

| 2000 | zr |0 || m [ 1a|] - |es| 72| - |8 |10 | 14| 2n]| e42

| 2000 | 20 | 178 |1a1 | 70 | 18 | - | 62 | s8 | 127 | 37 | 116 | 18 | 25 | o5
(2002 | 33 | - |53 e8 ! 18| - | ss| - |23 )19 |108)14l25] e
oo | 43 | 260 | 199 | 82 149 9 | 85 | 88 | 211 | 42 | 133 20 | 28 14367 |

11 Von 10 weiteren Eintichtungern wurden 204 weitere Patienten dokumentiert
(1998: 32 Patienten, 1999: 84, 2000: 77, 2007: 460, 2002 80)

2 verschiedene Patienten insgesamt pro Einrichtung

31 verschiedene Patienten insgesamt

Insgesamt wurden von 1996 bis 2002 von 1.436 CF-Patienten aus 13 Einichtungen ambulante
kinlsche Daten dokurmnentiert, Zwel Einrichtungen haben ihre Tellnahme 1999 bzw. 2001 been-
det. Fur 2002 liegen von einer weiteren Einrichtung kelne Daten vor,

Tabelle 2: Vertellung aller dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen

"' Hr. der Einrichtung *

SN N RS S el S E S AR
1996 8 94 . 23 | 67 |64 |03 26 | 67 | - | - | - | - | 482
1557 |58 | w67 | sam | w17 | 3s2 || 8 | 77 [ | - | - | - |- | 2ms
1998 |52 | 453 | 626 | 323 | %8 [3e7| - | 208 [ 272 | 2 | - | 4 | - | 2583
1999 49 | 433 684 | as0 388 | 22 | 78 206 | 224 142 (125 8 | 4 | 2813
2000 | 56 | 426 | a8 | 408 | 380 | - | 97 | us& | - | 100 192‘ 18 30 2454 |
2000 | 58 | 424 | 723 | 403 | 424 | - | 120 | 167 | 665 | 193 [ 118 | 24 | 64 | 3373 |
oz le2 | - lese | 2s1 | ass | - | ea )| - | aw | e |111] a4 7| 2106

Summe | 343 | 2.287 | 4.000 | 2.053 2.305 867 | 531 868 | 1579 615 | 546 68 | 172 16.234

4 Von 10 weiteren Einrichtungem wurden weitere 664 Kontakte dokurnentiert
(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 clien beteiligten Einrichtungen 3 ambulante
Kontakte pro Patient und Jahr dokumentiert,



Tabelle 3: Altersverteiiung der Patienten, die 2002 dokumentiert wurden

. Alter in
Jahren

0-5
6-11
12-17
218

| Summe

(n, in Klammem Prozent der Einrichtung)

i
13
(39,4}
8
(24,2}

| 8
' (24,2)

4
(12,1}
33

Y T
24
(15,7}

19 11
(12,4) « (16,2}
33 14
(21,6) | (20,6}
77 43

(50,3) | (63,2) |
| D ‘
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5
30
(25,4)
Sl
(26,3}
27
(22,9)
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(23,4}

18- 1]

B
5

(8.6)
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(22,4)

25

(43,1)

15 123
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58 | 123 |

4 N der I-Eil:lriéht-qng ST

10
3
{15,8)
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8
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2
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L1

1!
14
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29
(26,9)
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1
(7,1)
6
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4
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3
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13 Summe.

(382) £l
(250) 136
(382) 156

_ (145) 38|
25 1] 719 _

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

In der Abbildung 1 ist die prozentuale Haufigkeit der Bestimmung von GroBe und Gewichf, 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 reguldren Besuch in einer CF-Ambulanz. Der Anteil der Lungenfunkfionsmessungen bei
reguidren Kontakten ist von 1996 bis zum Jahr 2002 leicht zurlckgegangen. Fiir 2002 lagen
auch weniger mikrobiclogische Befunde vor.

Zu Beginn der Dokurmentation im Jahr 1996 wurden insgesamt nur wenige Patienten mit minde-
stens 3 ambulanten Kontakten dokumentiert (Abbildung 2). A 1997 lagen genltgend Daten fur
die Auswertung vor. Der Anteil der Patienten uber é Jahre, bei denen mindestens 3 mal amibu-
lant die Lungenfunktion bestimmt wurden, lag nur zwischen 25 und 39 Prozent. Der Anteil der Pa-
tienten, bei denen pro Jahr mindestens 3 mal Kérpergréle und —gewicht und Mikrobiclogie be-
stimmt wurde lag 2002 niedriger als in den Jahren davor.
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Abbildung 1. Haufigkeit bestimmter Untersuchungen bet allen regul&ren Kontakten
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Apbildung 2: Anteil der Patienten (ab 6 Jahre) mit mindestens 3 Bestimmungen pro Jahr

6.2 Prozessqualitdt: Problem-Diagnostik/Therapie

Die Stufe |l kann fir die Kontrolle addquaten diagnostischen und therapeutischen Handelns ge-
mMaB Leitlinien und Konsensusstaterments genufzt werden. Das Strategiepapier (Stern u.a. 2003)
fuhrt auf, wann z.B. Steuerungshinweise flr die Therapie beim Erstnachweis von Pseudomonas
aeruginosa erfolgen konnen. Gerade dieser Bereich kann in der néichsten Zeit durch die detail-
liertere Erfassung von Therapiedaten ausgebaut werden.

6.2.1 Ernahrung

In diesem Kapitel soll untersucht werden, wie oft bei Patienten der beteilligten Einrichtungen
2001 und 2002 Untergewicht vorliegt und ob ein Emdahrungsprotokoll aufgenommen bzw.
hochkdlorische Nahrstoffkonzentrate zugefUhit wurden.
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Tabelle 4: Hochkdlorisches Nahrstoffkonzentrat 2001 unabhangig vorm Emdhrungsstatus

Hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat (*}
Alters- —

I | Anzahl
gruppe TN Jy_ oral Son.t.:ie bl PEG | kein 4 Patienten
| 0-5 Jahre = 0 3 | X 190
‘ (32,6%) (2,1%) (65,3%)
91 7 131
| 6-11 Jahre (39,9%) 0 (3,1%) (57,5%) =
| 66 1 17 160
l 12-17 Jahre (27,3%) (0,4%) (7%) (66,1%) 242
100 1 19 257
> 18 Jahre (26,7%) | (0,3%) Gi) | hsw) | ...
319 2 47 672
alle (308%) | (02%) | (45%)  (s49%) | 10

(*) Mehrfachnennungen médglich

65% dller CF-Patienten haben 2001 unabhdngig vomn Emdhrungsstatus kein hochkalorisches
Nahrstoffkonzentrat erhaiten (Tabelle 4). Am Haufigsten (40% der Altersgruppe) wurde bei 6- bis
11-Jéhrigen hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat oral gegeben,

Lt. Konsensus liegt Untergewicht vor, wenn bei Kindem das Langen-Soll-Gwicht unter 90 liegt
bzw. wenn bei erwachsenen Patienten der Body-Mass-Index unter 18,5 kg/m? liegt. Verglichen
rit den Jahren 1998 und 1999 (Berichtsband 1999, 2000) ist der Anteil der untergewichtigen
12- bis 17-jahrigen 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
jefzt ein Body-Mass-Index erst unter 18,5 kg/m? und domals schon unter 19 kg/m?2 als ein Alarm-
signal flr Untergewicht gilt. In den Jahren 1996 bis 2002 sind zwischen 25% und 29% alier
Cf-Patienten untergewichtig. Von den 1.035 im Jahr 2001 betrachteten Patienten (Tabelle 4)
sind insgesamt 239 untergewichtig (Tabelle 5),
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Abbllidung 3: Anteil von Patienten mit Untergewicht 2001

Tabelle 5: Hochkaiorisches Nahrstoffkonzentrat 2001 bei Patienten mit Untergewicht

| Hochkalorisches N'eiﬁr_sgqff}'(@.zentrat (G e

e i . oral . Sop_de | PEG * - e kein : ngizz:ﬁen
0-5 Jahre 15 (55,6%) 0 0 12 (44,4%) 27
6-11 Jahre 23 (52,3%) 0 2 (4,5%) 19 (43,2%) 44
- 12-17 Jahre 23 (31,1%) 0 11 (14,9%) 41 (55,4%) 74
il = 18 Jahre | 47 (50%) | 0 11 (11,7%) 38 (40,4%) 94 '
alle 108 (45,2%) | 0 24 (10%) | 110(46%) 239 |

{*) Mehrfachnennungen maéglich

46% der untergewichtigen CF-Patienten haben 2001 kein hochkalorsches Nahrstoffkonzentrat
erhalten (Tabelle 5). Insbesondere in der Gruppe der 12- bis 17-Jahrigen ist dieser Anteil mit 55%
hoch.
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Tabelle 6 Hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat 2002 unobhongg vom Ernohrungsstotus

Hochkalorlsches Nahrstoffkonzentrat =

1

. Altersgruppe

..... . oral Sonde . PEG kein Pg?ig?lzn ‘
0-5 Jahre 28 (28,9%) 1 (1%) B (2,1%) 66 (68%) ' 97
6-11 Jahre 55 (43%) 0 4 (3,1%) 69 (53,9%) 128
12-17 Jahre 56 (36,6%) 0 9 (5,9%) 90 (58,8%) 153
| 218Jahre | 140 (36,4%) 4 (1%) 10 (2,6%) 235(61%) = 385
alle 279 (36,6%) = 5(0,7%) | 25(3,3%) 460 (60,3%) 763

(*} Mehrfachnennungen moglichrst

2002 (Tabelle &) ist der Antell der Patienten, die ein hochkalorisches Nahrstoftkonzentrat ethiel-
ten etwa so hoch wie 2001,
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Abbildung 4: Anteil der Patienten mit Untergewicht 2002

2002 (Abbildung 4) ist der Antell untergewichtiger 6- bis 11-Jahriger gelinger (etwa 16%) als
2001 (Abbildung 3, etwa 20%).
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Tabelle 7: Hochkalorisches Nahistoffkonzentrat 2002 bei Untergewicht

Hoch kaloris_ches_'lu\l'a'hrs_toffkc_);nzentrat' (*)

1 -Altersgruppe oral _ Som:j‘e‘ . PEG | kein Mngzeaﬂg; -
, 0-5 Jahre 9 (60%) 0 0 6 (40%) 15
6-11 Jahre 14 (66,7%) 0 0 7 (33,3%) 21
. 12-17 Jahre 22 (40,7%) 0 5 (9,3%) 28 (51,9%) 54
> 18 Jahre 54 (51,4%)  2(1,9%) 6(5,7%) | 45(42,9%) 105
alle 99 (50,8%) 2(1%) .. | 11(5.6%) . 86 (44,1%) | 1895

(*) Mehrfachnennungen moglich

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 Nahstoffkonzentraten in den Jahren 2001 und 2002 signifikant unterscheiden.

Tabelle 8: Langen-Sol-Gewicht bzw. Body-Mass-index und hochkalorisches

Nahrstoffkonzentrat
i LSG/ BMI 2001 (*) | Fallzahl | ~ LSG/ BMI 2002 (*) 1
| MW (SD) i'!KN p i MW (SD) Fallzaht P ‘
! Alter | ]a/ ek ‘ HKN ok e
| HKN °  HKN nein s HKNja | HKN ja/nein | O |
ja | nein 1y nein |
85,7 84,8 82,8 87
0-5 3. (4,3) 2,1) 15 /12 ns (5,5) (2.8) 4/5 ns
85,4 85,3 82,7 81,3
6-11 1. | (3,9) (4) 25/ 19 ns (5,3) (6.3) 106/6 ns
83,2 84,1 79,7 81,6
12-17 3. I 7 (5.2) 33/41 ns (8.2) B 15/ 23 ns
16,8 17,2 16,9 17
> 18 1. (1!2)_ _(%) ] 56/ 38 ns _(},2) " 77(}'72)7: 33/ 21: ns

(*) BMIin der Altersgruppe = 18 J.

(**1 vergleiche Fallzahlen fir HKN 2001 in Tabelle §;
“HKN ja” heiBt HKN oral und/oder PEG

(***) t-Test fUr unabhdngige Stichproben

Abkiizungen: LSG  Langen-Soll-Gewlcht (in %)
BMI  Body-Mass-Index (in kg/m?)
HKN Hochkalorsches Nahrstoffkonzentrat
MW Mittelwert
sD Standardabweichung
p Imturnswahrscheinlichkeit
ns nicht signifikant
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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 hdher als
der Mittelwert der zwdlf gleichalfrigen Untergewichtigen (84,8), die kein hochkalorsches Nahrs-
toffkonzentrat erhielten. Der Unterschied war nicht statistisch signifikant. Von diesen 27 Patienten
lagen fir 2002 nur noch von 9 Patienten Daten vor. Ahnlich sehen die Fallzohlen in den anderen
Altersgruppen unter 18 Jahre aus, so dass Aussagen hier schwierig sind. Bel den erwachsenen
Untergewichtigen unferscheidet sich der mittlere Body-Mass-Index in den Nahrstoffkonzentrat-
gruppen weder 2001 noch 2002 statistisch signifikant.

Tabelle 9: Langen-Soll-Gewicht bzw. Body-Mass-Index und Ermdahrungsprotokoll

i LSG/ BMI 2001 (*) = Fallzahl p | LsG/BMI 2002 (x) Falizahl p
Alter PROT r PROT
MW (SD) Py B MW (SD) | ja/nein | (")

PROT | PROT PROT | PROT |

ja_| wnein | (e i =l 0
|bs1 87 (835'52) 1 3% " s (! s - -
| 81,9 85,9 80,9 82,6
6110, 5 ) Y 6/38 | 0,019 @D gy | 4712 ns
| az-ipy | Bdsl a5 5 /68 ns 79,3 8.1l | 5,33 ns

(6,2) (6) / 45 (7.3 d |

16,7 17 16,2 174 ‘ '
2 18 ). gt @ 14 / 80 ns (L4 () | 12744 0014

(*) BMIlin der Atersgruppe = 18 J.
(**)] nichtparametrischer t-Test fur unabhdngige Stichproben

Abkdrzungen: PROT Emd&hrungsprotokoll
weitere siehe Tabelle 8

Das mittlere Langen-Soll-Gewicht bzw. der mittlere Body-Mass-Index bei den untergewichtigen
Patfienten mit Emdhrungsprotokoll ist etwas geringer als bei denen ohne Emanrungsprotokell. in
zwei Fallen liegt statistische Signifikanz (p<0,05) vor. Flr den einen Patienten unter 6 Jahren mit
Emdhrungsprotokoll ist keine statistische Aussage mdglich.
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6.2.2 Diabetes mellitus und oGTT

Diabetes mellitus liegt vor, wenn auf den Erfassungsbédgen Diabetes mellitus, orale Antidiabeti-
ka oder Insulin angegeben ist. Im Gegensatz zum Berichtsband 2001 ist in Abbildung 5 der An-
feil der Patienten mit Diabetes mellitus entsprechend dieser Festlegung dargestellt, Betrachtet
wurden alle Patienten der urspringlich an Stufe |l tellnehmenden 9 Einrichtungen,

Von den Patienten unter 10 Jahren haben im Mittel 1,4% einen Diabetes mellitus. Bei den dite-
ren Patienten sind es 10.5% (bei 10- bis 1 7-Jéhrigen) und 23% (bei Erwachsenen, Abbildung 5}
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Abbildung 5: Anteil der Patienten mit Diabetes mellitus (Daten der Stufe | und 1)

Es wird empfohlen, dass bei CF-Patienten ohne Diabetes mellitus ab einem Alter von 10 Jahren
jahrlich ein oGTT durchgefihrt werden soll. Anhand der Stufe II-Daoten solite gepriift werden, wie
oft i Jahr 2002 in solchen Fdllen ein derartiger Test durchgeflhnt wurde und ob das oGTT nor-
mal war.
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Tabelle 10:  oGTT bei CF-Patienten ab 10 Jahren ohne Diabetes mediitus fur die Jahre 2001

und 2002
s 2001 | 2002
ies 1L ¥ 10-17 Jahre | = 18 lahre 10-17 Jahre | =18 Jahre
| Zahl der Patienten in 234 315 135 297
der Altersgruppe
mit / ochne Diabetes 27 7 207 99 / 216 10/ 125 77 1 220
‘ mellitus
i dsgl. in % 11,5/ 88,5 31,4/ 68,6 7.4/92,6 25,9/ 24,1
ohne Diabetes mellitus
umd vt / obwis pGTT 52/ 155 39/177 37/88 32/ 188
dsgl. in % 25,1/74,9 18,1/ 81,9 29,6 /70,4 14,5/ 85,5
| ohne Diabetes melli-
tus, mit oGTT: oGTT 39/13 23/ 16 29/8 18/ 14
normal ja / nein
|‘ dsgl. in % 75/ 25 59/ 41 78,4/ 21,6 56,3/ 43,8

Die Ergebnisse zeigen, dass nur bei 15 bis 30% aller CF-Patienten, die dlter als 10 Jahre sind und
bisher keinen Diabetes mellitus haften, ein ambulantes oGTT durchgefuhit wurde, Von diesen
waren 22 bis 44% nicht normal. Selbst wenn man davon ausgeht, dass einige stationdr durch-
geflhrte 0GTT's durch die bisherige Datenerfassung in Stufe [l 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 Pravalenz und Inzidenz verschiedener Keime

Tabelle 11 zeigt eine Ubersicht Gber gefundene Keime bei im Jahr 2002 bei ambulanten Kon-
takten durchgefUhre mikrcbiclogische Untersuchungen. Dabei wurde pro Patient gezahlt, ob
der entsprechende Keim 2002 mindestens einmal oder nie gefunden wurde. Auf der  Europdi-
schen CF-Tagung in Belfast wurde gezeigt, dass die Angaben zur Prévalenz von Keimen zahlen-
massig sehr stark davon abhangen, wie die Prévalenz definiert wird. Das muss man bei Lander-
vergleichen fir Pravalenzangaben flr Keime berlcksichtigen.

Im Allgemeinen ist die Pravalenz einer Erkrankung definiert als Quotient aus der Zahl der Erkrank-
ten, dividiert durch die Zahl der insgesamit in der Zeit mit diesemn 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 mikrobiclogischen Befunde des Patienten im Jahr aufgetreten oder
* in der Mehrzah! der mikiobiclogischen Befunde des Patienten im Jahr aufgetreten.
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Tabelle 11; Prévalenz verschiedener Keime 2002

L e

| Ay Pseudo!'nonas Burkholqeria ! Xanthomqr)as ' !—iémophil. Staph. anqere

| | =aeruginosa cepacia maltophilia influenzae | aureus Keime
0-51. 17,3% ‘ 0% 0% 21,2% 63,1% 54,7%
6-11 1. 36,1% 1,5% 15,7% 26,1% | 48% 39,2%

 12-17]. 56,8% 6,5% 13,6% 3,8% | 50% 37,9%
218 1. 76% 8,5% | 19,2% | 11,4% | 47,2% | 46,9%
alle 56,3% 52% | 14% | 14,2% t 50,6% | 44,6%

Die 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 Pubenat ab. Die
Pravalenz von Xanthomonas rmaltophilic schwankt um die 20% und die "anderer Keime” zwi-
schen 65 und 75%. Die Prvalenz ven Burkholderia cepacia steigt mit dem Alter geringflgig auf
etwa 5% an.
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Abbildung 6: Pravalenz von Keimen in der Stufe Il von 1996 bis 2002

PA  Pseudomonas aeruginosa
BC  Burkholderia cepacia

XM Xanthomonas mattophilia
HI Hamophil. influenzae

SA  Staph. aureus

AK  ondere Keime
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Aussagen zur Inzidenz von Keimen sind eigentlich nur bei fest definiertern Ausgangspunkt mog-
lich. In die folgenden Betrachtungen wurden alle Patienten einbezogen, die bei der ersten Ver-
laufsbeobachtung seit Beginn der Stufe Il den entsprechenden Keim nicht hatten.

Tabelle 12: Eistnachweise verschiedener Keime pro Jahr

Pseudomonas = Burkholderia = Xanthomonas Hamophil. Staph. andere

. Jahe aeruginosa cepacia | maltophilia  influenzae | aureus Keime
1997 25,6% 0,4% 6,3% 10,5% 29,6% 44,1%
1998 23,6% 1,4% 6,6% 10,5% 24,5% 28%
1999 21,6% 0,5% 6,3% 10% ! 16,7% 20,8%
2000 17,1% 0,4% 5% 10,2% 21,1% 25,9%

‘ 2001 13,8% 1,2% 7,2%% 9,3% 28,1% = 24,4%
2002 ke _0,8% + _3,2% 8,8% 89%  19,3%
alle 19,2% 0,8% |- 6% 10% - 22,6% 28,2%

Tabelle 13: Erstnachweise verschiedener Keime pro Allersgruppe

Alter Pseudo_monas Burkholc!eria Xanthomqr}as !-Iéirnophil. Staph. andere

| aeruginosa cepacia maltophilia influenzae | aureus Keime
0-51. 17,1% 0,2% 6,9% 24% | 36,6% 36,37% |
6-11 ). 16,6% 0,8% 5,8% 184% | 289% | 28,1% |
12-17 1. 19,4% 0,5% 4,4% 6,5% | 23,7% | 24,4% |
218 J. 27,7% 1,3% 6,5% 4,3% 13,8% 27,9% |
alle 19,2% 0,8% 6% 10% 22,6% 28,2% |
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6.3 Ermittlung von “"Bestergebnissen”

Ein Ziel der Stufe: Il ist es, die Einrichtungen mit Patienten im besten Gesundheitszustand zu identi-
fizieren, um den Prozed der Qualitdissicherung zu unterstutzen.. Wenn ein geeignetes System
zur Ermittlung der besten Ergebnisse gefunden wird, soll es spdter auch auf die Daten der Stufe |
angewendet werden. Das Bundesministerium flr Gesundheitswesen will fir drei Jahre Forder-
gelder fur ein Modellprogramm “Benchmarking in der Patientenversorgung” zur Forderung der
Medizinischen Qualitatssicherung zur Verfigung stellen, Der Anfrag zum “Benchmarking von
CF-Ambulanzen” gehdrt zu den angenommenen Projekten.

Das Benchmarking-Projekt wird voraussichtlich im Septermber 2003 beginnen. In dieses Projekt
werden dlle bisherigen Effahrungen des Projektes "Quadlitatssicherung Mukoviszidose” Stufe | und
i einflieBen und den Qualitatssicherungsprozed auf eine neue Stufe stellen.

Unabhangig von diesem Projekt wird sich die Gruppe der an der Stufe [l beteiligten Einrichtun-
gen im September 2003 treffen, um die bisher anonym voriegenden 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 eneichen. Die ge-
eignetste Methode, eine multivariate Bewertung von Einrichtungen vorzunehmen, ist aus mo-
mentaner Sicht ein risikoadjustiertes Ranking. Hier munden zum Einen verschiedene Ergebnis-
parameter in eine Gesamitbewertungszahl pro Einfichtung und es werden verschiedene "Risiko-
faktoren”, die von vornherein unterschiedliche Ergebnisse flr die Einfichtungen erwarten lassen,
wie 2.B. die Altersstruktur der Patienten, bei der Bewertung berlcksichtigt.

Mehr zur Methode kann u.a. im Berichtsbband 2001 nachgelesen werden.
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6.3.1 Entwicklung eines Risikopradiktors

In die Analyse soliten die Verlaufsdaten Uber mindastens die lefzten drei Jahre fir die Einrichtun-
gen 1 bis 5und 7 bis 9 eingehen (vergleiche Takelle 1). Im Folgenden werden diese Jahre mit
2000 bis 2002 bezeichnet und die Daten bei eveniuellen Licken entsprechend umkodiert. Da
in diesen Einlichtungen die Betreuung in den lefzten Jahren kontinuierlich fortgefdhrt wurde, ist
diese Vorgehensweise vartretbar. Als erwlinschtes Zielereignis wurde eine Einsekundenkapazitat
von rmindestens 80% der Norm (FEV, = 80%) im letzten Jahr zugrunde gelegt.

Als potentielle Risikofaktoren, die dieses Zielereignis beeinflussen kénnen, gingen folgende Va-
ricblen In das Modellwahiverfahren zur Suche eines optimalen Pradiktormodells ein:

* Geschlecht,

* Ajter (In den Stufen bis 11 Jahre, 12-17 Jahre, 18-23 Jahre, 24-29 Jahre, 30 Jahre oder
dlter),

* Genotyp (in den Stufen AF508-Homozygot, AF508-Heterozygot, Andere),

* Exokrine Pankreasinsuffizienz jo/ nein,

* Ps, geruginosa jeweils positly in den Jahren 2000 bis 2002 jo/nein,

* B. cepacia jewells positiv in den Jahren 2000 bis 2002 ja/nein,

¢ IgG jeweils ethoht (d.h. Uber derm Normalbereich) in den Jahren 2000 bis 2002
ja/nein,

* Emdhrungszustand in den Jahren 2000 bis 2002 schlecht/gut (d.h. Langen-Soll-
Gewicht < 90% / = 90% bzw. Body-Mass-Index < 19kg/m?/ = 19 kg/im2),

* Zahl der dokumentierten arzilichen Kontakte in den Jahren 2000 bis 2002 und

* Abnahme der Einsekundenkapazitat von 2000 bis 2002.

Als beste Pradiktoren zur optimalen Vorhersage des Zielereignisses (FEV, = 80%) erwiesen sich
folgende Merkmale:;

* Alter,

* Ps. aeruginosa positiv im Jahr 2000,

* IgG im Jahr 2002,

* Emdhrungszustand im Jahr 2002 und

* Die Zahl der dokumentierten drztlichen Kontakte in den Jahren 2000 bis 2002,

Die Tabelle 14 zeigt die Koeffizienten der gefundenen Riskopradiktoren im optimalen logisti-
schen Madell,
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—

Tabelle 14: Koeffizienten der Risikofaktoren im optimalen logistischen Modell

© Regressic B

: : W;t/' Regressions- 1) 2)
A Kodierung  koeffizient _OR | QS%C_I_ P
_Konstante 1,85 | —
~_bis 11 Jahre 1 (Ref.) | . 0,000
 12-17 Jahre -0,47 063 | 035..1,1
Alter ~ 18-23 Jahre -0,19 0,83 0,39 ... 1,8
~ 24-29 Jahre -2,13 0,12 0,02 ... 0,58
(- | =302Jahre  -2,24 0,11 0,04 ... 0,29 1
Ps. aeruginosa nein 1 (Ref.} 0,010
2000 e ' ) ja | -0,66 0,52 | 0,31...0,86 |
<2s _ 1 (Ref) . 0,000
S S > 2s 1,19 B3 | 08. 53 |
LSG = 90% /
Ernahrungs- | ~ BMI = 19 kg/m? S AN -
zustand 2002 LSG < 90% /
| BMI < 19 kg/m? -1,03 0,36 02 5. 0,637_ |
dokumentierte
arztliche Anzahl -0,174 0,84 (037 (NI | 0,05
Kontakte 2000 | M 1k # ] il IS
dokumentierte f
. arztliche Anzahl -0,214 0,81 0,68 ..0,95 0,011
Kontakte 2001 | =l
dokumentierte
arztliche Anzahl 0,21 1,23 1,04 ... 1,46 0,017

Kc_)nti kt_e 2002_

o -l ~

L Odds Ratio zur Referenzkategorie (Ref.)
2 p-Wert im LR-Test des Logitmodeils

Der gefundene Risikopradiktor ("Endmodell’) ist das Ergebnis einer schrittweisen Entwicklung el-
nes optimalen logistischen Regressionsmodelis. Dabei werden potentielle Risikovariable schritt-
weise aufgenommen und wieder entfernt, je nach ihremn im aktueilen Modellwahlschritt multi-
variat pradiktiven Beitrag. Wie in multivariaten Modellen Oblich, darf far die im Endmodell ent-
haitenen Variablen nicht ohne weiteres Kausalitat angenommen werden. Ebenso darf nicht far
die im Endmodell nicht enthaitenen Variablen angenommen werden, dal sie keinen Einflul
auf das Zielereignis FEV; = 80% haben. Vielmehr besteht das Endmodell aus einer Variablen-
kombination, mit der eine bestmogliche Ubereinstimmung der Vorhersage mit dem tatsachlich
zu erwartenden Zielereignis emreicht wird und zugleich eine gewisse statistische Optimalitat ge-
geben ist, Das Odds Ratio fUr die Altersstufen gibt 2.B. an, dass sich mit zunehmendem Alter die
Wahrscheinlichkeit flr eine FEV, Uber 80% veringert.

Insgesamt wird mit diesermn Modell in der Lemstichprobe 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 beziiglich inrer inzidenzrate fur eine FEV, von min-
destens 80% der Norm basieren auf der Abweichung zwischen tatschlich beobachteter (ro-
her) Inzidenzrate und der aufgrund des Risikoprofils der Eirichtung erwarteten (prediktierten) Inzi-
denzrate. Die ewartete Inzidenzrate ergibt sich dabei aus dem Mittelwert der vorhergesagten
Inzidenzraten der Einrichtung entsprechend des Risikoprofiles, d.h. des jeweils spezifischen An-
teils von Patienten mit hohem und niedrigem Risiko. Die adjustieten Inzidenzraten beziehen sich
dann alle auf das einheitliche, mitiiere Risikoprofil Uber alle Einfichtungen und sind somit unter-
einander vergleichbar,
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Rangplatz/
Einrichtung
1/ Einrichtung 21 —eo—— B X
2 / Einrichtung 32 ——
3 / Einrichtung 63 -,
4 { Einrichtung 18 — -
5/ Einrichtung 46 Hille——
6/ Einrichtung 19 X *
7 / Einrichtung 72 M- B
8 / Einrichtung 90 - X L

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100
Inzidenzrate [%]: @ adjustiert (95%Cl), X roh, ® prediktiert

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 kdnnten, erhielten sie in der Abbildung 8 neue anonyme zweistelli-
ge Nummermn. FUr die Diskussion dieser Ergebnisse in der Gruppe der an Stufe Il beteiligten Ein-
richtungen, die den Austausch von Erfahrungen infensivieren soll, werden diese anonymen Be-
zeichnungen offengelegt, In Abbildung 8 bezeichnet die senkrechte gestrichelte Linie den Mit-
telwert der vorhergesagten Inzidenzraten dller Einvichtungen entsprechend des Risikoprofiles.
Die Rangreihenfoige ergibt sich aus den adjustierfen inzidenziaten. Die Einrichtung 21 schnei-
det dabei am besten ab. Beobachiet wurde 2002 fir die Einrichtung 21 ein Anteil von 64% Pa-
tienten mit einer FEV, von mindestens B0%. in dieser Einrichtung ist auch nach Adjustierung der
Artteil der Patienten mit einer FEV; von mindestens 80% mit ca. 42% am héchsten. In der Ein-
richtung 90 mUBte der Antfeil der Patienten mit einer FEV, von mindestens 80% aufgrund des Ri-
sikoprofiles wesentlich hoher sein, als er fur 2002 beobachtet wurde.

Mit diesern Hintergrundwissen wird die Diskussion moglicher Therapieunterschiede interessant
sein.
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7 CFAS-EDV-Arbeitsgruppe

7 CFAS-EDV-Arbeitsgruppe

R. Ziebach, Tiibingen

Die neue Programmversion CFAS 2.0 kam im Berichtzeitraurn heraus und wird zwischenzeitich in
73 Ambulanzen flr die Online-Patientendaten-Dokumentation genutzt. 88 % der jahriichen Er-
hebung von Patientendaten geschieht mittels CFAS,

Diese neue Version ist (bis auf das Modul Therapieplan) modulunabhéngig nutzbar und bietet
auch fdr den unerfahreneren Nutzer kleine komfortable Details, wie die Berechnung von Lan-
gensoligewicht und Bodymass-index direkt im Qualitatssicherungsbogen Stufe I,

Im ndchsten Schritt wird auch der Therapieteil in den QS-Bogen komplett modulunabhangig
sein- wir streben eine deutlich schiankere Programmversion an, die vorwiegend aus den Ele-
menten der Q3-Bdgen und wenigen Modulen besteht. Dies ist nach Beendigung der ERCF-Da-
tfenerhebung und damit entfallender Notwendigkeit entsprechender Programmanteile in CFAS
gut méglich und wird hinsichtlich neuer Updates (z.B. im Hinblick auf das Benchmarking-Projekt)
Kosten sparen und Programmierungsschiitte beschleunigen helfen. Nach unserem Kenninis-
stand werden die Module (z.B. Labor, Mikrobiologie) ohnehin kaum genutzt. Lout einer im ZQ
durchgefuhren Kundenzuftiedenheitsanalyse bei den feilnehmenden CF-Ambulanzen ist he-
rousgekommen, dass CFAS zu 47 % fur die Efassung der Qualitétssicherungsdaten benutzt wird
und nur zu 29 % flr die gesamte Patientendokumentation genutzt wird,

Die seit longem ungeldste Schniftstellenproblematik [Datenirnport von Daten aus Klinikinformar-
tionssystern/Laborsystem in CFAS und umgekehrt) ist insofern in Bearbeitung, als Vorschiaige zur
Prifung u.a. der Kostenfrage vom Z& beim Mukoviszidose e.V, vorgelegt wurden.,

Wir hoffen weiterhin auf regen Informationsfluss. Fragen, Kiitk und Veroesserungsvorschidge
richten Sie bitte an das Z& (Herr Busse).
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8 Bericht der Strukturkommission

H.-G. Posselt, Frankfurt/Main

im Jahre 2002 wurden die strukturellen Bedingungen der zeriflizierten Mukoviszidosezentren mit-
tels eines Fragebogens Uberpruft. Gleichzeitig wurden die Aktivittiten im Rahmen der Qualitéts-
sicherung Mukoviszidose beweret, FUr 3 Mukoviszidose-Zentren wurde eine zeltlich begrenzie
Rucknahme der Zerifizierung festgelegt, da bel diesen Zentren eine ungentgende Tellnahme
an der Qualitaissicherung Mukoviszidose in den vergangenen Jahren registriert werden musste,

Im Kalenderjahr 2002 konnten 3 Antrge auf Zerifizierung von Mukoviszidose-Ambulanzen posi-
fiv beschieden werden. Gleichzeitig stellten 3 Zentren im Kalenderjahy Ihre Tatigkeit ein. Hierist zu
erwahnen, dass es sich hierbei bedaueriicherweise um 2 Zentren handelte, die ewachsene Pa-
tienten betreuten und die Einstellung der Versorgung mit der ungendgenden finanziellen Vergu-
tung der Patientenversorgung begrundeten. Die Zerifizierung von 2 Mukoviszidose-Zentren
miusste im Kalenderjahr 2002 widerrufen werden,

Somit sind derzeit 80 Mukoviszidose-Zentren flr das Kalenderjahr 2003 zertifiziert, Hierunter befin-
den sich 10 Einichtungen die nahezu ausschiiellich erwachsene Patienten betreuen. 9 3

Im Kalenderjanr 2003 wird sich die Strukturkommission schwerpunktmaRig damit befassen, die
Versorgungsqualitat der Mukoviszidose-Patienten in Deutschland zu verbessern. Es soll ein Re-
gelwerk erarbeitet werden, das soweit méglich eine fiichendeckend gleichwertige und ver-
gleichbare medizinische Verscrgung bei den Patienfen in Deutschiand sicherstellt. Hierzu solien
sich die Mukoviszidose-Zentren verpfliichten anhand von zu erarbeitenden Leitiinien die Versor-
gung ihrer Patienten zu gewdhrieisten. Gleichzeitig werden die Mukoviszidose-Zentren verpflich-
tet sich in regionalen Qualitatszikeln mit benachbarten Zentren regelmdBig auszutauschen
und Problempatienten zu diskutieren. Es ist geplant auf der kommenden Jahrestagung der
Deufschen Mukoviszidose Gesellschaft die Strukturkormmission personell zu erweitern, um die in
Zukunft deutlich groBere Arbeitsbelastung effizient leisten zu konnen.
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9 Kommentar und Perspektiven

M. Stern, Tibingen

9.1 Ziele

Dieser Kommentar dient dls roter Faden durch den ausfuhrichen Berichtsband 2002, Der Be-
richt bieibt der Ubersichtlichkeit halber gestrafft. Das vollsténdige Zahlen- und Tabellenwerk ist
auf Anfrage beim 2Q Hannover erhaltlich. Eine zusatzliche Kurzversion wird im Jahr 2003 wieder
erscheinen (aufrufbar im Intemet www. zg-Qekn.de oder www. mukoviszidose-ev.da).

Das Projekt Qualittssicherung Mukoviszidose besteht seit 1995 und hat folgende Ziele zum Tell
bereits eneicht:

* Reprasentative Erfassung;
* Verbesserung der Versorgungsqualitat;
* Vemetzung der Versorgungseinnchtungen regional, natfional, intemational.

Als langfristige Ziele wurden bis zum Jahr 2005 festgesetzt (RIENHCFF 1995);

* Alle Patienten erreichen das 18. Lebensiahr und haben zu diesem Zeitpunkt eine
abgeschlossene oder weitetflhrende Schulausbildung.

* |hr Langen-Sol-Gewicht betragt 95 % und mehr.

* e Vitalkapazitat betrégt 80 % und mehr,

* 7Zu 30 % bestent Freiheit von Pseudomonas aeruginosa und Burkholderia cepacia.

* Massivkomplikationen (Hamoptoe, Pneumaothorax, Globalinsuffizienz) sind nichit
aufgetreten.

Fiir die jingeren Altersgruppen wurden folgende Ziele bis zum Jahr 2005 festgesetzt:

* Alle Sechsidhrigen emeichen ein Langen-Soll-Gewicht von 95 % und mehr.

* |hre Sekundenkapazitat betragt 80 % und mehr.

* Zu 80 % besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa.,

*  Alle ZwdlifiGhrigen erreichen ein Langen-Sol-Gewicht von 25 % und metr.

* 80 % der Zwdlfighrigen weisen eine Sekundenkapazitat von 80 % und mehr auf,
= Zu 60 % besteht Freiheit von Pseudomonas aeruginosa.

An diesen Zielen kassen sich die Fortschritte in der Verbesserung der Versorgung messen. Der
Soll-Ist-Vergleich ergibt derzeit noch erheblichen Handlungsbedart [24],
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9.2 Qualitatssicherung Mukoviszidose 2002,
Stufe I

9.2.1 Basisdaten

Im Jahr 2002 wurden mit Stichtag 01.06.2003 insgesamt 5.997 Patienten mit Mukoviszidose er-
falt, Diese Zahlist wieder etwas hdher dls die des Vorjahres, Der Anteil der Patienten, die inr Ein-
verstandnis zur Auswertung nicht erkiarnt haben, betragt 4 %. 89 Einrichtungen haloen inre Patien-
ten gemeldet. Leider ergibt sich fur das Jahr 2002 eine vorléiufige Ricklaufrate von nur 53 %.
Diese Zahl muB durch fretwillige Nachmeldungen und gezielte Nachfragen wieder angehoben
werden, Ziel bleiben zum Jahresende 2003 80 % Rucklauf. Lucken gibt es im Bereich erwach-
sener Patienten und im Bereich gréBerer Ambulanzen mit unvolisténdigen Meldungen. Bei der
Uberpriifung der Zertifizierung durch die Strukturkommission werden volistandige Meldungen un-
abdingbare Voraussetzung fur die Aufrechterhaltung des Ambulanzzerfifikats sein.  Erste ent-
sprechende Eingriffe der Strukturkermmmission sind aus der gegenwdartigen Liste der beteiligten
Ambulanzen 2002 (vgl. Kennzeichnung der zertifizierten Ambulonzen mittels Sternchen) erkenn-
bar. Besonderes Augenmerk verdienen die Ambulanzen, teils mit Zertifizierung, von denen bis
zum 01.06.2003 fur das Jahr 2002 noch keine Daten vorlagen.

Der Abdiuck der Erhebungsbdgen wird in diesem Jahr um die Erhebungsmasken fUr die Stufe I
Daten nach CFAS 2.0 erweitert. Erhebungsbogen gibt es fur die Stufe |l nicht mehr. Stationare
Daten werden jetzt mit erhoben, Therapiedaten und mikrobiologische Befunde werden ausfuhr-
lich erfalt.

Die Zahl der Neudiagnosen liegt mit 81 gegendber 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
Regeifall von der Transplantationsambulanz, aber zusatziich auch von der zur Transplantation
einweisenden Einrichtung weiterbetreut werden.

In der Ambulanzsfruktur zeigen sich im Jahr 2002 rGckldufige Trends. Auch weiterhin betreuen
35 kleine Einrichtungen (bis zu 20 Patienten) 15 % aller Patienten. Leider ist der Antell gemelde-
ter erwachsener Patienten, die in Erwachseneneinrichfungen betreut werden, gesunken, Hier
falit eine geringe Zahl nicht oder nicht vollstandig meldender Einrichtungen besonders ins Ge-
wicht., Die mittlere Zahl von Patienten, die den Einrichtungen zugeordnet werden, betrGgt fir
die insgesamt erfaliten Patienten 67, fir die fatsGchlich im Jahr 2002 gemeldeten Patienten le-
diglich 35. Dies ist im internationalen Vergleich sehr wenig.

Die Globaldaten der Altersstrukiur zeigen jetzt ein mitfleres Lebensalter von 17,2 Jahren. Diese
Zahlist leicht rickaufig (von 17.5). Der Anteil der Patienten im Alter von 18 Jahren und mehr be-
tragt 48,6 %. Im Vergleich mit dern 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 Jahien. Die Sozigldaten (Parnerschaft, eigene Wohnung, Berufsausbildung, Berufstétigkeit)
zeigen weiterhin gunstige Daten. Nur 2 % der gemeldeten Patienten sind arbeitslos, 5,4 % sind
berentet.

Die liste der fehlenden Daten umfalt besonders: Diagnosezeitpunkt, Lungenfunitionsdaten
von den Patienten im Alter von sechs Jahren aufwarts sowie das Immunglobulin G. Um diese
zum Teil wichtigen Lucken nicht unndtig durch die weiteren Erhebungsjahre zu tragen, ist seitens
der Einrichtungen jetzt punktuelles Nacharbeiten dringend erfarderlich.

Sowaohl fur den mittels Stufe | erhobenen Therapieteil als auch fUr die Ergebnisqualitat bleibt der
diesjahrige Berichtsband im Vergleich zum Jahr 2000 deutlich gestrafft. Sémitliche Daten sind
aber auf Anfrage beim Z& Hannover erhdlilich (z. B. Antfibiotikatherapiegruppen, tabellarische
Ergebnisdarstellungen in Abhdngigkeit vom Einrichtungstyp). In der Analyse der Emdahrungsda-
ten fallt auf, daB immer noch 23,6 % der Patienten bis 18 Jahre ein Langen-Soll-Gewicht unter
20 % und 35,4 % der erwachsenen Patienten einen Body Mass Index unter 19 aufweisen. Kleine
Verbesserungen vor allem bei den Kindern éndern nichts an der Tatsache, dal wir von den pro-
jizierten ZielgroBen (siehe oben} noch weit entfemt sind.

Es zeigt sich emeut, daB der Gruppenvergleich der Einrichtungstypen hinsichtlich verschiedener
Ergebnisparameter nicht besonders ergiebig ist. Demgegenuber wird die ambulanzbezogene
Einzeldarstellung, die im Vorjahr eingefGhrt wurde, immer wichfiger. Gerade irm Bereich der un-
erkidrten Spitzendaten haben sich hier seit dem Vorjohr deutliche Verschiebungen ergeben,
die eine Spezialanalyse geradezu herausfordem (vgl. Langen-Soll-Gewicht und Body Mass In-
dex 100% narmnal mit den entsprechenden anonymisierten Einrichtungsnurmmem 2001 und
2002). Hier sefzt das Projekt Benchmarking mit offenem Vergleich der tellnehmenden Einrich-
tungen ein. Ahnliches gitt auch fir die Lungenfunktionsdaten: Hier gibt es ebentalls unerkicirt
gunstige Daten flr einzelne Ambulanzen, die flr die Jahre 2001 und 2002 nicht identisch sind.
Es fallen zusGizlich einzelne Einichtungen auf, die keine Lungenfunktionsdaten gemeldet ha-
ben. lhre 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 mikrobiclogischen Daten der Stufe | zeigt keine wesentlichen Verschiebungen
gegenuber den Vorjahren: 37,2 % der Patienten bis 18 Jahren und 72,9 % der erwachsenen
Patienten sind dls Pseudomeonas aeruginosa positiv gemetdet; fur Burkhoideria 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 Langen-Soll-Gewicht und Body Mass Index, nicht aber der Lungenfunk-
tionsparameter, wo sich ein rickiaufiger Trend zwischen 2001 und 2002 aufzeigen &Rt Die In-
terpretation der Daten ist durch die geringe Reprasentativitdt von 53 % eingeschrdnkt. Eindeu-
tig ist ein rucklGufiger Trend Gber die Jahre fUr die Pseudomonas-aeruginosa-Positivitar,
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9.2.2 Ambulanzbezogene Einzelauswertung (individuell)

Der Ambulanzeinzelbericht liegt fur die zentralen Parameter jedem Amibulanzieiter 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 Einzeiparametem (siehe oben, Bench-
marking} ist zusatzlich hilfreich. Uberbewertung oder Abqudiifikation einzeiner Zentren aufgrund
der vorliegenden Daten sind nach wie vor nicht gerechtfertigt.

9.2.3 Mortalitatsstatistik

Die Moralitatsanalyse weist fur die Jahre 1995 - 2002 eine efwa gleichbleibende Letalitat von
1,1 % auf. Im Jahre 2002 sind nur 11,1 % der Verstoroenen junger als 18 Jahre gewesen. Die
Mortalitatskurve liegh erwartungsgemal3 flr Mukoviszidose weit entfernt von der Normalbevélke-
rung; sie verschiebt sich langsam nach rechts, liegt far Deutschland, verglichen mit den USA,
derzeit jedoch weiterhin etwas ungunstiger nach links verschoben. Die Ermiftlung der kumulati-
ven Uberlebenswahrscheinlichkeit ist durch die geringe Zahl derim Jahr 2002 verstorbenen Pa-
tienten erschwert. Immerhin ist der Anteil von jungen Verstorbenen derzeit deutlich geringer als
in den Vorjahren. Der Median der Uberiebenswahrscheinlichkeit betréigt jetzt nur noch minde-
stens 30,2 Jahre (zum Vergleich 1999 31,6 Jahre). Durch die geringen Falizahlen wird das Konfi-
denzintervall in diesem Bereich sehr breit. Dies spiegelt sich im Jahresvergleich der Kurven fur
die kumulative Uberebenswahischeinlichkeit {Abb. 4) deutlich wieder, Die derzeitige Zahl flr
den Median liegt im Vergleich zu den USA (33,4 fUr 2001) und zu Frankreich (32,1 fiar 2000) un-
gunstiger. Trofz der genannten statistischen Probleme wird die Notwendigkeit qualitéissichern-
der MaBnahmen aus dem Vergleich der Uberlebenswahrscheinlichkeit als wichtigem Global-
parameter offenbar. Indizien. wo Ansatzpunkie fir Anderungen zu finden sind, liefert die Unter-
suchung einzelner Qualitatsindikatoren, deren Verschlechterung mit einer ethohten Mortalitét
verknlpft ist. Die Qualiatsindikatoren BMI, FVC und FEV, sind weiterhin als Prognosefaktoren im
Rahmen der MortalitGtsanalyse relevant, wahrend sich die Parameter MEF,s und Pseudomo-
nas-aeruginesa-Positivitat nicht als Prognosefakioren 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 Zislerrelchungsgrad hinsichilich der zeniralen kinischen Parameter
im Veriauf verglichen werden. Positive Tendenzen zeigen sich durchweg in ailen Altersgruppen
(6. 12 und 18 Jahren) hinsichtiich des selteneren Nachweises von Pseudomonas aeruginosa.
Flr éjdhrige Patienten zeigt sich ein positiver Trend auch flr die Parameter LSG und FEV,, flr
12jahrige Patienten giit dies nicht beziehungsweise nur eingeschrénkt. FUr 18jGhrige Patienten
findet sich eine verbesserte Situation hinsichtlich BMI. Werden die Parameter in Abhangigkeit
von der Ausgangssituation 1995 im Verdauf verglichen, so zeigt sich nach wie vor nur eine unge-
nigende Anndherung der Patienten mit ungunstigeren Ausgangsdaten an die Gruppe mit den
glnstigeren Ausgangsdaten. Hier mussen Spezialauswertungen ansetzen, um Risikosignale
und effektive therapeutische Zwischenschritte emmitteln zu kénnen.

9.3 Qualitatssicherung Mukoviszidose
Pilotprojekt, Stufe 11

Cen neun am Pilotprojekt, Stufe |, teiinehmenden Ambulanzen sei an dieser Stelle fUr ihre konti-
nuieriche und geduldige Kooperation gedankt! Sowohl fur den jetzt mehr als je genutzten frei-
wiligen Einsatz der Stufe 1) zur volielektronischen kompletten Patientendokumentiation ais auch
fur die Weiterentwickiung des Konzepts der Stufe Il im Rahmen des BMG-Projekts “Benchmar-
king in der Mukoviszidose” hat das Pilotprojekt die unabdingbaren Voraussetzungen geschaf-
fen. Dieses Pilotprojekt haben wir sémtlichen international bekannten Qualittssicherungspro-
jekten voraus!

Leider muBten inzwischen einzelne feiinehmende Einrichtungen ihre Mitaroeit an der Stufe |l
beenden. Dies, aber auch unerwartet fehlende Meldungen finden sich in den Datenlicken der
fir 2002 dokurmentierten Patienten wieder. Immerhin haben vier zusétziiche Eirrichtungen seit
1999 regelmdBig nach Stufe Il ethoben und gemeldet, so daB fur das Berichtsjahr 2002 jetzt
Daten von 10 {aus 13 méglichen) Einrfichtungen vorliegen, die insgesamt 719 Patienten betreu-
en. Die Gesarmtzahl der in Stufe Il 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 [l sehr unterschiedlich. Erfreulich
ist die Tatsache, dal regelmdaRig drei ambulante Kontakie pro Patient und Jahr dokumentiert
werden. Die Ereignisdokumentation wird ab sofort durch die Erhebung der stationdr erhobenen
Daten (bei Enflassung) komplettiert. In der Haufigkeit der durchgeflhrten Lungenfunktionsmes-
sungen ergeben sich nach wie vor strukturbedingte LUcken, die jetzt besser lokalisiert und abge-
stellt werden kdnnen [Benchmarking-Projekd).
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Schwerpunktmalig wurden dieses Jahr die Bereiche Emdhrung und Diabetes mellitus detaillier-
ter ausgewertet, 5o zeigten sich folgende Lucken: Trotz Untergewichts wurde in 44,1 % der ge-
meldeten Falle aller Altersgruppen kein hochkalorisches Nahrstoffkonzentiat, oral, Uber naso-
gastrische Sonde oder via PEG eingesetzt. Vom Jahr 2001 zum Jahr 2002 fand sich nur ein ge-
finger Anstieg dieses Einsatzes. Von daher ist auch zu verstehen, daB sich weder Lan-
gen-Soll-Gewicht noch Body Mass Index in Abhdngigkeit vorn Einsatz eines hochkalorischen
Nahrstoffkonzentrats besserten. Der Einsatz des diagnostischen Instruments “Emdahrungsproto-
koll” zeigte sich zwar fokussiert auf Patienten mit Untergewicht. Eine Analyse, ob solche Emnéh-
rungsprotokolle dann zu entsprechenden Anderungen geflihrt haben, ist aus den vorliegenden
Daten jedoch nicht méglich.

Erwariungsgema steigt die Diabetespravalenz im Rahmen der Stufe Il von 1,4 % bei Patienten
unter 10 Jahren auf 23 % bei den Erwachsenen. Leider ist die Durchflihrung der einzigen diag-
nostisch akzeptierten MaRnahme “oraler Glukose-Toleranz-Test” noch nicht so weit verbreitet
wie gewdnscht, Hier sefzt die derzeit laufende multizentrische CF-Diabetes-Studie  (Dr. Ball-
mann, Hannover; Prof, Dr. Holl, UIm) an. Neu sind die detdilieneren Altersangaben zu den ver-
schiedenen bei Mukoviszidose gefundenen Balderien. Sie wurden gesondert dargestelit fir
mindestens einmal im Jahr gefundene Befunde und auch fir Erstnachwelse, Eine rickiaufige
Tendenz ergibt sich fir Pseudomonas-ceruginosa-Erstnachweise, wahrend die Rate der Erst-
nachweise von Staphylococcus aureus (ber die Jahre konstant bieibt,

Zur Ermittiung der Ambulanzen, die Bestergebnisse produzieren, wurde das friher eingesetzte
Score-Verfahren verlassen und ein risikoadjustiertes Ranking optimiert. Chne Offenlegung der
anonymisierten Daten ist es allerdings nicht maglich, die angegebenen Profilunterschiede ge-
nauer zu definieren und hinsichtlich Selektionsfakforen oder tatséichlich erfolgreicherer oder we-
niger erfolgreicher Ambulanzstrategie aufzukiGren. Ab demn Jahr 2003 wird das Ranking intern
offengelegt. Im AnschiuBprojekt Benchmarking ist der offene Vergleich Voraussetzung flr die
Teilnahme. Hier sind entscheidende Aussagen zu erwarten hinsichtlich der Bewertung unter-
schiedlicher Ambulanzprofile und Therapiestrategien.
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9.4 Ausblick (Aufgabenkatalog 2003/2004)
(siehe auch Strategiepapier QS Mukoviszidose, 2003)

9.4.1 Stufe I (alle teiinehmenden Mukoviszidose-Einrichtungen)

* Dateneingabe 100 % via CFAS 2.0 (inkl. stationdr erhobener Daten);

* Nachmeldung 2002: Anhebung der Riickmeldeguote auf mindestens 80 % zum
Jahresende 2003;

* Spezialauswertung Armbulanzreinung nach Einzelparametem, Extremfalle;
* SchlieBung der Datenlucken,;
* Einzelfallprifung aus der Betreuung verlorener Patienten.

9.4.2 Stufe II (Pilotprojekt 7 + 3 Einrichtungen)

» Aufflllung der Daten Therapiedetails, Mikrobiologie, Labor gemal CFAS 2.0;

* Nutzung Stufe il als allgemeine elekironische Patientendokumentation (Ambulanzen,
Rehabilitationseinrichtungen);

* Therapie/Ergebnis-Analyse (Pseudormonas aeruginosa, Antibictika);

* Optimierung und interne Offenlegung risikoadjustiertes Ranking.

* Zusatzprojekt Benchmarking (BMG)

9.4.3 Qualitatsmanagement

* Teinahme und lickenlose Meldung Qualitdtssicherung als Voraussetzung zur
Zerifizierung [fortlaufender ProzeB);

* Férderung regionale Qualitttszirkel;

* Forderung Erwachsenen-Ambulanzen;

* Kooperationsangebot flr kleinere Eintichtungen;

* Positive Verstarkung vollstandiger und zeitgerechter Meldungen,;

» [nfensivierung Ambulanzbesuche und regionale Workshops;

* Besondere Forderung Sonderauswertungen [nach Regelwerk);

* Verabschiedung Leiflinien (Transplantation, Emndhrung, Therapie bei Pseudomonas
aeruginosa), Entwickiung von Verfahrensleitinien und Ambulanz-Leitfaden;

* Verankerung des integrierten Versorgungsansatzes (ambutant/stationar) Mukoviszidose
in der gegenwariigen Gesundheitspolitik,
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Beispiel fiur Einzelauswertung der Ambulanz XYZ
Datenstand: 01.06.2003

Beobachtungszeitraum: 01.01.2001 - 31.12.2001 bzw.
01.01.2002 - 31.12.2002

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittelwert aller Einrich-
tungen desselben Typs und aller Einrichtungen - Sdulendiagramme

Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile);
LSG > 90 % fur Patienten < 18 Jahre, 2002
BMI > 19 kg/m?  flr Patienten > 18 Jahre, 2002
FEV, = 80 % flr Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2002
FEV, > 80 % fur Patienten > 18 Jahre, 2002
Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ flr Patienten < 18 Jahre, 2002
Anteil Pseudomenas aeruginosa negativ fir Patienten = 18 Jahre, 2002
Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2 - Standardabw. fUr Patienten < 18 Jahre, 2002
Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2 - Standardabw. fUr Pafienten > 18 Jahre, 2002

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 2001 und 2002 mit den Mittelwer-
ten dller anderen Einrichtungen.

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:
LSG bzw. BMI

vC

FEV,

MEFog

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 Langen-Soll-Gewichtes. unter 18 Jahre
Abbildung A2: Verteilung des BM, ab 18 Jahre
Abbildung A3: Vereilung der Vitalkapazitét, 6 bis unter 18 Jahre
Abbildung A4: Venreilung der Einsekundenkapazitat, 6 bis unter 18 Jahre
Abbildung AS5: Verteilung von MEF,g, 6 bis unter 18 Jahre
Abbildung Aé: Vereilung der Vitalkapazitét, ab 18 Jahre
Abbildung A7: Vertellung der Einsekundenkapazitét, ab 18 Jahie
Abbildung A8: Verteilung von MEF,s, ab 18 Jahre



Beispiel fur Einzelauswertung

e

Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf

In den Tabellen sind enthalten:

CODE

Geb.-Datum
(JJ,MM,TT)

Beob.-Jahr

GR

Geschl

Einw.

Beh.-Ende

Grund

Beh.-Ende
Jahr

LSG

BMI

vC

FEV1
MEF 5
IgG

P. qer.

Nummer der eigenen Eintichtung

Geburtsdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter sorfiert

Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem Datum der
klinischen Messungen

(Ziel ist eine Verlaufsbecbachtung pro Patient und Jabr in einem
stabilen, infektfreien Zustand in der Néhe des Geburtstages. Von
einigen Patienten liegen zwel Veraufsbeokbachtungen pro Jahr vor,
Bei diesen Patienten geht die bessere, vollstéindigere Beobachtung
in die Auswertung ein.)

Gebursrang (dient der eindeutigen Idenfifizierung von Zwilingen)

Geschlecht

1 mannlich
2 weiblich
Einwiligung

1 ja

2 nein

Ende der Behandlung

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

Q verstoroen

Qs N —

Jahr des Endes der Behandlung

Langen-Soll-Gewicht nach Reinken [19] In % der altersabhangigen
Werte der Nomnalpopulation fur Patienten < 18 Jahre
Body-Mass-Index in kg/m? fir Pafienten = 18 Jahre

Vitalkapazitét in % der Norm, fur Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [27], fur Patienten > 18 Jahre nach Quanjer [17]

Einsekundenkapazital in % der Norm
MEF25 in % der Norm

IgG in gl

Pseudomonas aeruginosa

1 ja

2 nein

0 unbekannt
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Beispigl fir Einzelauswertung

2001 | 2002
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
| Anzahl Spal;en% Anzahl Spalten% Anzahl Spatten% | Anzahl I_ Spalten%
< BRIEHES ﬂge\m‘cht 34 254% 567 | 250% | 25 | 21,2% 450 24,0%
Gewicht narmal 100 74,6% 1702 75,0% 93 78.8% 1423 76,0%
b 78 afis Untergewicht 55 34.4% 445 35,3% 29 33,7% 393 36,3%
Gewicht normal 105 65,6% 815 64,7% 57 66,3% 630 | 63.7%
2004 2002
Ambulanz XYZ Alie anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spaltent
G Jab yC < 80 % 33 371% 633 36,4% 24 28,6% 504 33.9%
VC »= 80% 56 62,9% 1105 63,6% 60 71.4% 283 66,1%
VC <80 % a7 54,7% 721 g 59,6% 41 48,8% 624 59,2%
ab 18 Jahre = 1
VC >= 80% 72 | 45,3% 488 40,4% 43 | 51.2% 430 40,8%
2001 2002
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anz;ah% Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalter:“/; Anzahl | Spalten%
<fallhre .FEV1 <80 % 42 4?,%/9 587 33.9% 3 36.9% 467 31.5%
FEV1 >= 80% 46 52,3% 1147 66,1% 53 63,1% 1016 68,5%
FEV1 <80 % 127 B80,4% 968 %9,9% s 84.5% 834 79,1%
ab 18 Jahre
FEV1 >= 80% 31 18,6% 244 20,1% 13 15,5% pral 20,9%
2001 2002
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten% | Anzahl | Spalten% | Anzahi"- Spalten% Anzahl Spalten%
<18 Jahre MEF25 < 60 % 47 53.4% i 839 L | 51.0% 44 | 51,8% 697 M 49 8%
MEF25 »>= 60% 41 46,6% 805 49.0% 41 48,2% 704 50,2%
MEFZ5 < 60 % 122 853% | 1000 88.2% | 73 88.0% | 851 87.2% |
ab 16 Jahre ———————p = -
MEF25 >= 60% 21 14,7% 34 | 18% | 10 | 120% | 125 12,8%
2001 2002
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahi Spalten%
it . 65 48.5% 867 39.4% 54 45,8% 699 38.4%
s Ps.aeruginosa
Zi’rfg::isa 69 51,5% 1336 60,6% 64 54,2% 1122 61,6%
;‘;faeruginusa 126 79.7% 920 747% | 68 80,2% 795 751%
ab 18 sahre TS T
;erugm;sa 2 | 20,3% 3N . 25,3% 17 19,8% 264 24,9%
2001 2002
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambutanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl | Spatten% ¥
IGG < 25 7 5,6% 108 5.8% 2 1.8% 92 6,1%
<18Jahre 25 <=IgG<2s a5 76.0% 1213 65.4% 86 77.5% 966 | 645% |
Tlgee=2s | 23 18.4% 533 28.7% 2 207% 439 | 293%
IGG < 2s 2 1.5% 79 7.3% 2 26% 60 6.7%
ab 18 Jahre  -2s<=[gG <2s &2 47,0% 423 39,0% 32 41,6% 347 38,8%
IgG>=25 88 | 515% 562 53.7% 43 558% | 488 54.5%
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Abbildung AT: Verteilung des Langen-Soll-Gewichis (%), < 18 Jahre
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Abbildung A2: Vereliung des BMI; 2 18 Jahre
Referenzlinie: Unteremdahrungsstufe 3 (< 16); 2 (< 175 1 (< 19)
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Abbildung A3: Verteilung der Vitalkapazitat (%), 6-17 Jahre
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Abbildung Ad: Verteilung der Einsekundenkapazitat (%); 6-17 Jahre
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Abbildung AS: Verteilung der MEF25; 6-17 Jahre
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Abbildung A7: Verteilung der Vitalkapaozitat (%), = 18 Jahre
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<Code>
<Geb.-Batum(tt.mm.j3}

- Geburtsrang Beh.- Beh.-

- Mutter-Geb.-Datuom> ende~ ende- vC FEV1 MEF25 196G Ps.
<Beob.-Jahr> Geschl Einw Grund Jahr LSG BMT (%) (%) (%) (g/1) aer
XYZ

14.11.56-1-29. 5.30
2001 1 1 s " s 17,42 48,03 28,06 7,09 18,00 2
Sw BEE8-1-T0, 285
1995 1 1 5 2 5 18,73 34,30 31,36 25,87 20,90 1
1996 1 il 5 - = 20,54 66,94 47,10 16,29 8,70 1
Laem i 1 5 c 5 20,51 68,57 41,64 8,75 Ilx90 1
1998 i i = s . 20,35 68,79 44,43 15,77 10,80 1
2002 1 1 = L s 19,16 79,35 40,80 14,34 14,70 1
14.10.58-1-26. 8.37
1995 i il B B o 21,48 56,31 44,85 23,24 18,50 1
1996 1 i g 3 " 21,27 37,56 44,42 19,.2% g 1
1987 i, ol 0 5 o 21,91 63,24 50,76 24,33 14,50 1
1948 1 1 z s g 22,04 67,44 50,56 17,82 3 1
920 Al 1 g o o 22,01 70,31 53,44 22,% 14,10 1
2000 1 1 H 5 . 22,53 80,64 47,13 2 . 1
1 1 > 7 ’ 22,22 80,94 49,52 5 16,00 1
2001 1 il o & - 22,78 80,53 47,29 17,60 15,00 1
2002 i, il o B E 22,22 77,96 43,34 13,90 14,80 i
31.10¢.5%8-2-25. 3.22
2001 2 l o ; A 21,31 47,44 41,03 21,67 19,70
19.12.58-1- 5. 7.24
1995 i i o o g 20,69 40,72 34,36 29,79 16,60 1
1996 i 1 g 5 g 21,03 41,14 35,11 25,47 14,%0C 2
1997 1 1 E B < 21,75 41,65 29,85 13,17 5 1
1998 s o[ 0 8 5 20,76 42,29 31,10 14,71 14,20 1l
BLSL ] L 1 5 . 20,52 A8,5T 2978 9,13 15,30 1
2000 il 1 3 5 3 21,55 717,08 32,04 13,25 13,80 2
2001 ds 1 g 5 . 20,86 68,64 29,11 8,88 12,00 2
2002 Ty 1 b 5 21,5%> 72,06 28,11 10,08 13,40 1
Ty 4E0-2=09. 135
1997 al il o b 0 25,06 91,5% 89,79 61,97 11,50 1
1998 i 1 . E . 23,185 : . . 12,20 k1
1999 il 1 g 5 5 25,06 84,73 87,75 79,47 12,30 i
2000 il 1 0 5 3 24,51 88,95 84,09 5 5 il
2001 i 1 5 5 3 2687 92xT6 88,37 65,73 18;00 il
ol 1 s 5 5 24,60 89,79 86,34 65,73 13,09 1
S 6 SEB-2= o Sdb
o bl 1 99 1996 3 5 c 3 5 " .
9. 3.61-1-30. 7.35
2 B 5 1997 5 3 E = 3 A e
T. Ba8L-1- 25 2043
R 2 1 < 5 = 5 . o o N =
4, 1.62-2-14. 3.35
1995 2 1 5 5 16,05 64,03 39,97 12,74 17,85 1
1996 2 1 * - i7,36¢ €7,9%9% 35,38 6,99 17,90 1
1997 2 1 7 g le,48 59,64 33,57 11,03 19,13 1
1998 2 Gy 8 5 0 17,886 : . : 157.55] 1
1999 2 1 3 7 o 18,78 57,%8 43,75 11,82 14,20 1
2000 2 1 5 g e 18,28 51,66 40,54 19,77 s il
2001 2 bl 5 . 5 17,79 1






