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Wissenschaftlicher Beirat

"Qualitatssicherung Mukoviszidose"
Tatigkeitsbericht 2003

M. Stern, Tiibingen

Das Projekt "Quaiitatssicherung Mukoviszido-
se" wird seit 1995 konfinuiedich gefUhrt, und
es Ist heute aus der Mukoviszidose-Arbeit in
Deutschland nicht mehr wegzudenken. Der
vorliegende Bericht 2003 stellt Daten flr das
Quaitdtsmanagement, fir die wissen-
schaftiiche und flr die politische Arbeit zur
Verflgung. Formal und inhalflich konnte
das Projekt im Jahr 2003 entscheldend wel-
terentwickelt werden. Formal wird jetzt die
Arbelt des Wissenschafilichen Befrats vomn
geschdfisfihrenden Beirat (Sprecher: Prof,
Dr. Stem; weitete Mitglieder: Dr. Ballmann,
Dr. Reimann, Prof. Dr. Wagner) unterstiitzt, FI-
nanzieile Entscheidungen und die Vergabe
von Sonderauswertungen kénnen nun
schneller gefroffen werden. Die strategi-
sche Projekifihmung und Kooperation zwi-
schen den Arbeitsgruppen wurde gestrafft,
Inhaltliche Vorstellungen zur Weiterentwick-
iung des Projekts finden sich Im Strateglepa-
pier 'Qualitdtssicherung Mukoviszidose"
2003 (erhditlich via www.mukoviszidose-
evde und www.zg-aekn.de), Das Projekt,
das durch die deutschen Mukoviszidose-
Zentren Initilert wurde und gefragen wird,
flgt slch in die derzeitige gesundheitspoliti-
sche Situation ein. Die Verbesserung der
Strukturgquaiitat zeigt sich In der Zerifizierung
als fortiaufendem Proze, in der wachsen-
den Aktivitct reglonaler Qualitttszitkel im
Rahmen des Projekts und in langwierigen,
aber stetigen gesundheitspoiitischen Ver-
handlungen. Auf der Ebene der ProzeBqua-

itGt finden sich dls neue Meilensteline das
Positionspapier zur Lungentransplantation
und die Leitlinien zur Emahrung. Die Date-
nerhebbung und -auswertung Stufe Il wird Im-
mer mehr freiwillig zur ckenlosen Veriaufs-
dokumentation genutzt. Neue Sonderaus-
wertungen und Langzeltanalysen wurden
begonnen. Auf der Ebene der Ergebnis-
qualitat wurden [etzt auch fir die Altersstu-
fen 6 und 12 Jahre Zleldaten hinsichtliich
der Emdhrung, Lungenfunktion und Pseudo-
monas-infektion formuliet, Der  Zielerei-
chungsgrad des Projekts wird dadurch in
Etappen mefbar. Die Weiterentwickiung
des CFAS in Richtung intemet steht derzeit
an. Die fortschreffende Entwicklung des Pro-
lekts zeigte sich auch in der Auswertung ei-
ner "Kundenzufriiedenheitsanalyse" (vgl. Ne-
wsletter 03/2003). insgesamt wurde das Pro-
jekt sehr positiv bewertet, Viele einzeine Vor-
schidge werden derzeit von der neu
gegrindeten Fokusgruppe (Kontakt: Frau
Damm, Z& Hannover) bearbeitet und dann
gemeinsam in redlisierbare Schritte umge-
setzt.

Die zum Berchisband 2003 vorliegenden
Daten (Stichtag 01.06.2004) umfassen 91
Elnrichtungen, die 6.308 Patienten mit Mu-
koviszidose befreuen. Die Gesamizahi ist
seft 1995 gestiegen. Fir die vorllegende
Auswertung konnten 4.061 Einzelverlaufsiod-
gen von 3.795 Pafienten herangezogen
werden, Es ergibt sich eine vorldufige RUck-
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laufrate von 60 %. Diese Zahl ist besser als
irm Vorjahr, Sie soll im Folgejahr durch einen
zuséizlichen materieilen Anreiz (Prmie an
die meldenden Elnrichtungen)
gesteigert werden. Nach wie vor gibt es
Licken im Bereich gréBerer Ambulanzen
mit unvolistandigen Meldungen und bei
volliihrig gewordenen Patienten, die aus

weiter

der pdadiatischen Betreuung verloren
wurden, ohne In elne Erwachsenen-Elnrich-
ung Uberzuwechseln,

Der vorliegende Bericht bleibt wie Im Vorjahr
geshafft. Das voilstandige Zahlenwerk inkiu-
sive dller Tabellen (z.B. auch Therapieaus-
werfung, Stufe 1) ist auf Anfrage beim Z&
Hannover erhditich. Eine Kurzversion ist in
Arbeit. Flr den vorllegenden Bericht ist - wie
gewohnt - der Koonmentar (Kapitel 9, Seite
99 ff.) ais roter Faden zu benutzen.

Der neue geschdftsfUhrende Belrat hat sich
fm Jahr 2003 4mal, der Wissenschafliche
Belrat 2mal in Frankfur/Main und Hannover
gefroffen {Zusammensefzung siehe 2. Um-
schlagseite]l. Neue Sonderausweriungen
wurden begonnen (Frau Dr. Wiedemann:
Vorhersagemodell  fir  Uberlebenswahr-
scheinlichkeiten; Dr. Néhrich: Diagnosewi-
denuf; Drs. Hebestreit: Lungenfunktionsda-
tenvergleich Deutschiand/Schweiz; Frau Dr.
Wiedemann: Analyse des Krankheitsverlaufs
bel 1995 geborenen CF-Patienten [siehe
dieser Berichtsband]; Dr. Beliis, Infernationai
comparison CF mortality; Dr. Ballmann/Frau
Dr. Wiedemann: Foige nach PSA-Erstnach-
weis [ECFC Belfast]; Frau Dr. Wiedemann: RI-
sikoadjustiertes Ranking, Stufe l; Dr. Wor-
irzsch/Prof. Dr. Doring: 10 Jahre prdletale
Verlaufsanalyse).

Der Wissenschaffiiche Beirat begriBt aus-
driickliich neue Sonderauswerfungen und
ermuntert die deufschen Mukoviszidose-
Einrichfungen, Vorschitige daflr nach dem
Regelwerk vorzulegen.

Die Unterarbelisgruppe Stufe 1l (Berlin-Zeh-
lendorf, Frechen, Hannover - Kinderklinik,
Hannover - Pneumologie, Osnabrlck, Td-
bingen) traf sich 2003 2mal In Hannover.
Die Stufe 1| wird zunehmend frelwilig ge-
nutzt, so daB sich fir das Jahr 2003 Daten
von 986 Patienten aus insgesamt 17 Ambu-
lanzen finden, Entscheidender Fortschritt Im
Jahr 2003 ist die Interne Offenlegung der
Daten. Nach CFAS-Anpassung und Upda-
tes ist jetzt eine ausschlieBliche elekironi-
sche Erfassung unter Einschiul der vollstén-
digen Therapiedaten moéglich. Zentrums-
analyse und Ambulanzprofile werden im
Rahmen der Stufe || detailiert erstellt (siehe
dieser Berichtsband). Die Weiterentwicklung
der Stufe I, das Projekt Benchmarking, ba-
siert auf dem intern offenen Verglelch in
Verbindung mit definierten Entscheidungen
im Qudiititsmanagement. Der vom Ge-
sundheitsministerium  fUr Gesundheit und
sozidle Sicherung gefbrderte Anfrag wird
am 01.07.2004 starten (Laufzeit 3 Jahre), Es
ist geplant, das Benchmarking-Projekt fr iIn-
teressierte im dritten Jahr der Laufdauer (al-
lerdings dann ohne Férderung) zu &ffnen.

Die Stuklukommisslon (neue Zusammen-
setzung seit November 2003: Prof. Dr. Wag-
ner, Prof. Dr. Skopnik, Dr. Tinschmann, Prof,
Dr. Rietschei, Dr. Mainz; federfuhrend: Dr.
Posselt] hat ihre Arbeit weiter intensiviert.
Eine leitliniencrientierte Diagnostik und The-
rapie ist das Ziel. Als Grundlage dient das
“CF Manual" von Bailmann & Smaczny, wel-
ches derzelt neu aufgelegt wird. Auf der
Arbeitstagung “Strukturquaiitdt der CF-Zen-




fren” im Novermber 2003 in Wirzburg wurde
beschiossen, dab zerifizierte Zentren ihre
Patienten lickenlos melden miussen. Dies
Qilt auch fUr zwel Jahre retrospektiv. Leitlinien
fir Diagnostik und Therapie werden weiter-
entwickelt. Zerifiziete Zentren schiieBen
sich zu regiondlen Qualitatszifkeln mit 2- bis
4 jahrlichen Treffen zusammen. Im Organ
der Selbsthiife Muko.info wird Uber die zerfifi-
Zieten Zenfren berichtet. Es werden nur
noch Zenhen zertifizier, die mehr als 20 pa-
diatrische oder erwachsene Patienten ver-
sorgen. Die nach wie vor ungelGste Unterfl-
nanzierung der ambulanten  Versorgung
von Mukoviszidose-Patienten ist Gegen-
stand weiterer Verhandiungen. Fur die Zu-
kunft wird der Paragraph 116 b (Gesund-
heitsmodemisierungsgesetz) "Hochspeziall-
sierte Versorgung" als Grundlage flr direkte
Verhandlungen zwischen Mukoviszidose-
Einichtungen und den Krankenkassen
dienen.

Die Arbeit im Sektor EDV/CFAS wurde um
eine neue Umfrage zur Praklikabilitét und zu
Verbesserungsvorschidgen erweitert. Es er-
geben sich eine ganze Reihe von guten
und redlisierbaren Vorschiagen zur Vereinfa-
chung und zur Verbesserung der Benutzer-
freundlichkelt des Systems. Derzeit wird die
Weiterentwicklung in eine intemetfahige
Version befrieben, ohne daB die Auswer-
tungsmégiichkeiten auf dem bisherigen Ni-
veau verorengehen.

Das Quaitatsmanagement hat 2003 vier
Newsletter herausgebracht, die ailgemeine
Informationen mit praktischen Tips flr die
CFAS-Anwendung verknlpfiten. Emeut wur-
den zwel Vor-Ort-Schulungen durchgefihrt
{Hannover, Leipzig).

Positiv zu vermeiden ist die Anndherung al-
ler Sstemeichischen Mukoviszidose-Ambu-
lanzen. Ein gemeinsames Qualitéissiche-
rungsprbjekf erscheint zum Greifen nahe.
Auch die Anstrengungen, ein europdisches
CF-Register einzufihren (federfihrend fur
die European Society for Cystic Fibrosis
ECFS: Dr, Kerem, Israel), sind ein gutes Stuck
weiter gekormmen. Nachdem die Erwartun-
gen zundchst einmal heruntergeschraubt
werden muBten, steht jetzt ein prakiikables
Kooperationsmaodell auf dem Plan.

Daten aus demn Projekt "Qualitatssicherung
Mukoviszidose" wurden bei der European
Cysfic Flbrosis Conference [ECFS] in Belfast
im Juni 2003 vorgestellt (Balimann, Pseudo-
monas). Auf der 6. Warburg-Konferenz vom
27. bis 28.06.2003 mit dem Thema "Leifini-
en” fand sich das Positionspapier "Lungen-
fransplantation bei Mukoviszidose" (von Mal-
inckrodt, Heilmann, Smaczny, Wagner) so-
wie der Leitlinienentwurf zur "Gastroenterolc-
gischen Manifestation und  Emdhrung"
(Posselt, Smaczny, Stem). Auf der EU-Veran-
staltung "Rare diseases’ wurde das Paster
"Quaglity assurance in cystic fibrosis - a pati-
ent organization driven project fowards bet-
ter medical care in special care centers in
Gemany' (Stem, Busse, Wagner, Schian-
gen) diskutiert, SchileBlich fand sich die
Quaiitatssicherung  prdsentiert im Rahmen
der Umstrukdurierung des Gesundheltssy-
stems auf dem Plenurm der 6. Deutschen
Mukoviszidose-Tagung am 25.11.2003 In
Wlrzburg mit dem Aspekt, was die Qua-
iitétssicherung zur Kosteneinsparung beitra-
gen kbénne. Zu guter Letzt fand der Beitrag
"ProzeBoptimierung in der CF-Ambulanz mit
Hilfe einer EDV-gestutzten Dokumentation®
{Busse) in Wirzburg groBen Anklang (siehe
CF-Report 1/2004).
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Das Projekt "Qualitétssicherung Mukoviszido-
se" ist ein gutes Beispiel fur die langjdhrige,
wirkungsvolle Kooperatfion der deufschen
Mukoviszidose-Einrlchtungen. Es steht auch
im internationalen MaBstab hervorragend
da, bietet eine einzigarige Ubersicht iber
die Struktur-, ProzeB- und Ergebnisgualitat
sowie (ber die Ansditze zur Qualittisverbes-
serung. Endglltiges Ziel des Projekts ist der
Aufbau eines ambulant-stationdren Versor-
gungsnetzes mit gesicherter Finanzierung
und mit einer von allen Beteiligten oktiv mit-
gestalteten Qualitatsentwicklung.

Unser aller herzlicher Dank gilt dem Muko-
viszdose e.V. und der Christiane Herzog Stif-
tung, die das Projekt ideell und materiell
mittragen. e stefige Hilfe und Unterst(t-
zung sind ein stefiger Anspom flr unsere
weitere Arbeit, auch in schwlerigen Zetten.




Liste der beteiligten Ambulanzen 2003

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

Aachen, Universitéts-Kinderklinik der RWTH Aachen*

Aachen, Luisenhospital Mukoviszidose-Ambulanz Aachen
Aachen, Gemelnschaftspraxis Dres. DOhmen / Friedrichs*

Aue, Helios Kiinikurn Aue, Kiinlk fior Kinder- und Jugendnelikunde*

Augsburg, Josefinum, Krankenhaus f. Kinder und Jugendliche*

Bad Saarow, Humaine Klinkum Bad Saarow, Kiinlk flr Kinderheilkunde

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

Beriin, Krankenhaus Buch von Berin-Pankow, “C. W, Hufeland", |. Kinderklinik, Station 211 C*
Berlin, Helios Klinkkum Emil von Behring, Lungenkiinik Heckeshom; Kinderambulanz*

Bochum, Berufsgenossenschaftiches Kiinikum Bergmannshel! - Universitétsklink, Pneumologische Kiinik*
Bochum, Ruhr-Universitdt Bochum, Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin*

Bodenhelm, Praxis f. Padiatre u. Allergologie*

Bonn, Rheinlsche Friedrich-Wilhelms-Universitat, Zentrum f. Kinderhellkunde™

Brandenburg, Stadt. Kiinikum Brandenburg GmbbH, Kinderklinik

Brermen, Krankenhaus "Links der Weser', Kinderklinik*

Bremen, Zentralkrankenhaus St.-JUrgen-Straie, Prof. Hess - Kinderklinik*

Cottibus, Carl-Thiem-Kiinikum Cottious, Kiinlk fur Kinder- und Jugendmedizin, St 51

Dresden, Canl-Gustav-Carus-Klinikurn, Kinik und Poliklinik fiir Kinderheitkunde

Dusseldorf. Universitéits-Kinderklinik Disseldorf, Abtellung fur Padiatrie*

Erfurt, Hellos Klinkkum Erfurt GmbH, Klinlk f0r Kinder- und Jugendmedizin*

Erlangen, Friedrich-Alexander-Universitat Edangen-NUmberg, Kiinik mit Poliklink far Kinder und Jugendliche*
Erlangen, Universitéit Elangen-Nomberg, Medizinische Kiinlk | mit Polikiinik

Essen, Universitéitsklinikurm Essen, Klinik fOr Kinder- u, Jugendmedizin*

Essen, Ruhrandkinik Essen , Zentrum fir Pneurnclogie u. Thoraxchinurgie*

Esslingen, Stédtische Kiiniken Esslingen/Neckar, Kiinlk fr Kinder u. Jugendiiche

Frankfurt, Kiinikum der J. W. Goethe-Universitat, Zenfrum der Kindlerhellkunde™*

Frankfurt /Oder, Kiinikum Frankfurt/Oder, Klinik fir Kinder- u. Jugendmedizin®

Frechen, Kinderarztpraxis*

Freiburg, Universitéits-Kinderklinik, Ambulanz fiir Alergologie, Pneumologie und Mukoviszidose™
Freiburg, Robert-Koch-Klinik, Albert-Ludwig-Universitdt Frelourg*

GieRen, Universitéits-Kinderklinik , Bereich Pneumologie u. Allergologie

GleBen, Medizinische Klinlk I, Zentrum f. innere Medizin, Mukoviszidose Amibbulanz far Erwachsene
Géttingen, Georg-August-Universittit Géttingen, Kinderklinik

Grelfswald, Emst-Moritz-Amdt-Universitdt, Klinik und Poliklinik f. Kinder-u. Jugendmedizin®

Hagen, Aligemeines Krankenhaus, Kinderidinik

* Zertifizierte Ambulanzen
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Halle {Saale}, Martin-Luther-Universitét, Klinikum Kréliwitz, Klinik fir Kinderheilkunde*
Hamburg, Kinderarztliche Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona*
Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz OE 6870*
Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Pad. Pneumologie - OE 6710*
Heldelberg, Universitétsklinikum Heidelberg, Kinderheilkunde ill, Pad. Preumologie u. Infekticlogie*
Heidelberg/Rohibbach, Thoraxilink der LVA Baden, Abteilung Innere Medizin - Pneumoiogie*
Heilbronn, Kinderklink Helibronn
Homburg, Medizinische UniversitGtsklinik Homburg, innere Medizin®
Homburg/Saar, Universitétsklinik flir Kinder- u. Jugendmedizin, Padiatische Gastroenterciogie*
Jena, CF-Zentrum an der Fiedr.-Schiller-Universitat Jena, Klinik f. Kinder-u. Jugendmedizin*
Karsruhe, Stédtisches Kiinikum Karsruhe GribH, Kinderkiinik*
Karisruhe, Kinderarztpraxs,
Kassel, Kinderkrankenhaus , Park Schénfeld*
Kempten/allgau, Kiinikum Kempten-Oberallgéu GmbH,

Abt. {. Kinderheilkunde und Jugendmedizin. Neonatologie
Kiel, Chr.-Albrechfs-Universitat, 1. Medizinische Klinlk, Mukoviszidose-Ambuianz flir Erwachsene*
Kiel, Stéxdt. Kiinlk, Kinderklinik*
Kirchzarten, Kinderarztpraxis*
K&in, Klinik flr Kinder -und Jugendmedizin des Klinlkums der Universitar zu Koin,

Funktionsbereich POd. Pnreumologie u, Allergologie* T ?
Krefeld, Stadt. Krankenanstalten , Kinderklinik*
Leipzig, Universitétskinderkinik Leipzig, Albt. fUr ambuliante und soziale Padiatrie*
Libeck, Medizinische Universitét Libeck, Klinik fur Péadiatrie
Magdeburg, Otto v. Guericke Universitdt, Med. Fakuitdt, Zentrum flr Kinderheilkunde™*
Mainz, Universitéiskinderklinik , Mukoviszidose-Ambulanz*
Mannheim, Gemeinschaftspraxis Kinderarzte, Dres. Emst-Loewe-Panzer*
Mechemich, Krelskrankenhaus Mechemich . Klinlk fur Kinder- und Jugendmedizin

Mermmingen, Klinkum Memmingen, CF-Ambulanz
Mlnchen, Medizinische Kiink, Kiinikurm Innenstadt der LMU*
Minchen, Dr. von Haunersches Kinderspitai, der Universitat MUnchen*
Minster, Ciemenshospital GmibH, Klinik flir Kinder- und Jugendmedizin*
Nauen, Havellandklink Nauen, Kiinik fir Kinderheilkunde
NebelAmrum, Fachklinik Satteldine fir Kinder und Jugendiiche der LVA Schieswig-Holstein*
Neubrandenburg, Klinkum Neubrandeniourg , Kinderklinik*
Offenburg, Klinkum Offenburg, Kinderklinik*
Oidenburg, Kinderklinik Oldenburg*
Osnabrick, Marienhospital Osnabriick, Klinik f. Kinderhellkunde u. Jugendmedizin®
Osnabriick, Kinderhospitai Osnabrick *
Plauen, Vogtiand-Kiinikum Plauen, Kinderkiinik*
Potscdlamn, Klinkum Emst v. Bergmann, Kinderklinik*
Ravensburg, Oberschwabenklinik Kinderkrankenhaus St. Nikolaus,
Abt. f. Kinder- u. Jugendmedizin St. Nikolaus*
Regensburg, Kiinik St. Hedwig, Kinderkardiologie - Neonatologie*

* Zertifizierte Ambulanzen
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Rostock, Universitét Rostock, Med. Fakultat, Kinder- und Jugendklinlk*
Saalfeld, Thurngen-Kiinik: Kinderabteilung, Georglus Agricola
Schwarzenberg, Facharzipraxis Kinderheilkunde
Schwerin, Klinikum Schwetin, Kinderkinik*
Siegen, DRK-Kinderklinik Siegen, Padiatrie*
Solingen, Stédtisches Klinikum Solingen, Kiinik far Kinder und Jugendliche
Stuttgart, Clgahospital - Kinderklinik, Péadiatrisches Zentrum*
Suhl, Kinderarzipraxls/ Allergologie™®
Trier, Mutterhaus d. Borromdetinnen , Innere Medizin |
Trier, Mutterhaus d. Boromderinnen , PAdiatrische Abtellung®
Tdbingen, Universitétskinderklinik*
Ulmn, Universitéiskinderktinik Ulrn, Abtl. Ambutanz SchillerstraBe
(Mukoviszidose, Pulmologle, Allergologle und Stoffwechselerkrankungen)*
Vechta, St.-Marienhospital, Kinderabtellung
Wangen, Fachkliniken Wangen GmbH, Kinderklinik f. Atermwegserkrankungen und Allerglen®
Wangen, Fachkiiniken Wangen Gmbh, Medizinische Kiinik f. Atermwegserkrankungen*
Wiesbaden, Stiftung Deutsche Klinik flr Diagnostik GmbH, Fachberelch Kinderhellkunde*
Worrms, Stadtkrankenhaus Worms, Kinderambulanz*
Wirzburg,- Universitéts-Kinderklinlk, Mukoviszidoseambuianz*

Einrichtungen, aus denen bis zum 01.06.2004 noch keine Daten vorlagen:
Blelefeld, Kinderidinlk der KA Gllead/Bethel*

Borkum, Reha-Klinik Borkurm Riff

Chemnitz, Kiinik fr Kinderheilkunde, CF Ambulanz

Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum flr Pneumiologie u. Thoraxchirurgle
Datteln, Vestische Kinderklinik Datteln

Frankfurt, Universitétsklinken, Med. li, Pneumologle

Gerlingen, Kiinlk Schilerhéhe, Zentrum flr Pneurmncoiogie und Thoraxchirurgie*
Karsruhe, Kinderarzipraxis , RhelnstraBe

Karisruhe, Arztpraxis fUr Kinder und Jugendliche

Kéin, Kinderkrankenhaus K&in Riehl, Neonatol, u. padiatr. intenslvstation E2
Ludwigshafen a. Rh., 5. Marien- und §t. Annastiftskrankenhaus, Kinderklinlk
Magdeburg, Ofto v. Guericke-Universitdt, Abt. Puirnonologle u. Intensivrnedizin
Mannhelm, Klinikurm Mannheim, Kinderklinlk Haus 2

Minchen, Kinderklinlk der TU, Minchen-Schwabing

Miinster, Universittitskiinikum Minster, Kinderklinik

Neumuppin, Ruppiner Krankenhaus, Kinderklinik

Passau, Kinderidinlk Dritter Orden, Soziaip&diatrisches Zentrum™®

Pforzheirn, $tadtisches Kiinikum Pforzheim, Kinderklinlk

St. Augustin, Asklepios-Kinderklinlk (St. Augustin}, CF-Ambulanz

Wilhelmshaven, Reinhard-Nieter-Krankenhaus, Kinderklinik*

Zwickau, Stadtisches Klinkurn “Helnrich Braun®, Klinlk £ Kinder- u. Jugendmedizin

* Zerifizierte Ambulanzen



Qualititssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir 2

Bogen zur Erhebung der Basisdaten

Qualitdtssicherung Mukoviszidose BASISBOGEN
Epidemiologische Erhebung
|
Bshandelnde Ambulanz Dok.-Daturm D:H:]:I
Bitte Zutreffendes ankreuzen; weitere Erlauterungen auf der Rickseite!
"l | | 1 D D '|_|:| J l “Sex: 1 = mlinnlich, 2 = waiblich o
Geburtsra.ng GA mit Indexpatient =
Patientan-1D 1.Ambulanz Geburisdatum Patient Geburisdatum tielgeschwister 'g.
Adopuvmuner Mutter B
Mame, Vomame 3 SR =
- ' z
Demografisches Soziales %
1. ethnische Zugehdrigkeit 6. Geschwister (inkl. Verstorbana) -
(-
| kaukasisch ...... ... .. ... ... i i O] Anzahl {ohne Stiefgeschwister) . ................ I:l ]
BGPKISCR oottt @ |:| g
asialisch ... .............oiiiiiiiiioiiioe, @ davon CF - Betroffene ... ........................ g
afrikanisch .. ......... o = @ )
e R e — S ————— ® N
. ; Einwlliigung zur Dokumentation 4
CF-Diagnose T | | a
2. Datum CF-Diagnose 1 1 N | | 7oda @ g
UABBKANA ... uvvvvrenrrene s S @ . M @ |z
a2
3. Symptome zur CF-Diagnose Ende der Behandiung §
(] a
BRI . . . ..o e e s @ | 8 Behandlungsende am 1 2 1 O | 3
Screeningtest ............... Grund; ]
gastro-intestinale Probleme . Diagnose widerruten . .........................4 D |
pulmonale Probleme ....... Transplartation ... ...t @3
Mekoniumileus ............ abgegeben an andere CF-Ambulanz . ............... @ |2
Analprolaps ............ . = i
Geschwisterkind .. ...... — e ® I:]:]:l =
andere Ambulanz .......... g
[~}
|| 4. Kriterium 2ur CF-Diagnose abgegeben an andere Einrichtung ... ............. @ &
I:l:lj aus Kontrolla verloren .. ...................... ® g
| SchweiBtest Nateium [mmol] .. ........... Tod -nicht CF-relevant ................... ® B
| D:D - kardiopulmonal ... ... . ... ol
SchwaiBtest Chionid [MMOV] .. ........... | - hepato-intestinal .. .................. L
| - CF-Relevantanderes ................ @ s
Potentialditierenz positiv . .. ... ... T S ® I 'E
ander HEER]
1CD-9/10 E
5. Genom-Typ Mutation 1 Mutation 2 %‘
nicht durchgefdhrt . .......... @ 3
dF508 ....... PSR |, — D 3
G550 ... (. I —— @ =
GS42X ... ........ e ) RPN - g
R558X . .ovveieeniin s @....... e @
WI2B2X ... (- R ® g
R3AZP ... e @ 4
NI303K .. ... .............. ) @ g
REBOT .......... et b e e e U P
dI507 ..ol e R 3
ATITAG=A ..o .............00 E
ASSE ...l ) R, a 8
S54ON .. ... ... (7} A
B2141G~T ... ..., @ i3 >
A11ZH .. 1. TR a4 .
2184dA ... ..., Sl i @B......... c....09 2
BUG2X ... 1 R () B
2849 1OKD C~T ... ......... @ =
andere .................... 2
— z
nicht identifiziert ............. ... ... @ |8
Version 2.0

003

0s |




14
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QS Stufe II - Therapiebogen (Seite 2)
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1. Kurziibersicht

Kurzibersicht: Geburten 1995 -2003
{im 1. Lebensjohr CF diagnostizien):
Datenguelle: Daten, entsprechend den 1995; 88
Erhebungsbogen flir den Beobachtungs- 1996: 100
zeitraum 01.01.2003 bis 31.12.2003 1997: 138
1998: 118
Datenstand: 01.06.2004 199%: 107
Betelligte Elnrichfungen: ggg? 2(1?
@1 (mit Basis- und Vedaufsbigen bateligh) 2002: 66
2003: 33

Betelligte Patienten:
6.308, einschlieBlich 397 bis
31.12.2003 verstorbene Patienten

clavon Neudiagnosen Insgesamt:
3.301 mannlich (52,3 %) } 3325 }23
3.007 welblich (47.7 %) 1997: 237
1998: 246
248 Patienten (4,0%) - ab Kapitel 2000: 88
2.3 eifolgen die Auswertungen 2001 g 158
nur fUr die 6.060 Patienten, die ihr 2002: 144
Einverstandnis erklart haben 2003: 79
Baslsbdgen:
7.751, davon
1,083 Doppelmeidungen il
159 Dreifach-Meldungen Todesfclf?(.?%. 32
14 Vierfach-Meldungen 1996: 47
Veraufsbdgen: it i
1995: 2.629 1798: 59
1996: 3,178 1999: 50
1997: 3.592 2000: 38
1998: 3.861 2001: 43
1999: 3.966 2002: 41
2000: 4174 2003: 38
2001: 4.052
2002: 4.349 Insgesamt zur Transplantation
2003: 4.06] - 3.795 Patienten qbgegeben: 73 Paﬁenfen

{cl.h. ohne Mehrfachmeidungen)

{Dig Anzahlen fur die Jahrgdnge in den verschiedenen
Rubriken Gndert sich, da fehlende Veerlaufdiaten kontinu-
ferlich nacherhoben und gegebenenfalls auch korriglert
werden/)



2. Standardstatistik Stufe I
2.1 Struktur der Versorgung in 2003

FUr das Jahr 2003 beteiligten sich bls Juni 2004 insgesamt 91 Einrichtungen am Projekt Qua-
Itatssicherung Mukoviszidose. Der wissenschaftliche Beirat legte fest, dass einige der Auswer-
tungen zur Ergebnisqualitat getrennt fiir Einiichtungen mit bis zu 20 Patienten ("kleine" Einrich-
tung oder "Typ 1), flr Einrichitungen mit 21-100 Patienten ("mittlere” Einrichtungen oder "Typ 2)
sowie fUr Einrichtungen ab 101 Patienten ("groBe” Einrichtungen oder "yp 3") vorgenommen
werden. Von diesen behandeln 32 Einichtungen bis zu 20 Mukoviszidose-Patienten, 45 be-
handeln 21 bis 100 Patienten und 14 Einrichtungen behandeln 101 oder mehr Patienten (Ab-
bildung 1).

25 2000
22 - 1800

20 4 19 - 1600
1400

15 4 - 1200

10

Anzahl der Einrichtungen
Anzahl der Patienten

=1 .20 Ti-30 40 41-50 51-80 6170 71-80 21-80 91-100 >100

Kliniktyp (Anzahl CF-Patienten 2003}

Abbildung 1: Zahl der In 2003 dokumentierten Patienten in den Einrchtungen

Die kleinen Einrichtungen betreuen 9 % aller CF-Patienten, die Einrichtungen mittlierer Gréke 48
% und die groBen Einrichtungen 43 %. Die hdchste Zahl der CF-Patienten, die in 2003 in einer
Klinik versorgt wurde, war 352,

Von den erwachsenen Patienten werden im Jahr 2003 37,4 % In 11 Elnrichtungen unter-
schiedlicher GroBe flr ausschlieBlich erwachsene CF-Patienten betfreut. 61,4 % der erwachse-
nen Patienten werden in padiatischen Einrichtungen und 1,2 % in gemischten Einrichtungen
betreut. In mehreren (=16) padiatrischen Einrichiungen sind In 2003 50 % und mehr der CF-
Patienten erwachsen (davon versorgen 8 Einrichtungen insgesamt weniger als 20 CF-Patien-
ten). In 2003 wurden 61,1% aller CF-Patienten in Universitétskliniken betreut,
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2.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der Qualitétssicherungsmagnahme betelligten CF-
Patlenten wird das Alter aller am 31.12.2003 lebenden 5.911 Patienten (= bis dahin nicht als
verstorben gemeldet} verwendet.

583 (9.9 %) von den am Projekt beteiligten Patienten waren jinger als 6 Jahre, 2.380 (40,3 %)
waren zwischen 6 und 18 Jahre alt und 2.948 (49,9 %} waren 18 Jahre und &lter.Das mittlere
Alter betrgt 18,7 Jahre (£10,7). 50% der Patienten sind alfer als 17,6 Jahre. 52,3% der Pati-
enten sind mannlich, 47,7% weiblich. Die zehn aitesten Patlenten sind zwischen 56 und 65
Jahre alt,
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Abbildung 2: Alfersentwicklung der CF-Patienten seit 1980

Die Angaben zum mittieren Alter {Séulen In Abbildung 2- linke y-Achse) und zum Anteil der er-
wachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) fir 1980 bis 1990 beruhen auf den Daten der
langjahrigen CF-Register in Frankfurt/Main und Dresden. Sie wurden bel einer vergleichenden
Untersuchung der Patientendaten In Ost- und Westdeutschiand 1994 vorgestellt [26].
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Abbildung 3:

Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten {31.12.2003)
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2.3 Demografische Angaben

Tabelle 1: Vereilung der ethnischen Zugehdérigkeit aller Patienten 1995 - 2003
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n %
Kaukasisch 5.657 93,3
Tarkisch 165 AT
Asiatisch 3 <0,1
Afrikanisch i 0.1
Andere 125 2.1
Ohne Angaben 103 1,7
Gesamt 6.060 100
Tabelle 2: Vertsilung des Famillenstandes der Patienten in 2003
Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und dlter
n % n % n %
ledig 2.296 99,1 1172 79,2 3.468 914
verheiratet 253 17.1 253 6,5
geschieden 31 24 31 0,7
verwitwet 2 45| 2 0,1
ohne Angabe 20 0,9 | 21 1.4 oA 1,1
Tabelle 3: Verteilung der Wohnsituation der Patienten In 2003
Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und élter
= n % N % n %
bei den Eltern 2.286 98,7 612 41,4 2.898 76,4
allein in eigen. Wohnung 2 0,1 412 27,9 414 10,9
Partnerschaft 1 < 0,1 403 27,2 404 10,6
Heim u.a. ifi 0,7 24 1.6 41 1,1
ohne Angabe 10 0,5 28 18 38 1,0
Tabelle 4: Verteilung von Schule / Ausblidung/ Beruf in 2003
Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und &lter
n % n % n Yo
Schiler 1.530 66,1 143 a7 1673 441
Berufsausbildung 52 o, 372 25,2 424 11,2
Berufstatigkeit 576 38,9 576 15,2
arbeitslos 1 <0,1 104 7,0 105 2,8
Rentner 1 <0,1 223 15,1 224 59
ohne Angabe 732* 31,6 61 4,2 793 20,9

*} darunter 614 Patienten unter 6 Jahre




2.4 Angaben zur Prozessqualitat

2.4.1 Fehlende Daten

Gmundlage der Auswertung 2003 sind 7.751 Basisbdgen aus den Jahren 1995 bis 2003,
einschlielich Doppel-, Dreifach- und Vierfachmeldungen derselben Patienten aus verschie-
denen Einrichtungen. Lasst man dle Verwelgerer auBer acht, dann bleiben 7.380 Basisbégen
fUr die Betrachtung In Tabelle 5 Ubrig (das entspricht 6.060 unterschiediichen Patienten).

Tabelle 5: Vertellung ausgewdahliter fehlender Angaben auf den Basisbogen

alle Patienten
n %
Patientenidentifikation:
Geburtsrang 28 0,5
Geburtsdatum der Mutter 78 1.4
Dokumentationsdatum 87 14
ethnische Zugehdrigkeit 103 1.7
Diagnosemonat/ -jahr 1.590/294 | 26,3/4,9
Kriterien, die zur CF-Diagnose fiihrten (siehe Kapitel 2.4.2) 395 6,5
Anzahl der Geschwister 159 26
davon Geschwister mit CF 183 3,0
fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben " 33 0,5

Hwurde In der Auswertung im Abschnift 2.4.3 als "nicht identifizier!” gewertet

Das Alter der Patienten bel Verlaufsbeobachtung wird nicht aus dem Dokumentationsdatum,
sonderm aus dem Datum der Klinischen Meassung berechnet, Diese Angabe fehit unter Um-
stiinden bel einigen Verlaufsbdgen. Das Langen-Soll-Gewicht und der Body-Mass-Index kén-
nen nicht berechnet werden, wenn das Képergewicht und/oder dle KéipergréBe oder beide
Angaben fehlen.

E%%%Ile 6: Vertellung ausgewdhiter fehlender Angaben bel 3.795 Veraufsbeobachfungen in

Patienten Patienten alle Patienten o

unter 6 Jahre 6 Jahre und alter

n % n % n %
Kdérpergewicht 4 0,6 19 0,6 23 0,6
Kérpergréfie 6 1.0 21 0,7 27 0,7
Vitalkapazitat @16) | (72,7 109 3.6 530 16,2
Einsekundenkapazitat M 0] (72,9) 109 3.6 531 16,3
MEF 25 (434) 0 | (75,9) 186 6,2 608 19,1
P. aeruginosa 4 0,6 41 fi-d 45 12
B. cepacia 5 0,8 53 1.7 58 1,5
IgG 29 19,2 379 13,5 478 14,4
Komplik./Sonderprobl. 2 03 5 0,2 T 0,2
Antibiotika 24 3.9 55 1.7 79 21
weitere relev. Theragien - | - 3 0,1 . 0.1

Ialtersbedingt fehlende Angabe
“hel 7 Patlenten war eine exakle Altersberechnungnicht mégich (siehe oben)
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2.4.2 Diagnosestellung

Tabelle 7: Alter bei Diagnosestellung

B i 1 1
905" | 1906" | 1997" | 1998” | 1909’ | 2000 | 2001 | 2002 | 2003

[n 171 185 219 218 173 288 | 158 144 79
Mittelwert in Jahren 36 3.4 36 4.1 4,1 44 35 4.1 48
Standardabweichung 6,4 4.9 75 8.3 7.9 8.1 6,8 8.0 74
Median 1.2 1,2 0.6 0,8 0.9 14 0,7 iz, 1. 1b
Kleinster Wert <0,1 <0,1 <0,1 <0,1 <01 <0,1 <0,1 <0,1 <01
grofiter Wert 52,9 329 429 57,6 55,7 39.4 38,3 46,0 38,3
im ersten Lebensjahr 80 95 | 128 117 96 | 90 92 73 43
diagnostiziert (%) (45.7%) | (514%) | 559%) | 50.6%) | (50.8%) | (31.3%) | (58.2%) | (50,7%) | (54,4%)
mit 18 Jahren oder 4 6 | 18 20 1 48 7 8 5
spéiter diagnost. %] 23%) | i32%} | (7.9%) | i87%) | i5.8%) | (16%) | ¢44%) | (5.6%] | i6.3%]

" bis1999 sind die alten Ergebnisse chne Nachdokumenitationen mit dem Stand von 2003 verwendet worden,

Tabelle 8: Symptorne, die 2003 zu den 79 CF-Diagnosen flhrten (Mehifachangaben méglich)

Zahl der

Patienten %
Unbekannt 0 0
Screeningtest 6 7.6
nur gastrointestinale Probleme 20 25,3
nur pulmonale Probleme 10 12,7
gastrointestinale und pulmonale Probleme 16 20,3
Mekoniumileus 9 11,4
Analprolaps 2 2.5
Geschwisterkind 4 5,1
andere Probleme 14 17,7

Im Verfahren "Qualittssicherung Mukoviszidose" wird die Diagnosestellung durch den Natrium-
bzw. Chloridgehalt (In mmol/l) in der Pilocamnpiniontophorese, eine positive nasale Potentialdif-
ferenz, die Bestimmung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die
zur CF-Diagnose gefiihrt haben dokumentiert.

Bei 395 (6.5%) von 6.060 Patienten sind weder pathologische SchweiBtestwerte, noch eine po-
sitive: nasale Potentialdifferenz angegeben, noch wurde der Genotyp bestimmt. Zum Teil han-
delt es sich um dttere Patienten, aber 40 Patienten sind z.B. nach 1994 geboren; d. h. nach
Beginn der QualitttssicherungsmaBnahme Mukoviszidose.

Bei 54 Patienten wurde die Diagnose widerrufen.



2.4.3 Gentypisierung
Vion den Uber 700 bekannten fir Mukoviszidose verantwortiichen Mutationen auf dem langen
Am des Chromosoms 7 freten die meisten nur sehr selten auf. Die haufigste Mutation ist

AF508. Sie wurde 6.593 mal, alse in 65,8 % der Fdlle gefunden (Tabelle 10).

48,4 % der Patienten sind AF508-Homozygot, weitere 16.6 % sind AFS508-Heterozygot
(Tabelle 12).

Tabelie @; DNA-Analyse

n %
Genotyp nicht bestimmt 1.046 17.3
Genolyp bestimmt 5.014 82,7
Gesamt 6.060 100,0
Tabelie 10: Mutationshaufigkeit
n %

AFS508 6.593 65,8
G551D 141 1,4
G542X 160 1,6
R553X 172 1.7
W1282X 35 0,4
R347P 100 1,0
N1303K 154 1,5
di507 12 0,1
1717-1G—=A 61 0,6
A455E 4 <0,1
S5549N 1 <0,1
621+IG>T 10 0,1
R117H 25 0,3
R1162X 11 0,1
3849+10Kb C-T 49 0,5
2184dA ) <0,1
Andere 479 4,78
nicht identifiziert 2.014 20,1
Gesamt 10.028 100,0
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Tabelle 11: Mutationen

n %
2 bekannte Mutationen 3.472 69,2
1 Mutation bekannt, eine nicht identifiziert 1.070 21,3
beide Mutationen nicht identifiziert 472 94
Gesamt [genotypisiert) 5014 100,0
Tabelle 12: Kombinationen von Mutationen
n Y%
AF508-Homozygot 2.425 48,4
AF508/ andere Mutation 833 16,6
AF508/ nicht identifiziert 910 18,1
nicht AF508/ nicht identifiziert 160 3,2
beide Allele nicht AF508, aber identifiziert 214 4,3
beide Allele nicht identifiziert 472 9,4
Gesamt 5.014 100,0
Tabelle 13: Homozygote

n %
AF508 2.425 94,6
G551D 4 0,2
G542X 9 0,4
R553X 4 0.2
W1282X 5 0,2
R347P 1 <0,1
N1303K i 0,4
di507 1 <0,1
1717-1G-A ! T
621+I1G-T 1 <0,1
R117H 1 <0,1
3849+10Kb c>T 1 <0,1
Andere 99 3,9
Gesamt 2.563 100,0




2.4.4 Therapie

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

Keime keine Keime Summe
nachgewiesen | nachgewiesen
n % n % n %

Patienten < 18 Jahre 708 36,1 | 1.255 | 63,9 | 1.963 | 100,0

Antibiotikatherapie 703 1.059 1.762

keine Antibiotikatherapie 5 196 201
Patienten = 18 Jahre 947 75,5 307 245 | 1.254 | 100,0 |

Antibiotikatherapie 938 280 1.218

keine Antibiotikatherapie 9 a7 36

2.4.5 Status der Behandlung

Tabelle 15; RegelmdBige Behandiung oder Konsultation

Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und alter
n % n % N %
regelméBige Behandlung | 2.221 95,9 1.430 96,7 3.651 26,2
zur Konsult. vorgestellt 65 28 38 2 103 2,7
chne Angabe 30 1,3 11 0.7 41 15 [
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2.5 Ergebnisqualitit

2.5.1 GroBBe, Gewicht
2.5.1.1 Patienten unter 18 Jahre

Wie schon in den Viorjahren werden einige Ergebnisse in Abhéngigkeit von der Zahl der 2003 In
der Einrichtung behandelten CF-Patienten dargestellt. Dabei bedeutet

- Typ 1. In der Eintichtung werden bis zu 20 Pafienten behandelt,
- Typ 2: in der Einrichtung werden 21 bis 100 Patienten behandeit und
- Typ 3: in der Einrichtung werden 101 und mehr Patlenten behandelt.
Tabelle 16 enthdlt die Vertellung der Patienten mit einem Langen-Soll-Gewicht von unter oder

ab 90% des Normwertes nach Reinken [19] fir alie Patienten (Zeile Gesami} und unterteilt
nach Alterskiassen fUr Einrichtungen ailer drei GroBen (bei kiinischer Messung).

Tabelle 16: Langen-Scii-Gewicht flir alle Patienten bis 18 Jahre

Alter ohne LSG LSG < 90% LSG=90% | Mittel- Standard- N
in Jahren n % n o n % wert abw.,
bis 2 4 8.3 36 29,3 83 67,5 | 93,56 10,11 123
2-<4 1 0,5 30 14,6 175 85,0 | 98,63 8,48 206
4-<6 3 a1 42 14,7 240 84,2 | 93,01 8,85 285
6-<8 45 16,2 232 83,8 | 98,76 9,09 277
8-<10 1 04 48 18,0 218 816 | 99,05 11,34 267
10-<12 2 0,7 81 279 207 714 | 97,65 12,66 290
12-<14 1 0,4 85 30,0 197 69,6 | 97,19 14,10 283
14-<16 1 0,3 89 29,7 210 70,0 | 96,69 13,64 300
| 16-<18 ] 104 97 34,0 185 64,9 | 96,92 14,29 285
| Gesamt 16 0,7 553 239 | 1.747 | 754 | 97,72 11,88 2.316
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Die Abbildung 4 zeigt die Mittelwerte und 95% Konfidenzintervalle der Mittelwerte flr das Lén-
gen-Scll-Gewicht in den drei verschiedenen Einrichfungstypen in den einzelnen Altersstufen.
Hierbei ist zu beachten, dass gerade bel den Einrichtungen des Typs 1 mit ihren vergleichswei-
se wenigen Patlenten der Mittelwert des Langen-Soll-Gewichtes von elnzelnen Ausreifern stark
beeinfluBt wird, Die weiften Konfidenzintervalle deuten auf kieine Fallzahlen und / oder groBe
Streuungen hin,
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Abblldung 4: Vertellung des Langen-Soll-Gewichtes in Einfichtungen verschiedener GroRe
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Abbildung 5: Langen-Soll-Gewicht, <18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung é: Langen-Soll-Cewicht, <18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)



2.5.1.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und dlter)

Der Body-Mass-Index (BMI = (K&rpergewicht in kg) / (Kompergrée in m)2) wird fir erwachsene
Patienten nach Mlller [15] in die Kategorien

- nomal (19 < BMI < 25},
- Unteremdhrung, Stufe | (17 < BMI < 19},
- Unteremdahmung, Stufe Il {16 < BMI < 17} und
- Unteremdahmung, Stufe il (BMI < 1§) eingeteilt.
Tabelle 17: Body-Mass-Index fr alle Patienten ab 18 Jahre
Alter ohne BMI BMI < 19 BMI =19 Mittel- | Standard- N
in Jahren n o, n %, n % wert abw.
18 - <22 3 0,7 176 39,6 265 | 59,7 | 19,80 2,82 444
22-<26 5 1,5 132 38,7 204 | 59,8 | 19,78 2,57 341
26 - <30 5 25 65 32,2 132 | 653 | 20,46 2,72 202
30-<34 1 0.5 51 26,4 141 73,1 | 20,70 2,76 193
>34 3 1,0 75 251 222 | 74,2 | 21,07 a5 299
Gesamt 16 1,1 499 33,7 964 | 65,2 | 20,26 2,90 1.479

Der mittlere Body-Mass-Index der Patienten In der Alterskiasse von 18 bis 22 Jahre Ist signifikant
3 4 niedriger (p<0,05) als bel diteren Patienten (= 30 Jahre).
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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, > 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

Lungenfunkticnsdaten wurden nur von Patienten, die mindestens 6 Jahre alt waren, ausge-
wertet. Von 491 Kindern zwischen zwei und sechs Jahren lagen 2003 darlber hinaus 193 Wer-
fe fur die Vitalkapazitéat vor. Zur Beurteilung der Lungenfunkfion wurden die Vitalkapazitat (VC),
dle Einsekundenkapazitat (FEV,) und der maxdmale exspitaterische Fluss bei 25% der Vitalka-
pazitét (MEF,s) nach Zapletal [27] entsprechend Geschlecht und KdrpergréBe normiert.

Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

vC >= 80%,
FEV, >= 80% bzw.
MEF,s >=60% des Normwertes nach Zapletal,

Tabelle 18; Vitalkapazitat (VC in %) flr alle Patienten im After von 6 bis 18 Jahren

Alter ohne VC VC < 80% VC = 80% Mittei- | Standard- N
in Jahren n o n o n oL wert abw.
B-<8 22 7.9 82 29.6 173 62,5 | 86,51 16,63 277
8-<10 8 3,0 69 25,8 190 71,2 | 89,13 18,41 267
10-<12 1] 3,8 89 30,7 190 65,5 | 85,31 15,18 290
12-<14 8 2.8 103 36,4 172 | 60,8 | 84,27 17,24 283
‘ 14-<16 7 2.3 99 33,0 194 | 64,7 | 86,92 20,94 300
16-<18 8 2.8 85 29,8 192 | 67,4 | 87,80 20,92 285
| Gesamt 64 3.8 527 310 | 1.111 | 65,3 | 86,64 18,43 1.702
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Die Vitalkapazitat in Prozent der Nom zwischen den einzelnen Altersklassen unterscheidet sich
nicht signifikant.

Die mittleren VitalkapazitGtswerte der Einrichtungen vom Typ 2 und 3 liegen zwar hdher, unter-
scheiden sich aber nicht signifikant von denen der Einrichtungen vom Typ 1.
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Abblldung 11: Vitalkapazitat, 6 - 17 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 12: Vitalkapazitdt, 6 - 17 Jahre, >20 Patlenten {Typ 2 und 3)



Tabelle 19: Einsekundenkapazitét (FEV, in %) fur alle Patienten im After von 6 bis 18 Jahren

Alter ohne FEV, FEV, < 80% FEV, 2 80% | Mittel- | Standard- N
in Jahren n % n % n % wert abw.
6-<8 22 7.9 30 12,6 221 79.8 | 97,10 18,75 277
8-<10 9 3.4 56 21,0 202 75,7 | 94,68 21,62 267
10-<12 10 34 91 31,4 189 65,2 | 87,34 19,66 290
12-<14 8 28 104 36,7 171 60,4 | 84,74 21,78 283
14-<16 i 2.3 114 38,0 179 59,7 | 84,63 24,41 300
16-<18 8 2,8 120 421 157 | 55,1 | 82,30 26,24 285
Gesamt 63 3,7 520 306 | 1119 | 65,7 | 88,24 22,91 1.702

Die mitflere Einsekundenkapazitdt in den Alterskiassen bis 10 Jahre unterscheidet sich signifi-
kant von der in den hoéheren Altersklassen bis 17 Jahren (p<0,01).
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Abblidung 13: Verteilung der Einsekundenkapazitat fir Patienten 6 - 18 Jahre
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Abblldung 14: Einsekundenkapazitét, 6 - 17 Jahre, bls 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 15: Einsekundenkapazitat, 6 - 17 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)



Tabelle 20: MEF;5 ( in %) flr alle Patienten im Alter von 6 bis 18 Jahren

Alter chne MEF,; MEF,; < 60% | MEF, > 60% | Mittel- | Standard- N
in Jahren n % n % n o ‘wert abw.
6-<8 28 10,1 82 29,6 167 60,3 | 78,95 36,71 277
8-<10 18 6,7 99 37,1 150 56,2 | 71,92 36,61 267
10-<12 14 4.8 159 548 117 40,3 | 58,38 32,43 290
12-<14 13 46 158 55,8 112 39,6 | 57,59 33,64 283
14-<16 14 4.7 1745 58,3 111 37,0 | 56,32 36,46 300
16-<18 14 4.9 173 60,7 98 344 | 50,77 34,92 285
Gesamt 101 59 846 497 755 44,4 | 61,90 36,37 1.702

Bei MEF,5 bestehen signifikante Unferschiede zwischen der niedrigen Alterskiasse (< 10 Jahre)
und allen héheren Alterskiassen {p<0,01).
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Abbildung 17: MEF,5 in %, 6 - 17 Jahre, bls 20 Patienten (Typ 1)
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Abblidung 18: MEF,5 in %, 6 - 17 Johre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)



2.5.2.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und &lter)

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

vC >= 80%,
FEV, >=80% und

MEF,s >=60% des Nommwertes als Qualitétsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die international Ublichen EGKS-Were nach Quanjer [17] verwendet,

Bezleht man die Vitalkapazitat auf die EGKS-Normen fir die forclerte Vitalkapazitét, dann sind
diese fUr 598 der 1.479 erwachsenen Patienten {40 %) normai (vgl. Tabelle 21),

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

Alter ohne VC VC < 80% VC 2 80% Mittel- = Standard- N
in Jahren n % n o n % wert abw,
18 - <22 1 25 242 54,5 191 43,0 74,70 20,87 444
22 - <26 18 44 191 56,0 135| 396| 72,22 23,71 341
26 - <30 11 54 104 51,56 87| 43,1| 7440 2252 202
30-<34 7 386 106 54,9 80| 41,5| 7592 24,10| 193
>34 16 54 178 59,5 105| 35.1| 72,10 21,76| 299
Gesamt 60 4,1 821 8.0 598| 40,4| 73,73 22,39| 1.479
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Abbildung 19: Verteilung der Vitalkapazitct flr erwachsene Patienten
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Abbildung 20: Vitalkapazitat, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abbildung 21: Vitalkapazitat, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)



Tabelie 22: Einsekundenkapazitdt (FEV, in %) flr alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne FEV, FEV,; < 80% FEV, = 80% | Mittel- | Standard- N
in Jahren n o n % n o wert abw.
18 - <22 10 23 314 70,7 120| 27,0 71,72 142,22 | 444
22 - <26 15 4.4 254 74,5 72| 21,1| 57,39 26,52] 3¢
26 - <30 10 50 157 7.7 3B| 473 5575 24.01| 202
30-<34 7 36 155 80.3 31| 181] 6571 2538| 193

>34 14 4,7 238 79.6 471 15,7| 52,82 26,46 299
Gesamt 56 38| 1118 75,6 305| 206| 6040 81,72 1.479

Die miftlere Einsekundenkapazitat unterscheldet sich signifikant zwischen der Jungsten Afters-
giuppe (<22 Jahre) und den diteren Patienten (p<0.05).

120
Y S P O e ey T e
5 )
=] L
& 8o
o
° -
5 Einrichtungstyp 2003
b= .
g I
g O <= 20 Patienten
=
= I
= 4 24-100 Patienten
5 1
(T ! ® > 100 Patienten

T T T T
18-21 22-25 26-29 30-33 »=34

Alter {Jahre) in 2003

Abbildung 22: Verteilung der Einsekundenkapazitét flr erwachsene Patienten
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Abblidung 23: Einsekundenkapazitdt, ab 18 Jahre, bis 20 Patienten (Typ 1)
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Abblidung 24: Einsekundenkapazitdt, alo 18 Jahre, > 20 Patlenten (Typ 2 und 3)




Tabelle 23: MEF,5 (in %) fUr alle Patienten ab 18 Jahre
Alter cohne MEF,; MEF2; < 60% | MEF:s=60% | Mittel- | Standard- N

in Jahren n __% n _% n % wert abw,

18 - <22 24 54 346 77,9 74 16,7 | 36,07 29,36 444

22 - <26 23 8,7 277 81,2 41 12,0 | 29,11 27,20 341

26 - <30 17 8,4 172 85,1 13 6,4 24,02 21,24 202

30 - <34 15 7.8 163 84,5 15 7.8 25,28 24,89 193
>34 33 11,0 254 84,9 12 40 22,06 18,98 299

Gesamt 112 il ) 1.212 | 81,9 155 10,5 | 28,69 26,02 1.479

Der mittlere MEF,5 in % unterscheidet sich signifikant zwischen der jingsten Aitersgruppe
{<22 Jahre) und den dlteren Patienten {p<0.05).
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Abbildung 25: Verteilung des MEF,5 fir erwachsene Patienten
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Abbildung 27: MEF;5 in %, ab 18 Jahre, > 20 Patienten (Typ 2 und 3)



2.5.3 Immunglobulin G

Von Piigrim [16] liegen modifizierte Nommalwerte (Mittetwert und Standardabwelchung) fir
Immunglobuline im Serum vor. Geht man davon aus, dass deren Stichprobe genlgend grol
war und die Weite nomnalverteilt waren, kann mit Hilfe von "Mittelwert + 2 x Standardabwei-
chung' der Bereich geschétzt werden, in dern ca. 95.5% aller Werte einer gesunden Populati-
on liegen. Fur die Erwachsenen Patienten werden die IgG-Werte nach Hanmison zugrunde

gelegt [12].

Tabelie 24: I1gG fur dlle Patienten bis 18 Jahre

Alter ohne IgG IgG<2s |-2s<lgG<2s| IgG=22s | Mittel | Std.- N
in Jahren wert | abw.

n % n % n % n %
bis 2 24 | 19,5 8 6,5 79 | 642 | 12 98 | 574 | 3,84 123
2-<4 53| [-25.T 4 19 | 140 | 68,0 9 44 | 6,90 | 2,27 206
4-<B 290 (102 | 20 70 | 206 | 723 | 30 | 105 | 8,68 | 6,48 285
6-<8 38 [ 132 16 54 | 188 | 679 | 36 | 130 | 874 | 2,89 297
8-<10 20 7.5 12 45 | 164 | 61,4 | 71 | 26,6 | 10,20 | 3,83 267
10-<12 30 1103 | 12 4.1 156 | 53,8 | 92 | 31,7 110,80 | 3,89 290
12-<14 33 (11,7 | 18 64 | 132 | 46,6 | 100 | 35,3 | 11,08] 4,37 283
14-<16 37 123 ]| 18 60 | 150 | 50,0 | 95 | 31,7 |12,75| 4,19 300 |
16-<18 36 (1231 1 39 | 121 | 425 | 118 | 414 | 13,76 4,79 285
Gesamt | 299 [ 129 | 118 | 5,1 [1.336| 57,7 | 563 24,3 10,32 4,85 2.316

Tabelie 25: IgG fir alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne lgG igG<2s |[-2s<IgG<2s| IgG22s  Mittel | Std- N
in Jahren - wert | abw.
n % n % n % n % 1\l
18-<22 | 68 | 13,1 | 17 | 38 | 190 [ 428 | 179 | 40,3 |15,04| 534 4ad
22-<26 | 38 | 11,1 9 26 | 139 | 40,8 | 155 | 45,5 |15,39| 4,93 341
26-<30 | 33 (183 | 9 45 | 79 | 39,1 | 81 | 40,1 |[14,70| 4,67 202

6
21

30-<34 | 28 | 14,5 3,1 84 | 435 | 75 | 389 |14,65| 4,33 193
=34 45 | 15,1 7,0 | 128 | 42,8 | 105 | 35,1 | 14,28 | 4,74 299 |
Gesamt | 202 | 137 | 62 | 42 | 620 [ 41,9 | 595 | 40,2 [ 14,88] 4,92 1.479 |
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2.5.4 Mikrobiologie

Tabelle 26: Pseudomonas aeruginosa fur alle Patienten bis 18 Jahre

Alter chne Angahe P. aeruginosa ja P. aeruginosa nein N
_in Jahren n % n % n %

bis 2 2 1,6 12 9.8 109 88,6 123

2-<4 2 1,0 39 18,9 165 80,1 206

4-<6 3 1,1 48 16,8 234 82,1 285

6-<8 4 1,4 76 27,4 197 71, 277
8-<10 3 1,1 91 341 173 64,8 267
10-<12 9 3.1 108 37,2 173 58,7 290
12-<14 8 2,8 132 46,6 143 50,5 283
14-<16 5 1,7 166 55,3 129 43,0 300
16-<18 6 iy 176 61,8 103 36,1 285
Gesamt 42 1,8 848 36,6 1.426 61,6 2.316

Tabelle 27: Pseudomonas aeruginosa fur alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne Angabe P. aeruginosa ja P. aeruginosa nein N
in Jahren n % n % n %
18-<22 12 20 313 70,5 119 26,8 444
22-<26 B 15 264 77,4 72 21,1 341
26-<30 3 1.6 153 75,7 46 2238 202
30-<34 2 1,0 153 79,3 38 19,7 193
234 7 2,3 224 74,9 68 22,7 299
Gesamt 29 20 1.107 74,8 343 23,2 1.479

Tabelle 28: Burkholdetia cepacia flr alle Patienten bis 18 Jahre

Alter ohne Angabe Burkh. cepacia ja Burkh. cepacia nein N
in Jahren n % n % n %
bis 2 3 24 120 97,6 123
2-<4 2 1.0 1 5 203 98,5 206
4-<6 7 2.6 8 1.1 275 96,5 285
6-<8 10 3,6 1 4 266 96,0 277
8-<10 6 22 5 1.9 256 95,9 267
10-<12 8 2,8 5 1.7 277 95,5 290
12-<14 11 39 8 1,1 269 95,1 283
14-<16 13 4,3 9 3,0 278 92,7 300
16-<18 13 4,6 7 2.5 265 93,0 285
Gesamt S a2 34 1.8 2.209 95,4 2.316

Tabelle 29: Burkholderia cepacia fr alle Patienten ab 18 Jahre

Alter ohne Angabe Burkh. cepacia ja | Burkh. Cepacia nein N
in Jahren n % n % n %
18-<22 15 34 14 32 415 93,5 444
22-<26 9 2,6 9 2,6 323 947 341
26-<30 3 15 9 4.5 190 94,1 202
30-<34 2 1,0 6 51 185 95,9 193
| =34 6 2,0 10 ! 283 94,6 299
| Gesamt 35 2,4 48 3,2 1.396 94,4 1.479
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Abbildung 28: Patienten mit positivern Befund in Prozent



Qualitatssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fir 2003

2.5.4 Komplikationen, Sonderprobleme
Nur bei 419 (18,1 %) der 2.314 Patfienten unter 18 Jahren wurden keine Komplikationen oder

Sonderprobleme gemeldet. Von 1.479 Patlenten, die 18 Jahre und élter sind, wurden 136 mal
(9.2 %) kelne Probleme gemeldet. Folgende wesentiiche Probleme fraten auf;

Tabelle 30: Puimonale Kormplikationen

Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und alter
n % n % i %
ABPA 85 3,7 118 8,0 203 5.8
Pneumothorax 7 0,3 20 1,4 27 0,7
Massive Hamoptoe 7 0,3 40 2T 47 12
Tuberkulose 6 0,3 & 0,3 11 0,3

Tabelle 31: Gastro-intestinale Komplikationen

Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und alter
n % n % n %
Exokr. Pankreasinsuff. 1.830 79,0 1.235 83,5 3.065 80,8
Hepatobilidre Kompl. 527 228 382 25,8 908 240
Diabetes mellitus 77 3,3 390 26,4 467 123
DIOS 62 2.7 58 3,9 120 g2

Tabelle 32: Nasenpolypen-OP und sonsfige begleitende Erkrankungen

Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und &lter
n % n % n %
Nasenpolypen-OP 66 28 63 4.3 129 34
| Begleit. Erkrankungen 224 9.7 290 19,6 514 13,5

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

~ Patienten Patienten Summe
unter 18 Jahre 18 Jahre und &lter
n % n % n %
2 Komplikationen 63 2,7 166 11,2 229 6,0
3 Komglikationen 2 0,1 15 1,0 17 04




3 Zusammenfassung
Standardstatistik Stufe I

Seit 1995 wurden im Verfahren Quaiitétssicherung Mukoviszidose bis zum 31.12.2003 die Do-
ten von 6.308 Patienten erfasst. Davon gaben 6.060 Patienten eine Einwiligung zur weiteren
Auswertung ihrer Daten.

Das mittlere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen stiegen von 1995 bis 2003
kontinulerich an. (sishe Abbildung 2, Kapitel 2.)
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n=2268 n=2987 n=2296 n=3582 n=4282 n=4262 n=4971 n=5231 n=535B n=5675 n=5911
‘mmm 11 127 146 | 153 157 156 163 168 175 172 187
—=— 187 = 288 37 341 357 38 39 436 48 488 50,

FUr das Jahr 2003 sind 38 verstorbene Patienten gemeldet worden. Die (kumulative) Uberle-
benswahrscheinlichkeft mindestens 40 Jahre alt zu werden, betragt In 2003 61% (berechnet

mit Hilfe von alterspezifischen MortalitGtsraten, Einzelhelten siehe Kapitel 4 "Sonderauswening
Mortalitdt™).

Mit 95-prozentiger Sicherhelt liegt der Median der Uberiebenswatwscheinlichkeit in 2003 bei
mindestens 36,4 Jahren (Einzelheiten siehe Kapitel 4 “Sonderauswerung Mortalitét”).



- B

Qualitatssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fir 2003 |

Tabelle 34: Ergebnisqualitdt fur den Beobachtungszeiiraurm 01.01.2003 bis 31.12.2003

Parameter Patienten Patienten Patienten
unter 6 Jahre von 6 bis 18 Jahre 18 Jahre und alter
(n=614] {n=1.702} in=1.479])
LSG > 90% 81,1 % 73,4 % B
ohne Angaben 1,3 % 0,5% -
BMI =19 = - 65,2 %
ohne Angaben - - 1,1 %
vC = 80% o 65,3% 40,4 %
ohne Angaben - 3,8% 4.1 %
| FEV, > 80% = 65,7 % 20,6 %
L ohne Angaben| - 3,7 % 3,8 %
MEF2s =60% 3 44 .4 % 10,5 %
ohne Angaben - 59% 7,6 %
| ST 5 i
IgG -2s<1gG<2s 69,2 % 53.5% 41,9 %
ohne Angaben 17,3 % 11.3% 13,7 %
| Ps. aerugin. negativ 82,7 % 53,9 % 23.2%
| unbekannt| = 1,1% E TN 2,0 %
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Tabelle 35: "Highlights* der Ergebnisse 1995 - 2003 in Deutschland

Deutschl. | Deutschl. | Deutschi. | Deutschl. | Deutschl, | Deutschl. | Deutschl. | Deutschi. | Deutschi.
Parameter 19.- 1.1.- 1.1.- 1.1.- 1.1.- 1.1.- Tz 1.5 1.4.-
| 31.12. 31.12, 31.12. 31.12. 31.12. 31.42. 31.12. 31.12. 31.12.
1995* | 1996*} | 1997*y | 1998*) | 1999 % 2000 2001 2002 | 2003
Patientenzahi 2.296 3.490 4.488 4.967 5.203 5.495 5.638 5997 | 6.308
neu diagnostiziert 165 185 217 | 199 114 198 | o5 81 79
Anteil neu
riteu— 7.2 % 53% 4,8 % | 40% 22% 3_,7 % 1.8% 1,4 % 1,3%
mittleres Alter bei 3,6 Jahre | 3,4 Jahre | 3,4 Jahre | 3.9 Jahre | 4,8 Jahre | 3,4 Jahre | 3.4 Jahre | 4,1 Jahre | 4,6 Jahre
Diagnose
Median des Alters bei | 4 2 janre | 1,1 Jahre | 0.5 Jahre E 0,6 Jahre | 1,2 Jahre | 1,0 Jahre | 0,8 Jahre | 1,0 Jahre | 1,0 Jahre
Diagnose -
Sterbefille 32 | 44 52 | 58 41 33 30 36 38
Mortalitatsrate :
{bezogen auf in dem 1.2 1,3 1.4 1,8 1% 08 0.8 1,1 08
-égiﬁr ;Jeobachtete pro 100 | pro 100 | pro100 | pro100 | pro100 | pro 100 | pro 100 | pro 100 | pro 100
e
Median des
e e = - 29,3 29,6 31,6 31,2 . 30,2 364
mittleres Alter ™ 13,8 14,8 15,5 15.8 18,3 16,8 17,5 17,2 18,7
Jahre Jahre Jahre Jahre Jah[e Jahre Jahre Jahre Jahre
Median des Alters ** 12,6 134 14,2 14,5 15,0 15,5 16,4 16,1 17,8
Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre
pornssf ookl 8T TN W TS AT Y ] 300% | 408% | 436% | 47.9% | 486% | 50.1%
cuhidarPallaniin = | gy 1.151 1608 | 1861 | 2028 | 2277 | 2467 | 2759 | 2981
18 Jahre s
Geschiecht @ o
iménnlich) 524% | 527% | 531% | 525% | 52,3% 527% | 523% | S521% | 523%
mittleres LSG fir
| 96,9 97 97,1 97,4 97.9 97,6 975 97,93 97,7
mittlerer BMI far
el g § 196 1_9,8 19,9 20,0 20,1 20,1 20,1 20,2 20,3
Frrbmatn s ol 2. L T IS, A BT | w0 80,3 80,1 84,3 79,6 802
Orm
mittleres FEV, in % |
dar e 734% | 73.6% | 73.3% 734 75.4 74,9 79,8 73,1 7_4.3 _
mittleres MEFzs in % =
 der Nom 51,1% | 487% | 50,5% 49,4 54,5 51,3 57,2 47,8 45,3_
Mikrobiclogie
Pseudomonas
asruginosa positiv 569% | 560% | 540% | 538% | 521% | 508% | 50,7% | 504% | 51.5%
Burkholderia cepacia | 2.4 % 2.7 % 2.0% 23% 1,8% 22% 21% 24 % 2.2%
pasitiv |
Genoypbestimmt | 761% | 71.2% | 746% | 752% | 80.2% B46% | 815% | 804% | 827% |
Pankreasenzyme | 905% | 908% | 913% | 755% 60.3% 92,3% 915% | 928% | 926% ]
teilnehmende 1
Einriehtungen 62 80 7 | #7 B85 91 87 89 _39

*} Eventuelle Abweichungen zu den j@hrlichen Berichten von 1999, 1996, 1997 und 1998 resuttieren aus
dem unterschiedlichen Datenstand. Die Daten dieser Jahrgénge und 1999 in obiger Tabelle entspre-
chen dem Datenstand vom 31.08.2000. Vom Bericht fUr den Jahrgang 2000 ab werden die Vorjahres-
zahlen in dieser Tabelle nicht mehr aktualisier.

**1am 31.12. des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet
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Tabelle 36: *Highlights" der Ergebnisse 2003 in Deutschiand im Vergleich mit friheren
der jGhrlichen Datenreports aus den USA [8] und Frankrelch [18]

Deutschl. USA Frankreich
Parameter 1.1.- 1.1.- 1.1.-
J1.i2 3112 HAZ
2003 2002 2002
Patientenzahl| 6.308 23.105 3.906
neu diagnostiziert 79 972 219
Anteil neu diagnostizierter 1.3 % 42 % 5.6 %
mittleres Alter bei Diagnose 4,6 Jahre - 5,7 Jahre
Median des Alters bei Diagnose 1,0 Jahre |0,5 Jahre | 0.6 Jahre
Sterbefélle 38 421 64
Mortalitétsrate (bezogen auf in dem 06 - -
| Jahr beobachtete Fille) pro 100
| Median des Uberlebens 36,4 31,6 36,0
| mittleres Alter 18,7 Jahre - 15,5 Jahre
Median des Alters 17,6 Jahre - 14,0 Jahre
Anteil Patienten > 18 Jahre 49.9 % 402 % 36,6 %
Zahl der Patienten = 18 Jahre 2.948 9.288 1.430
Geschlecht {ménnlich) 523 % 52,8 % 52,2 %
mittleres LSG fir Patienten < 18 J. 97 7 - 16,4
’ (mittl, BMI)
mittlerer BMI fiir Patienten > 18 J. 20,3 - 19,8
mittleres VC in % der Norm 80,2 - 89,3/71,8*
mittleres FEV, in % der Norm T4.3 74,3 82,2/56,7*
mittleres MEF .5 in % der Norm 45,3 - “
Mikrobiologie
Pseudomonas aeruginosa positiv| 51,5 % 57.8 % 48 %
Burkholderia cepacia positiv 22 % 3.1% 2,0%
Genotyp bestimmt 82,7 % 814 % 83,7 %
Pankreasenzyme 92,6 % 92,2 % -
| teilnehmende Einrichtungen 91 - 82

* <18 Jahre / >= 18 Jahre

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und

ihren Patienten fiir die Uberlassung ihrer Daten.




4 Sonderauswertung Mortalitat

4.1 Alilgemeines

Flr die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2003 wurden 397 CF-Patienten als verstorben ge-
meldet. Tabelle 1 enthalt Angaben zu Alter, Geschiecht und Todesursachen der Verstorbenen.

Tab.1: Ubersicht (ber die von 1995 bis 2003 verstorbenen Patienten
1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003

Zahl der 32 47 49 59 50 a8 43 41 38
Verstorbenen

davon manniich in 50,0 447 58,2 59,3 52,0 42,1 53,5 48,8 47.4
%

Verstorbene unter 40,6 17,0 28,6 25,4 24,0 342 30,2 12,2 31,6
18 Jahre in %

Mittleres Alter 20,2 220 223 28,7 23,5 212 231 257 26,9
aller Verstorbenen | (16,8) (+6,9) (£7.5) (+9.,8) {19,0) (£8,2} #7.7) | (£10,4) | (x10,1)

1£SDj

Median 18,2 225 226 244 227 21,3 229 251 21,7
Sterbealter

Mittleres Alter der 19,3 216 23,5 24,7 22,3 239 258 23,7 26,8
verstorbenen (8) {8.3) {7.2) (10,3} (8.5) (8,5) (8,3) (12,5) {10,9)
mannlichen

Patienten (SD}

Mittleres Alter der 21,1 224 20,6 223 249 19,3 20,1 27,5 216
verstorbenen {(5.6) {(5.6) (7.7 (8.9 (3.4) (6.7) (5.8) (7.8) (8.8)
weiblichen

Patienten (SD}

Todesursachen (Mehrfachnennungen méiglich} in %

nicht CF-relevant 0 10,6 8,1 6,8 6,0 7.9 7.0 17,1 15,8
CF - 90,6 85,1 83,7 83.1 78,0 81,6 90,7 75,6 71
 kardiopulmonal

CF - hepato- 0 4.3 8.2 10,2 10,0 0 4,7 9.8 26
intestinal

CF-relevant- 15,6 43 10,2 1.7 10,0 10,5 4,7 o207 211
Iandere Ursache

Letalitat (pro 100 12 1,5 14 1,5 1,3 09 11 0.9 1,0
gemeldete

Patienten und

Jahrj

Flr die Jahre 2000 bis 2003 wurden weniger Todesfdlie als in den vorangegangenen Jahren
gemeldet. In diesen Jahren starb im Mittel ein CF-Patient von 100.

Von den 397 insgesamt in den Jahren 1995 bis 2003 verstorbenen Patienten starben eif Pati-
enten im Alter von unter sechs Jahren, 21 Patienten im Alter von sechs bis elf Jahren und 73
Patienten im Alter von 12 bis 17 Jahren (Abb. 1 und Tab. 2). Das bedeutet, dass 26,4 % aller
verstorbenen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten. Im Vergleich dazu gilt fir 2003,
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dass von den 38 verstorbenen Patienten ein Patient im Alter von unter flinf Jahren, ein Patient
mit acht Jahren, vier Patienten mit 12 Jahren, zwel Patienten mit 14 Jahren, ein Patient mit 15
Jahren und drei Patienten mit 17 Jahren starben. 26 Patienten verstarben im Aler von 18 bis
46 Jahren. Das bedeutet, dass 31,6 % aller In 2003 verstorbenen Patienten das 18. Lebens-
johr nicht vollendeten!!
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Abb. 1: Altersvertellung der von 1995 bIS 2003 verstorbenen Patienten [Alter gerunde‘r]
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Abb 2: Kumuiative A[tersverreilungen der verstorbenen CF Poﬁenten In Deutschlond 1995 bis
2003, in den USA 2000 {8] und alier Verstorbenen in Deutschiand [23].
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CF-Patienten stertben wesentlich friiner als die Ubrige Bevolkerung in Deutschiand. In den letz-
ten Jahren waren 26 % aller verstorbenen CF-Patienten jlinger als 18 Jahre. Dagegen waren
2002 weniger als 1 % der in der deutschen Bevolkerung Verstorbenen jinger als 18 Jahre. An-
dererseits waren 22 % der In den lefzten Jahren verstorbenen CF-Patienten in Deutschiand 30
Jahre und Giter. In den USA waren 25 % aller im Jahr 2000 verstorbenen CF-Patienten jinger ais
18 Jahre, mehr als 30 % waren 30 Jahre und &tter,

Die Tabellen 1 und 2 zeigen, daB kardiopulmonale Problerme in allen Altersgruppen die domi-
nierende Todesursache fiir CF-Pafienten darsteliten.

Tab. 2: Altersverfellung und Todesursachen von 1995 bis 2003

<6 6-11 | 12-17 | 18-23 | 24-29 230
Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre Jahre
Anzahl der verst. Patienten 11 21 73 107 97 88
Todesursachen (Mehrfachnennungen méglich) in %
nicht CF-relevant 18,2 0,0 &5 7.5 9.3 12,5
Kardiopulmonal 54,5 90,5 84,9 86,9 81,4 76,1
hepato-intestinal 18,2 4,8 2,7 2.7 6,2 10,2
CF-relevant-and. Ursache | 9,1 9.5 9,6 i 12,4 8,0

Insgesamt wurden in 22 Félien (5,5 %) Mehrfachnennungen vorgenormmen.

Das Sterbealter bei mdnnlichen und weiblichen CF-Patienten ist etwa glelch vertellt (Chi-Qua-
drat-Unabhéngigkeitstest, p=0,8) (Siehe Tak. 2 und Abb. 3).
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Abb. 3: Altersverteliung der von 1995 bis 2003 verstorbenen_mfjnnilchen und weilblichen
Patienten
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Flr das Jahr 2003 wurden insgesamt 38 verstorbene CF-Patienten gemeldet. Der Antell an
jung verstorbenen Patienten war mit 32% hdher als in den Jahren zuvor (vgl. Tab. 1), 15 Patien-
fen waren zum Todeszeitpunkt difer als 30 Jahte. Man kann mit 95prozentiger Sicherhelt sagen,
dass der Median der Uberlebenswahrscheinlichkelt mindestens 36,4 Jahre betragh. Aus der
Abbildung wirde man eine é1prozentige kumulative Uberebenswahrscheinlichkeit von 42
Jahren ablesen, Auf Grund der geringen Fallzahlen wird das Konfidenzintervall, d.h. der Be-
reich, in dem der geschétzte Wert mit 95% Sicherheit in der Population wirklich liegt, ab einem
Alfer von 30 Jahren sehr breit. So befragt die Wahrscheinlichkeit, dass 40, Lebensjahr zu errei-
chen 61% mit einem 95% Konfidenzintervall von 42% bis 79%.
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Abb, 4: Kumulative Uberlebensw-ohrscheinlichkei1 mit 5% Konfidenzintervall im Jahr 2003



4.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren
fiir das weitere Uberleben bei CF

Die Lungenfunktion und der Emahrungszustand von CF-Patienten sind von groBBer Bedeutung
flr den Krankheitsverlauf und gelten als wesenfiiche Prognoseindikatoren fiir das weitere Uber-
leben. Dazu sind in den letzten Jahren eine Reihe von Arbeiten erschienen. Mit dem Vorliegen
von Verlaufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Behandlungszentren Uber
die Janre 1995 bis 2003 Ist die Moglichkelt gegeben, diesen Zusammenhang fUr die deutsche
CF-Population zu untersuchen.

Zu Beginn des Projeldes "Qualitatssicherung Mukoviszidose" wurde als Zlel formuliert, da die
CF-Patienten das Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizinischen Zustand emreichen
sollen. Dabei wurde als akzeptabler medizinischer Zustand definiert, dai

100% der Patlenten normalgewichtig sind,
70% der Patienten eine normale Lungenfunktlon aufwelsen,
30% der Patlenten ochne Pseudomonas-infektion sind

und daB kelne Massivkompllkationen bls dahin auftraten.

Als normaler Eméhrungszustand wird ein Body-Mass-Index von mindestens 19 angesehen. Als
normale Lungenfunktion gelten eine Vitalkapazitat und eine Einsekundenkapazitét von minde-
stens 80% der Nomn, sowie ein MEF,; von mindestens 60% der Norm,

Wir wollen untersuchen, ob es einen Unterschied fir die weitere Uberiebenswahrschelnlichkeit
ausmacht, wenn ein CF-Patient das Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizinischen
Zustand erreicht und wir wollen schatzen, wie grol dieser Unterschied ist,

In die Untersuchung wurden alle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18 oder 19 Jahre alt
waren und fur die 1995 Daten zum Emdahrungszustand, zur Lungenfunktion und zur Mikro-
biclogie voriagen. Mit Hilfe von Kaplan-Meler-Schétzungen wurde die weitere Uberlebenswahi-
scheinlichkeit dieser Patienten In Abhdngigkeit von der medizinischen Ausgangssituation Im
Jahre 1995 geschdizt. Mittels Log-Rank und anderer Tests wurde geprift, ob die Gruppen-
unterschiede statistisch signifikant sind.
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4.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI (n=220):

VC (n=213):

FEV1 (n=213):

MEF25 (n=196):

Ps. aerug. (N=218):

Gesamt (n=220):

BMI < 19: 50,5 % der Patienten
BMI =19: 49,5 % der Patienten

VC < 80%: 58,2 % der Patienten
VC = 80%: 41,8 % der Patienten

FEV1 < 80%: 69,5 % der Patienten
FEV1 = 80%: 30,5 % der Patienten

MEF25 < 60%: 79.1 % der Patienten
MEF25 = 60%: 20,9 % der Patienten

Ps. gerug. pos.: 71,6 % der Patienten
Ps. aemg. neg.: 28.4 % der Patienten

BMI< 19 ader VC <80 % oder FEV1 <80 % oder MEF25<60 % oder
Ps. aerug. pos.: 1.4 % der Patienten

BMIZ19 und VC =80 % und FEV1 = 80 % und MEF25 = 60 % und
Ps. aerug. neg.: 8,6 % der Patienten

[Die Differenzen der Zahlen im Kapitel 4.2.1. zum Berlchtsband des Jahres 2002, ergeben sich
durch Datenbereinigungen, danach eingegangene Nachmeldungen und Korrekturen, insbe-
sondere von Datumsangaten, aufgrund zusdtziicher umfangreiche PlausibiiitGtspriifungen. ]

4.2.2. Mortalitat bis 2003 in Abhangigkeit von der
medizinischen Situation im Jahr 1995

Von dllen 220 CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 17, 18 oder 19 Jahren waren und flr
die in 1995 Daten fur die Emahrungssituation, die Lungenfunktion bzw. flir Ps. aeruginosa vorla-
gen, wurden bis 2003 47 (21,4 %) als verstorben gemeidet. Sie starben im Mittel mit 21,5 Jah-
ren (SD=2,6). Die 5-Jahres-Uberiebenszeit konnte zuverldsslg geschatzt werden, da in diesem
Beobachtungszeitraum von jedem Patienten bekannt war, ob er verstorben war oder noch

iebte.
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4.2.2.1 Mortalitit bis 2003 in Abhéangigkeit vom BMI im Jahr 1995

Von den 111 Patienten, die 1995 einen Body-Mass-index (BMI) unter 12 hatten, verstarben 40
Patienten (36%) bis 2003. Von den 109 Patienten, die 1995 einen Body-Mass-Index von 19 und
héher hatten, verstarben bis zum Jahr 2003 sieben Patienten (6,4%., p<0.01).
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Abb. 5: Kumulatives Uberleben in Abhdngigkeit von BMI 1995

Flr 17- bis 19-jéhrige Patienten mit einem BMI von 19 und hoher betiéigt die Wahrscheinlichkelt
die néchsten funf Jahre zu Ubereben 96%. Fur 17- bis 19-jGhrge Pafienten mit einem BMI von
weniger dis 12 betrgt die Wahrscheinlichkeit die ndchsten funf Jahre zu Ubereben 69%. Der
Unterschied in der Uberlebenswahrscheiniichkeit zwischen den beiden Gruppen ist statistisch
signifikant (p<0,01).
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4.2.2.2 Mortalitdt bis 2003 in Abhéngigkeit von VC im Jahr 1995

Von den 124 Patienten, die 1995 eine Vitalkapazitét unter 80 % hatten, verstarben bis 2003 37
Patienten {29.8 %). Von den 89 Pafienten, die 1995 eine Vitalkapazitat von 80% und besser
hatten, verstarben bis 2003 sisben Pafienten (7,9 %. p<0,01).
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Abb. é: Kumuiatives Uberleben in Abhéngigkelt von VC 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einer Vital-
kapazitét ab 80% der Norm betréigt 93%. Die 5-Jahres-Uberlebenswahrschelniichkeit der Pati-
enten mit einer Vitalkapazitat unter 80% der Norm betrGgt dagegen nur 77% (p<0,01).
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4.2.2.3 Mortalitédt bis 2003 in Abhdngigkeit von FEV; im Jahr 1995

Von den 148 Patfienten, die 1995 eine Einsekundenkapazitét unter 80 % hatten, verstarben bis
2003 41 Patienten (27,7 %). Von den 65 Patienfen, die 1995 eine Einsekundenkapazitét ven 80
% und besser hatten, verstarben bis 2003 drei Patienten (4,6 %, p<0,01).
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Abb. 7: Kumulatives Uberieben in Abhangigkelt von FEV, 1995

Die 5-Jahres-Ubetrlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patienten mit einer Ein-
sekundenkapazitat ab 80 % der Noim behéigt 96 %. Dle 5-Jahres-Uberebenswahrscheinlich-
keif der Patienten mit einer Einsekundenkapazitat unter 80% der Nom betug dagegen nur
etwa 78% (p<0,01).
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4.2.2.4 Mortalitat bis 2003 in Abhdngigkeit von MEF,; im Jahr 1995
Von den 155 Patienten, die 1995 ein MEF,5 unter 60 % hatten, verstarben bis 2003 35 Patien-

ten (22,6 %). Von den 41 Patienten, die 1995 ein MEF,5 von 60% und besser hatten, verstarben
bis 2003 4 Patienten (9.6 %. n.s.=nicht signifikant, d.h. p=>0,05).
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Abb. 8: Kumulatives Uberleben in Abhéngigkeit von MEF,5 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrschelnlichkeit von 17- bis 19-jéhrigen CF-Patienten mit elnem
MEF 5 ab 60 % der Norm betréigt 93 %. Die 5-Jahres-Ubeilebenswahrscheinlichkeit der Patien-
ten mit einerm MEF,¢ unter 60 % der Normn betfragt dagegen nur etwa 81 % (n.s.).



4.2.2.5 Mortalitidt bis 2003 in Abhdngigkeit von Ps. aerug. im
Jahr 1995

Von den 156 Patienten, die 1995 Ps. aeruginosa (PSA] positiv waren, verstaroen 36 Patienten
(23.1 %) bis 2003. Von den 62 Patienten, die 1995 Ps. aemuginosa negativ waren, verstarben bis
2003 11 Patienten (17,7 %, n.s.).

g ¥ T,

5 —l——-"_'l'_

s 8 )

& T

n ......

)

£ 70

3

X
60 PSA positiv
S R e S| (L 0 PSAnegativ

17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27

Alter in Jahren
! o s - .
Abb. 9: Kumulatives Uberleben in Abhdangigkeit von Pseudomonas aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-Uberiebenswahrscheiniichkelt von 17- bis 19-jé@hrigen CF-Patienten ohne Pseudo-
monas aemriginosa im Jahr 1995 betrégt 86%. Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheiniichkeit der
Patienten mit Pseudomonas aeruginosa betrdigt 81% (n.s.).
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4.2.2.6 Mortalitdt bis 2003 in Abhdngigkeit von allen Parametern im
Jahr 1995

Von den 68 Patienten (30,9 %), die 1995 In dlien fUnf betrachteten Parametern unter den an-
gestrebten Grenzwerten liegen (d.h. BMi<19 und VC <80 % und FEV, <80 % und MEF,5<60 %
und Ps. aerug. positiv) verstarben 22 {32,4 %) bis zum Jahr 2003.

Von den 133 Patienten (60,5 %), die 1995 in mindestens einem Parameter unter den ange-
strebten Grenzwerten lagen (d.h. BMi< 19 oder VC <80 % oder FEV; <80 % oder MEF,5<60 %
oder Ps. aerug. posltiv) verstarben bis 2003 25 Patienten (18,8 %).

Von den 19 Pdtienten (8,6 %), die 1995 In dllen betrachteten Parametemn gut waren (d.h.
BMI219 und VC=80 % und FEV,=80% und MEF,s=60 % und Ps. aerug. negativ) verstarb bis
2003 kein Patient (0 %. p<0,01).
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Abb. 10: Kumulatives Uberieben in Abhangigkeit vom medizinischen Zustand 1995

Alie 17- bis 19-jahrigen Pdtienten, die 1995 einen Body-Mass-index von mindestens 19 und
elne Vitaikapazitdt von mindestens 80% der Norm und eine Einsekundenkapazitat von minde-
stens 80% der Norm und sin MEF 55 von mindestens 60% der Normm und keinen Pseudomonas
aeruginosa hatten, (beriebten die nichsten & Jahre. 89% der 17- bis 19-jahiigen Patienten,
die 1995 in mindestens einem der obigen Parameter schiechter waren, Uberlebten dle nach-

sten 5 Jahre, Nur 72% der Patienten, die 1995 in allen Parametem schiechter waren, Uberleb-
ten die néichsten 5 Jahre.

Der Unterschied in der Uberebenswahrscheinlichkeit zwischen den drel Gruppen Ist statistisch
signifikant (p<0.01).



5 Entwicklung klinischer Parameter
von 1995 bis 2003

5.1 Ziele des Projektes Qualitatssicherung
Mukoviszidose und Zwischenstand

Zu Beginn des Projektes "Qualititssichemung Mukoviszidose" im Jahr 1995 wurden fur das Jahr
2005 Ziele fur Ergebnisparameter bel 18-jahrigen CF-Patienten festgelegt Nach einem weite-
ren Beobachtungsiahr, nach Nachmeldungen auch fUr friihere Jahre und Datenkorrekturen
soll der derzeitige Stand beschrieben werden (Tabelle 1).

Tab. 1: Stand der Zielereichung bei 18-jahrigen CF-Patienten 1995 und 2003 im Vergleich

Parameter Ziel Stand 1995 Stand 1999 Stand 2003
(n=71) {n=136) {n=129)
, BMI > 19 | s | 451% 55,6 % 60,2 %
' FEV, = 80% 70 % ' 229% 30,8 % 304 % |
ohne Ps. aeruginosa 30 % 239 % 32,3 % 341 % |

Im Jahr 2003 weisen 60,2 % der 18-janhrigen CF-Pdtienten einen Body-Mass-Index von minde-
stens 19 auf und 30,4 % haben eine Einsekundenkapazitét von mindestens 80 % der Normn.
24,9 % der Pafienten haben Im Jahr 2003 einen Body-Mass-Index von mindestens 19 und
gleichzeitig eine Elnsekundenkapazitdt von mindestens 80 % der Norm. Im Jahr 2003 werden
bel 34,1 % der 18-Jahrigen kein Ps. aeruginosa gefunden. Nur 10,1 % aller 18-Jahrigen erflllen
Im Jahr 2003 alle drei geforderten Kriterien.

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

12-jéhrige CF-Patienten Zielvorstellungen entwickelt, die in den Tabellen 2 und 3 mit dem der-
zeltigen Stand verglichen werden sollen.

Tab. 2: Stand der Zielerreichung bel 12-jahrigen CF-Patienfen 1995, 1999 und 2003

Parameter Ziel Stand 1995 | Stand 1999 | Stand 2003
" (n=111) (n=135) (n=134)
LSG 2 95 100 % 46,4 % 47,4 % 511 %
FEV; > 80% 80% |  541% 57,8 % 61,9 %
ohne Ps. aeruginosa % |, 1% 42,9 % 508% |
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Von 1995 bis zum Jahr 2003 ist der Anteil der 12-Jdhrigen mit gutern Emdhrungszustand bzw.
guter Lungenfunktion geringflgig gestiegen. Der Antell von 12-jJahrigen CF-Patfienten, die so-
wohl ein Langen-Soll-Gewicht von mindestens 95 % als auch eine Einsekundenkapazitét von
mindestens 80 % der Nomn haben, stelgt von 27 % im Jahr 1995 auf 3¢ % im Jahr 2003. 50,8
% der 12-Jahrigen sind im Jahr 2003 frei von Ps. aeruginosa. Der Anteil von 12-Jahrigen, die ai-
le drei Kriterien erflllen, steigt von 11 % im Jahr 1995 auf 20 % im Jahr 2003.

Tab. 3: Stand der Zielereichung bei 6-jahrigen CF-Patienten 1995, 1999 und 2003

-

Parameter Ziel | Stand 1995 | Stand 1999 Stand 2003
(n=114) |  (n=155) (n=139)
LSG = 95 100 % 61,1 % 60,6 % 61,9 %
FEV, > 80% 100 % 75,0 % 69,5 % 86,4 %
ohne Ps. aeruginosa 80 % | 57,0 % | 70,4 % 73,7 %

Von 1995 bis zum Jahr 2003 steigt der Antell der 6-jéhrigen CF-Patienten mit einem Langen-
Soll-Gewicht von mindestens 95 % der Nomn von 61,1 % auf 61,9 %. Der Antell der Patienten
mif einer Einsekundenkapazitét von mindestens 80 % der Nomm steigt von 75,0 % auf 86,4 %.
Auch der Anteill von 6-Jahiigen, die sowohl ein gutes Langen-Soll-Gewicht, als auch eine gute
Einsekundenkapazittt erneichen, steigh in diesem Zeitraum von 35 % auf 51 % an. Im Jahr
2003 sind 73,7 % der 6-Jahrigen frel von Ps. aeruginosa. Der Anteil von 6-Jahrigen, die alle drel
Kriterien erflillen, steigh von 22 % im Jahr 1995 auf 41 % im Jahr 2003,

5.2 Verlauf klinischer Parameter bis zum Jahr
2003 in Abh&dngigkeit von der Ausgangs-
situation 1995

insgesamt enthdlt die Datenbank des Projektes "Qualitétssicherung Mukoviszidose" von 1.064
CF-Patienten Veraufsbecbachtungen flur durchgdngig alle Beckbachtungsjahre von 1995 bis
2003, Andere Patienten sind erst nach 1995 In das Projekt einbezogen worden, inzwischen ver-
storben, oder es fehien elnzelne Beobachtungsjahre. Von den in der Tabelle 1 far 1995 analy-
sieffen 71 18-jd@hrigen Patienten liegen nur fur 16 volistandige Veriaufsbeobachtungen vor. Von
den 111 12-Jahrigen der Tabelle 2 gibt es 40 volisténdige Verldufe. Von den 114 4-Jdhrigen
der Tabelle 3 gibt es 63 vollsténdige Veraufe. Um die Aussagekraft der foigenden Darstellung
2u erthdhen, werden jeweils die 1995 um ein Jahr jingeren und dlteren Patlenten einbezogen.
Damit liegen fUr die Kohorte der im Jahr 1995 17- bis 19-Jahrigen 60 vollsténdige Veridufe, fur
die 11- bls 13-Jahrgen 127 Veridufe und flr die 5- bis 7-Jahrigen 179 Verldufe vor.
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[Zu berlcksichtigen ist dabei, dass in der Kohorte der 17- bis 19-Jahrigen 46 Patienten, von den
11- bis 13-Jdhrigen 18 Patienten und von den 5- bis 7-Jahrigen 7 Patienten zwischenzeitlich
verstorben sind, so dass deren Daten nicht in die nachfolgenden Analysen der vollsténdigen
Verlaufdokumentation 1995 bis 2003 eingehen.]

In den foigenden sechs Abbildungen werden die Patienten der drel untersuchten Alterskohor-
ten entsprechend ihrer Werte fur das Langen-Soll-Gewicht (bzw. fUr den Body-Mass-Index) und
fur die Einsekundenkapazitat im Jahr 1995 in zwel Gruppen unferieilt, Anschlieend wird der
mittlere Veriauf dieser Parameter in den Gruppen untersucht,

Das mittlere Langen-Soll-Gewicht in den beiden Langen-Soil-Gewichis-Gruppen der 5- bis 7-
Jahrigen betréigt 1995 90,6 (SD=4.3; n=63) bzw. 102,9 (SD=6.,6; n=115). Dleser Unterschled
ist statistisch signifikant (p<0,01). Bis zum Jahr 2003 dndert sich das mittiere Langen-Soll-Ge-
wicht in beiden Gruppen nur geringfligig (92,7 + 12,4 vers. 100,1 = 14,2; p<0,01). Unterteilt
man dieseibe Alterskohotte nach ihrem FEV, Im Jahr 1995, dann sind die Unterschiede im Lan-
gen-Soll-Gewicht nur gering (1995: 96,1 + 8,2 vers. 99,5 = 8,7; n.s.= nicht signifikant, Ablil-
dung 1).
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Abb. 1: Entwicklung des mittleren Langen-Soll-Gewichtes von Patienten, die 1995 5 bis 7 Jah-
ie aft waren, untertellt In den Erndhrungsstatus bzw. die Lungenfunktion Im Jahr 1995

Dle Gruppe der 5- bis 7-Jahrigen mit demn schlechteren Langen-Soll-Gewicht hat 1995 im Mit-
tel auch eine schiechtere Lungenfunkfion (FEV,=88,3 % = 18,7 vers. 95,9 % = 20,2; n.s.; Ab-
blicung 2). Belde Gruppen verschiechtem sich bis zum Jahr 2003, wobei der Abstand gering-
flgig anwdachst (FEV,=75,3 % + 23.1 vers. 88,0 % = 22,0; p<0,01). Der Unterschied im mittle-
ren FEV, flr die beiden Gruppen (FEV, = 80 %, FEV, < 80%) im Jahr 1995 betrégt etwa 33 Pro-
zentpunkte Im Jahr 1995 (p<0.01) und noch 8 Prozentpunkte im Jahr 2003 (n.s. = nicht
signifikant).
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Abb. 2: Entwicklung der mittleren Einsekundenkapazitét von Patienten, die 1995 5 bis 7 Jahre
alt waren, unferteilt in den Emdhrungsstatus bzw. die Lungenfunktion im Jahr 1995

Fr die Patienten, die im Jahr 1995 zwischen 11 und 13 Jahre alt sind, mussen die Langs-
schniftanalysen aufgeteilt werden, da ab dem Jahr 2000 ein gréBerer Teil von diesen Patien-
fen schon 18 Jahre und dlter ist. Flr die erwachsenen Patienten ab 18 Jahren wird zur Bewer-
tung des Emdhrungsstatus statt des Langen-Soll-Gewichts der Body-Mass-Index herangezogen
und zur Bewerfung der Lungenfunktion mittels FEV, wird ebenfalls ein anderer Algorithmus zur
Normwertbestimmung verwendet. Als Trennungslinie wird das Jahr 2001 genommen, da in
2000 noch 89 Patienten unter 18 Jahre und erst 38 Patienten bereits dlter als 18 Johre ist. Ab
2001 ist das Verhdlinis umgeiehrt und in 2003 sind alle Patienten dieser Kohorte 18 Jahre und
diter.
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In den beiden Langen-Soll-Gewichisgruppen der Patienten, die 1995 11 bis 13 Jahre alt sind,
unterscheidet sich das Langen-Soll-Gewicht von 1995 bis zum Jahr 2000 um efwa 15 Prozent-
punkte und von 2000 bis 2003 unferscheldet sich der Body-Mass-Index konstant um 2 -3 Ein-
heften. (1995 [LSG]: 87.3 = 4,3 vers. 105,1 + 9.6; p<0,01; 2003 [BMI]: 19.0 £ 1,7 vers. 21,0 +

3.0, p=<0.,01; Abbildung 3a).
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Abb. 3a: Entwicklung des mittleren Langen-
Soll-Gewichies bzw. des Body-Mass-Index von
Patienten, die 1995 11 bis 13 Jahre alt sind,

unterteilt nach dem Emdahrungsstatus im Jahr
1995.

[Grofik oben: LSG-Werte flr Kinder bis 18 Jahre aus der
Kohorte 11-13 Jéhrige In 1995]

[Grafik unten: BMIWerte fir Kinder ab 18 Johre aus der
Kohorte 11-13 Jéhrigen in 1695]
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Abb. 3b: Entwickiung des mitfleren Ldngen-

Soll-Gewichtes bzw. des Body-Mass-Index

von Patienten, die 1995 11 bis 13 Jahre alt

sind, unferteilt nach der Lungenfunktion im

Jahr 1995,

[Grafik oben: FEV,-Werte flr Kinder bis 18 Jahre aus der
Kohorte 11-13 J&hrige ]

[Grafik unten: FEV,-Werte flr Kinder ab 18 Jahre aus der
Kohorte 11-13 Jahrige]

Der Unterschied im Langen-Soll-Gewicht bzw. im Body-Mass-Index zwischen den beiden FEV-
Gruppen aus dem Jahr 1995 ist Uber den gesamten Beobachtungszeitraum nur gering
(1995 [LSG): 94,2 = 12,1 vers. 96,0 = 10,8 ; n.s. 2003 [BMI]: 19,7 = 2,8 vers. 20,1 = 2,3; n.s, Ab-
blidung 3b).
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Abb. 4: Entwicklung der mittteren Einsekundenkapazitéit von Patienten, die 1995 11 bis 13
Jahre alt sind, unterteilt in den Emdhrungsstatus bzw. die Lungenfunkfion im Jahr 1995

11- bis 13-jdhrige Potienten, die 1995 ein schlechteres Langen-Soll-Gewicht haben, weisen

nicht unbedingt auch eine schiechfere Einsekundenkapczitét auf {Abbidung 4). Die Unter-

schied im mittleren FEV, liegt in der Beobachtungszeit zwischen drel und maximal fanf Pro-

zentpunkten und ist In keinem Jahr statistisch signifikant (1995: 81,9 % + 19,6 vers, 83.2 % =

18,5, n.s.; 2003: 60,6 % + 24,3 vers, 61,6 % + 20,7, n. ). Dle 11- bis 13-j@hrigen Patienten, die .? 3
1995 eine schlechtere Einsekundenkapazitdt haben, behalten diese auch in den folgenden

Jahren (1995: 65,9 % = 11,7 vers. 95,6 % = 12,3; p<0,01; 2003: 51,3 % + 20,0 vers. 69.2 %

+ 21,5; p<0,01; Abbildung 4). Die Schwankungen flr FEV, liegen in 2003 deutlich héher als

1995,
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Abb. 5 Entwickiung des mitiieren Body-Mass-Index von Patlenten, die 1995 17 bis 19 Jahre att
waren, unterfeilt In den Emdahrungsstatus bzw. die Lungenfunktion im Jahr 1995



Bel den diteren Patienten (in 1995 zwischen 17 bis 19 Jahre alt) sind Body-Mass-Index und FEV,
starker korreliert als bei den 11 - bis 13-Jahrigen (Abbildungen 5 und 6). So betragt der mittiere
Body-Mass-Index in den beiden BMI-Gruppen 1995 17,6 = 0,9 bzw. 21,0 = 1,4, p<0,01). Der
signifikante Unterschied im BMi bleibt bis zum Jahr 2003, trotz eines stérkeren Anstiegs in der
Gruppe mit dem Inftial schischteren BMI in 1995, eralten (19.2 = 1,7 vers. 21,6 = 2.4,
p<0,01), Der mittiere Body-Mass-Index bleibt auch in den beiden FEV,-Gruppen Uber aile Be-
obachtungsiahre statistisch signifikant unterschlediich (p<0,05). Hier liegen die Standardab-
weichungen flr die beiden Gruppen zwischen 1,5 und 2,7 (Abbildung 5).
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Abb. 6: Entwicklung der mittieren Einsekundenkapazitat von Patienten, die 1995 17 bis 19
Jahre alf waren, unterteilt in den Emdhrungsstatus bzw. die Lungenfunktion im Jahr
1995

Fur die BMI-Gruppen aus 1995 bleiben bei den 17- bis 19-Jahrigen aus diesem Jahr die signi-
fikanten Unterschiede in der Einsekundenkapazitat bis zum Jahr 2001 durchgangig erhatten
(1995: 43,2 % = 13,6 vers. 74,8 % = 20.8; p <0,01 und in 2001: 42,4 % = 21,7 vers. 65,5 %
* 22,9 p <0,01). Ab 2003 sind diese siatistischen Signifikanzen nicht mehr gegeben
(2003: 51,9 % = 25,1 vers. 60,7 % = 21.9; n. 5.).

Far die FEV{-Gruppen bleiben die signifikanten Unterschiede in der Einsekundenkapazitét bei
den 17- bis 19-Jéhrigen Patienten aus 1995 dagegen bis zum Jahr 2003 erhaiten (Abbildung
6). So befragt der Unferschied im mittleren FEV, 1995 zwischen den FEV,-Gruppen etwa 43
Prozentpunkie (57,7 % + 19.6 vers. 100,6 % = 15,8; p <0,01 ) und betr&gt seit 1997 bis 2003
im Schnift ca. 25 Prozentpunkte (2003: 49,8 % + 20,6 vers. 75,3 % = 22.4; p <0,01).
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6 Sonderauswertung Qualitatssicherung
Mukoviszidose - Stufe 1II

B. Wiedemann, Dresden

Das Teilprojekt "Qualitatssicherung Mukoviszidose" - Stufe |l ist eng mit der Akzeptanz des Pati-
entendokumentationssysterms CFAS verbunden. Da in diesem Teilprojekt bei jedern Ambulanz-
kontakt des Patienten und dartber hinaus - seit dem CFAS 2.0-Upddate - auch nach einem sta-
fionéren Aufenthalt Daten des Patienten erhoben werden, ist der Dokumentationsaufwand er-
heblich. Er kann von den CF-Behandlungseinrichiungen auf Dauer nur geleistet werden, wenn
die fur Stufe 1l zu dokumentierenden Daten quasl als "Nebenprodukt' der ohnehin zu fihrenden
Patientenakte entstehen, In den letzten Jahren wurden verstarkie Anstrengungen untemom-
men, um dle Efflzienz und Nutzerfreundlichkeit des CFAS-Dokumentationssysterns zu erthdhen.
Auch wenn bekannt ist, dass das Programm an vielen Stellen noch verbessenungswlirdig ist
und Winsche der Nuizer offen [3sst, haben wir den Eindruck, dass CFAS sich tatstchlich zu-
nehmend als Werkzeug zur Dokumentation aller im Zusammenhang mit der Behandiung eines
CF-Patienten auftretenden Daten durchsetzt. Behandiungseinrichtungen, die CFAS in der tagli-
chen Arbeit mit Mukoviszidosepatlenten elnsetzen, sehen Vorteile darln, dass die elekfronlsche
Patientenalkte, die sie mit Hiife von CFAS fUhren, dlie Daten zur Diagnostik und Therapie syste-
matisch verwaitet und bestimmte Termine und MaBnahmen in Erinnerung ruft. Aus der elekfro-
nischen Patlentenakte kann die fr Stufe Il bendtigte Tellmenge an Daten ohne zusdtzliichen
Aufwand exportiert werden,

Wir danken folgenden Einrichtungen, die Patientendaten zu Komplikationen und Sonderpro-
blemen, zu Klinischen Messungen, zur Therapie, zu Laborbefunden und sonstigen Unfersuchun-
gen Innethallb der Stufe 1l erhoben haben, Seit 1996 betaligen sich:

AACHEN, KINDERARZTPRAXIS RATHAUSSTRABE/ KINDERKLINIK RWTH (8IS 1999)
BERLIN, KRANKENHAUS BucH, "C. W. HUFeELAND", 1. KINDERKUNIK (8is 2001)
BERLIN, KRANKENHAUS ZEHLENDORF, BEREICH LUNGENKLINIK HECKESHORN
DRESDEN, UNIVERSITATS-KINDERKLINIK, TU DRESDEN (gis 2002)

FRECHEN, KINDERARZTPRAXIS, HAUPTSTRABE

HaNNOVER, KINDERKLINIK DER MHH, ABT. PAD. PULMOLOGIE

HANNOVER, MEDIZINISCHE HOCHSCHULE HANNOVER, ABT. PNEUMOLOGIE
QOsnABRICK, KINDERHOSPITAL COSNABRUCK

TUBINGEN, UNIVERSITATS-KINDERKLINIK, POLIKLINIK.

Neben diesen ¢ Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch weitere Einrichtungen an
Stufe 1 (siehe Tabslie 1 bis 3). Diese Einrichtungen nutzen das verbesserte Patientendokumen-
tationssysterm CFAS fUr ihre elgene Dokumentation und generieren damit praktisch nebenbel
die Stufe-ll-Daten.
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Die Einrichtungen:

BeRLIN, KRANKENHAUS LICHTENBERG

HAMBURG, GEMEINSCHAFTSPRAXIS, CF-ZENTRUM ALTONA
KIRCHZARTEN, KINDERARZIPRAXIS

LoBeck, MEDIZINISCHE KLINIK

MUNSTER, CLEMENSHOSPITAL

WORMS, STADTKRANKENHAUS, KINDERAMBULANZ

haben mindestens drel Jahre lang Daten der Stufe Il erhoben. Die Auswertungen fUr die Kapi-
tel 6.1. und 6.2. erfolgen fur das Jahr 2003 fUr diese 15 Einrichtungen. Aus den anderen Ein-
richtungen liegen noch zu wenig Daten vor. Um die Anonymitdt der Einrichtungen zu wahren,
wird ihnen in der folgenden Auswertung eine zufdllige Nummer von 1 bis 15 zugeordnet. In der
neuen CFAS-Version werden seit 2003 vor dllem die Therapledaten detaillierter erfasst. In der
Arbeltsgruppe der an der Stufe |l beteiligten Einrchtungen wurde beschlossen, dazu zunéchst
keine Auswertung in den Berichtsband zu bringen.

6.1 Strukturqualitat

6.1.1 Haufigkeit der Kontakte

In der Stufe Il des Projektes "Qualitdtssicherung Mukoviszidose" werden alle ambulanten Patien-
tenvorstellungen (reguléire Besuche, Konsile, Notfalle und Kontakte aus anderen Anldssen) do-

kumentiern, Seit dem CFAS-2.0-Update werden auch stationdre Aufenthalte bericksichfigt, Die
Tabellen 1 bis 3 geben eine Ubersicht Gber das vorhandene Datenraterial.

Tab. 1: Vereilung aller dokurmentierten Patienten in den Einrichtungen

Nr. der
Einrichtung" e
1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 | 2003 |Insgesamt”
v 8 29 27 - S 2B 105 ] M 43
] | 8 [ 149 | 158 | 165 | 161 | 174 | 181 | 170 298
3 - [ 130 | 144 | 148 | 120 | 142 | 155 | 152 212
4 25 68 71 73 70 70 | 71 72 85
5 58 98 | 108 [ 112 | 1111 118 | 120 | 131 158
6 oaT 88 88 12 - - - | - 96
i 24 10 - 58 66| 62 B8 | 18 86
8 26 | 41 73 12 77 58 - | - 88
9 49 90 91 | 103 - T | 13 ] s
e - 1 35 39 37 19 | 16 42
11 - - - 73 | 125 | 116 | 108 | 147 163
- 2 3 7 14 18 14 | 13 22
| F I P - - 4 20 o 24 27 28
14 - - - - - 51 16 14 18
. - 1 19 . 42 1 4 | & | 5 45
Summe | 334 | 704 | 760 | 904 | 881 | 1036 931 _ 932 | 1.619" |

I Von ¢ weiteren Einrichtungen wurden 214 weitere Patienten dokurnentiert
2 verschiedene Patienten insgesamt pro Einrichtung
? verschiedene Patienten insgesamt
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Insgesamt wurden von 1996 bis 2003 von 1.619 CF-Patienten aus 15 Einrichtungen Daten do-
kumentiert, Zwei Einrichtungen haben ihre Teilnahme 1999 bzw, 2001 beendet (Tabellel).

Von 1996 bis 2003 liegen von 20,290 Patientenkontakten aus 15 Einrichtungen Verlaufsbeob-
achtungen vor. Im Mittel wurden in allen beteiiigten Einrichtungen 3 ambulante Kontakte pro

Patient und Jahr dokumentiert (Tabelle 2).

Tab. 2: Verteilung ailer dokumentierten Kontakte in den Einrichtungen

Nr. der
Einrichtu ﬂﬂd) Jahr
] 1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 [ 2001 | 2002 | 2003 | Summe
1 8 58 52 51 56 58 66 93 442
2 a4 467 | 453 | 433 | 416 | 424 | 469 | 449 3.205
3 - 528 | 626 | 684 | 484 | 732 | 1009 | 895 4.958
4 25 217 | 323 | 450 | 406 | 403 | 337 | 298 2.459
5 67 352 | 369 392 | 382 | 416 | 427 | 407 2.812
6 64 394 | 387 22 2 5 3 : 867
7 s ag - 78 97 120 94 16 547
L 26 77 206 | 206 186 167 e z 868
9 &7 i 52 174 | 226 z 698 245 | 495 20
10 : z : 142 190 | 194 91 95 714
i A1 E = = 123 190 117 112 161 703
12 z 2 4 8 18 24 17 18 89
13 z £ 3 4 20 64 87 100 285
14 = - - - g a7 36 25 88
15 2 = 1 18 45 49 | 9 5 127
Summe | 454 | 2.353 | 2.507 | 2.837 | 2.500 | 3.493 | 2.999 | 3.057 | 20.290
e Von 9 welteren Einrichtungem wurden weitere 679 Kontakte dokumentiert

Tab. 3: Altersverteiiung der Patienten, die 2003 dokumentiert wurden [n, [n Klammem Prozent
der Einrichtung)

?gﬁ:‘;z - FNr. ier Einrichtung ®

1 2 3 4 5 =] i 9 | 10-15 | Summe

0-5 7 47 13 0 29 2 o | 37 135
120,8) | (27,6} | (8,6} 124,00 | (12,5} L 116,75 | 114,5)

6-11 10 71 21 7 34 3 0 | 63 209
{29.4) | (41,8) | 1139y | 9,71 | (28,13 | (18,8} 28.4) | i22.4)

12-17 1 51 29 19 26 5 1 65 207
132,45 (30} (19,2} | (26.4] | {21,5) | 131,3} | 10,7} | 29,3} | (22,2}

>18 6 1 88 46 32 5] 144 a7 380
e (17,6} | {0,1) | {58,3) | (63,9) | (26.4) | (37.5) | (99,3) | (25.7) | (40.8)

Summe 34 170 151 72 121 16 145 222 831

% Die 63 fur 2003 von 4 weiteren Einrichtungen dokumentierten CF-Patienten waren

vorrangig aus der Alfersgruppe 18 Jahre und diter (59%). Aus den drei jlingeren
Altersgruppen waren zwischen 6% und 29% der 63 zusdtziich dokumentierten
Patienten.,
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6.1.2 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen

In der Abbiltdung 1 ist die prozentuale Haufigkeit der Bestimmung von GréBe und Gewichi, Mi-
krobiologie und Lungenfunktion {bei Patienten ab 6 Jahren) gemessen an alien reguildren Kon-
takten pro Dokumentationsjahr dargestelit. Ziel ist die Festlegung eines Minimalprogrammes
bel jedem reguldren Besuch in einer CF-Ambulanz. Der Anteil der Lungenfunktionsmessungen
bei reguléren Kontakten ist von 1996 bis zum Jahr 2003 zurlickgegangen. Flr 2002 und 2003
lagen auch weniger mikrobiologische Befunde vor.

Es gibt zwei Einrichtungen, die auch im Jahr 2003 bel jedem reguidren Kontakt des Patienten
sowohl die GréBe und das Gewicht, dls auch die Lungenfunktion (bei Patienten ab é Jahren)
und die Mikrobiologie bestimmt haben. Dagegen haben vier andere Einrichtungen 2003
h&chstens bei 30% aller reguldéren Kontakte inrer Patienten Lungenfunktion und Mikiobiologie
bestirnmt.

Irm CF-Manudal [1] wird als diagnostische MaBnahme bei den ambulanten Vorstellungen emp-
fohlen, u.a. die Parameter Grolke, Gewicht, Mikrobiologie, Vitalkapazitét, FEV1 und MEF25 im-
mer, aber mindestens alle drel Monate zu bestimmen. Diese Empfehlung wurde seit 1996
nicht in allen Stufe-ll-Ambulanzen rediisiert, Anhand der Stufe-ll-Daten Icisst sich zeigen, dass im
Mittel 3 Kontakte pro Jahr dokurmentiert werden. Die Abbildung 2 zeigt den Anteil von Patienten
mit wenigstens drel Bestimmungen von GréBe/Gewicht, Lungenfunktion bzw. Mikiebiclogie. Es
Ubemascht nicht, dass Patienten mit eher gutem Verlauf nicht so hdufig untersucht werden.
Aber die starken Unterschiede sowohl zwischen den Einrichtungen, aber auch innerthalo be-
stimmter Einrichtungen Uber die Becbachtungszeit (hier nicht gezeigt) deuten auf strukturelle
Unterschiede hin. Sie mlssen hinterfragt werden und bieten Ansatzpunkte flr das Qualitttsrna-
nagement,

100 =
A {

904 - i 4
=
R |k |
= K !
= | E ? '.E '!.’ ’ EmGrores
g 04 g ? | -’l; :‘:5 E | | Gewicht
3 i 112 EE:E | [ ZALungen-
S B0 i ; | i; ::E i | : funktion
o) e e e e
= At =
g 500 BI ' }! *! i |=1 ; biologie

1996 1998 2000 2002
1997 1999 2001 2003

Abb. 1: Haufigkeit bestimmter Untersuchungen -bei gilen reguidren Kontakten (Lungenfunktion
ab 6 Jahre)
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Abb. 2: Anteil der Patienten (ab 6 Jahre) mit mindestens 3 Bestimmungen pro Jahr

6.2 Prozessqualitat:
Problem - Diagnostik/Therapie

Die Stufe Il kann fir die Kentrolle adé@quaten diagnostischen und therapeutischen Handelns
gemaB der Leitlinien und Konsensusstatements genutzt werden. Das Strategiepapier (Stern u.a.
2003) fdhrt auf, wann z.B. Steuerungshinwelse flr die Therapie beim Erstnachweis von Pseudo-
rmonas aeruginosa erfolgen kdnnen. Im CF-Manugal [1] sind zahireiche Empfehlungen fir Dia-
gnostik und Therapie enthalten. Durch die detailiertere Erfassung von Therapiedaten innerhaib
der Stufe Il kann in den néchsten Jahren Uber die Redalisiserung dieser Empfehlungen in den CF-
Ambulanzen Auskunft gegeben werden.

6.2.1 Erndhrung

Neben der Lungenfunkfionseinschréinkung ist Untergewicht fur Patienten mit CF ein wesentli-
cher ungunstiger prognostischer Parameter beziiglich der Lebenserwartung, Das Gewicht soll-
te mindestens alle 3 Monate und die Lange bis zum Ende der Pubertdt bel jeder Vorstellung
bestimmt werden [1]. Lt. CF-Manual glit folgende Einteilung flr den Eméhrungsstatus:



Tab. 4: Kriterien zur Beurteilung des Emahrungsstatus

LSG (%] BMI (kg/m2}) Bezeichnung
90-110 19-25 Normal
85-89 18- <19 Untergewicht mild
80-84 17- <18 Untergewicht méBig
75-79 16- <17 Untergewicht schwer
- <16 Untergewicht sehr schwer

Entsprechend dieser Stufen wird eine Intensivierung der Therapie beginnend mit einer allge-
meinen Em&hrungsberatung und einer Optimierung der Pankreasenzym- bzw, Vitaminsubstitu-
tion Uber die Gabe kalorlenreicher Kost bis hin zu PEG und parenteraler Emanhrung empfohlen.
Wahrend auftretender Infekte bzw. In Wachstumsperioden der CF-Patienten kemmt  diesen
MaBnahmen besondere Bedeutung zu.

Im Kapitel 6.1.2 wurde gezeigt, dass nicht durchgdngig bei allen Patienten mindestens drel
mal Jahdich GréBe und Gewicht bestimmt wurden. Unabhangig daven soll im vorliegenden
Kapitel untersucht werden, wie oft bei Pafienten der beteiligten Einrichtungen 2003 Unterge-
wicht vorlag und ob im gleichen Jahr Nahrstoffkonzentrate zugefihrt wurden bzw, eine
Erndhrungsberatung durchgefuhn wurde.
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Abb. 3: Anteil von Patienten mit Unfergewicht im Jaht 2003

Nach Definition des CF-Manuals (Siehe Tabelle 4} waren 2003 74,2% der CF-Patienten in Stufe
Il normalgewichtig. Wahrend nur 10% der 0- bis 5-J&hrigen Unfergewicht aufwiesen, stieg die-
ser Anfell mit dem Alter. Insgesamt 33,3% der erwachsenen CF-Patienten wiesen mildes bls
sehr schweres Untergewicht auf (Abbildung 3).
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Die Tabelle 5 zelgt, wie oft im Jahr 2003 bei dllen Stufe-ll-Patienten unabhéngig vom
Emdhrungsstatus hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat verabreicht bzw. elne Endahrungsbera-
tung durchgefihrt wurde. Allerdings ist etwa bei 48,8% dieser Patienten kein eindeutiges “Ja"
oder "Nein" angegeben, sondern die Angaben fehlen ganz und verzerren moglicherweise die
Aussage.

Tab. 5: Emdhrungstherapie im Jahr 2003 bei Patienten unabhdngig vom Gewicht

Hochkalorisches Ernahrungs- " Keine Angabe zu
Néhrstoffkonzentrat [*} beratung Nahrstoffkonzentrat | Anzahl
Alter 5h Pati
oral | Sonde | PEG ja ke und Erndhrungs- atienten
beratung
34 4 18 20 63
089 lprow, | (32%) | (143%) | (159%) | (50,0%) bxs
6-11 J 85 1 7 33 15 97 212
© 1140,1%) | 10,5%) | {3,3%] | i15,6%) | (7,1%] (45,8%
68 12 30 16 105
1217 d- 1ia3.0%)| @ | (5.8%) | (14,6%) | (7.8%) (51,0%) 8
g 8 12 72 79 189
218 J. 1125 19| 10,8%) | {3,1%) | {18,6%) | (20,4%] (48,8%) il
. 284 | 4. =135 153 130 454 931
(30,5%) | (0,4%) | 13,8%} | {16,4%) | {14,0%) (48,8%)
(*) Mehrfachnennungen méglich
Tab. 6: Emahungstherapie im Jahr 2003 bei Patienten mit Untergewicht
i Hochkalorisches Erndhrungs- Keine Angabe zu -
Nahrstoffkonzentrat {*) beratung Néhrstoffkonzentrat | Anzahl
Alter i ]
oral | Sonde | PEG ja i und Erndhrungs- | Patienten
34 4 [ 18 20 berg;unﬂ
0-5J To70%m| ° | (3.2%) | (14,3%) | (15.9%] 150,0%) \ery
6-11 J 85 1 ¥ 33 15 97 212
" 1{40,1%) | {0,5%) | (3.3%} | {15,6%) | (7.1%) {45,8%)]
68 12 30, 16 105
12T w3y O | (5.8%) | (14.6%) | (7.8%) | {51,0%) .-
>18 J | 97 3 12 Fi il 79 189 387
— T i25,1%)) (0,8%) | (3,1%]) | (18,6%) | (20,4%) | {48,8%)
ki | 284 4 35 | 153 130 454 931
|[30,5%] [0,4%]) | (3,8%]) | [164%) | [14,0%) {48,8%]

(*) Mehrfachnennungen moglich

Von den 203 Patienten mit Untergewicht erhielten 52 im Jahr 2003 eine Emdhungsberatung
(Tabelie 6). Besonders haufig wurde oral hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat zugeflhrt, In der
Gruppe der 6- bis 11-Jdhrigen betraf dies 65,7% der 35 Patienten mit Untergewicht. Bei 57 der
203 Patienten fehlen die Angaben,
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6.2.2 Diabetes mellitus und oGTT

Das Vorliegen eines Diabetes mellitus wird angenommen, wenn auf den Erfassungsbdgen
Diabetes mellitus, orale Antidiabetika oder Insulin angegeben ist. Betrachtet wurden alle Pati-
enten der im Kapitel 6.1 aufgefihrten 15 Einrflchfungen.

In den Beobachtungsjahren 1996 bis 2003 hatten imn Mittel 1,5% der Patienten unter 10 Jahren
einen Diabetes mellitus (einzelne Beobachtungsjahre siehe Abbildung 4). Bei den 10- bis 17-
ahrigen Patienten stieg der Antell im Mittel auf 10,5% und erreichte 26,7% bei den Erwachse-
nen mit CF,
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Abb. 4: Antell der Patienten mit Diabetes meliitus (Daten der Stufe 1)

Es wird empfohlen, dass bei CF-Patienten ohne Digbetes mellitus ab einem Alter von 10 Jah-
ren jGhriich ein oGTT durchgefuhrt werden soll. Anhand der Stufe lI-Daten wurde analysiert, ob
und mit welchem Ergebnis bei Patienten dieser Altersgruppe der oGIT durchgeflhr wurde.

Die Ergebnisse zeigen (Tabelle 7), dass 2002 bel 25,4% und 2003 bei 21,6% der 10- bls 17-
Jéhrigen ohne Diabetes mellitus ein oGTT durchgefihrt wurde, Bel den Erwachsenen war die-
ser Antell mit 16,5% flr 2002 und 10,9% flr 2003 noch getinger. Von diesen oGITs der Er-
wachsenen waren 2002 45,9% und 2003 24,1% auffdlilg, Bei den Jungeren waren nur 10,9
bzw. 15,4% oGITs auffdllig. Auch wenn mit der neuen CFAS-Version die Option besteht, sta-
tionér durchgeflhrie oGTT's zu dokumentieren und diese Méglichkeit vielleicht nicht konse-
quent genutzt wurde, deuten die Ergebnisse darauf hin, dass die Dliagnostik zu Diabetes melli-
tus bei CF-Patlenten diskutlert werden muss.
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Tab. 7: oGTT bei CF-Patienten ab 10 Jahren ohne Diabetes mellitus flr die Jahre 2002 und
2003

2002 =T = 00
10-17 Jahre > 18 Jahre | 10-17 Jahre | > 18 Jahre
Zahl der Patienten in der , 279 349 271 386
Altersgruppe
mit / ohne Diabetes mellitus 27 1252 122 /1227 30/ 241 120/266 |
dsgl. in % 9,7/90,3 35,0/65,0 11,1/88,9 | 31,1/689
ohne Diabetes mellitus und 64 /188 37/180 52/189 29 /237
mit / chne oGTT
= dsgl. in % 254 /74,6 16,3/83,7 | 216/784 | 10,9/89,1
ohne Diabetes mellitus, mit 5717 20717 44 /8 2ant
oGTT: oGTT normal ja / nein
dsgl. in % 89,1/10,9 54,1/459 | 846/154 | 759/24,4

6.2.3 Pravalenz und Inzidenz verschiedener Keime

Auf der Europdischen CF-Tagung 2002 in Belfast wurde gezeigt, dass die Prévalenz von Keimen
sehr stark davon abhdngt, wie diese Pravalenz definiert wird. Im Allgemelnen Ist die Prévalenz
einer Erkrankung definiert als Quotient aus der Zahl der Erkiankten, dividiert durch die Zahl der
insgesamt mit diesem Riskko lebenden Individuen. Die Punkiprévalenz betrachtet einen be-
stimmiten Zeitpunkd. Die Periodenpréivalenz betrachtet einen bestimmten Zeifraum; das ist bei
uns das Jahr 2003. Es ist es ein zahlenm@Biger Unterschled, ob man Prévalenz von Keimen
definlert als

- mindestens einmal im Jahr bei dem Patienten aufgetreten (wie in Tabelle 8),
- in allen mikrobiclogischen Befunden des Patienten im Jahr aufgetreten oder
- in der Mehrzahi der mikrobiologischen Befunde des Patienten Im Jahr aufgetreten.,

Diesen Unterschied muss man insbesondere bei LAndervergieichen von Prévalenzangaben flr
Keime berlicksichtigen.

Die Tabellen 8a und 8b zeigen eine Ubersicht iber nachgewiesene Keime bel den im Jahr
2003 durchgefihrten mikrobicloglschen Untersuchungen. Nicht bei jedem Patienten wurde im
Jahr 2003 ein mikrobiclogischer Befund dokumentiert. FUr die Auswertung wurde pro Patient
gezdhit, ob der entsprechende Keim 2003 mindestens elnmal oder nie nachgewiesen wurde,
Von den 329 (49% der Patienten mit Mikrobiologie, Tabelle 8a), bei denen mindestens einmal
Pseudomonas ceruginosa nachgewiesen wurde, gab es bei 199 (60,5%) Patienten kelne Aus-
sagen, ob der Stamm mucoid war. Bei 52 (15,8%) Patienten war der Stamm nicht mucoid, bei
78 {23,7%) war er mucoid. Von den 340 (50,9% der Patienten mit Mikioblologie, Tabelle 8b),
bei denen mindestens elnmal Staph. aureus nachgewiesen wurde, gab es bei 236 (69.4%)
Patienten keine Aussagen zu MRSA/ORSA. Bel 14 (4,1%)]) trat MRSA/ORSA auf, bei 90 (26,5%)
nicht.
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Tab. 8a: Privalenz verschiedener Keime im Jahr 2003

Alter 1 Pseudomonas | wenn_ja: Staph. aureus wenn ja:
| aeruginosa mucoid ? MRSA/ORSA ?
| 0-5J. 15,3% | 0 45,0% 3,7%
I ™ T 57,1% 1,9%
[~ 12mJ. | 550% 12,8%  500% 5,9%
: 218 J. | 78,7% 87 T%.. . 49,5% 5,2%
alle : 49,0% 23,7% 50,9% 4,1%

Tab. 8b: Prévalenz verschiedener Keime im Jahr 2003

| S| Soraioomorss] | s o
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Abbildung 5: Prévalenz von Keimen in der Stufe |l von 1996 bis 2003

Die Abbiidung 5 zeigt schematisch die Pravalenz verschiedener Keime (ber Altersgruppen von
1996 bis 2003, Von den Uber 45-JGhrigen lagen insgesamt nur fUnf mikrobiologische Befunde
vor, Wahrend die Prévalenz von Pseudomenas cenuginosa mit dem Alter stieg, sank die von
Staphylococcus aureus und Hamophilus influenzae mit dem Altér ab. Bel Staphylococcus au-
reus sank die Prévalenz etwa nach der Pubertdt, bei Homophilus influenzae etwa mit Beginn
des Schulatters. Die Prévalenz von Hamophilus influenzae lag bei Patienten im Alter von zwel
bis finf Jahren bei 54% und flr die anderen Altersgiuppen zwischen 0 und 27%,
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Exalkte Aussagen zur Inzidenz von Keimen sind eigentlich nur bei fest definietem Ausgangs-
punkt, z.B. fir Geburtskohorien méglich. In Stufe Il wurden die Patienten nicht seit Ihrem ersten
Lebensjahr sondermn ab einem bestimmten Beobachtungsjahr dekumentiert. In die folgenden
Betrachtungen wurden dile Patienten einbezogen, die bei der ersten Veraufsbeobachtung
den entsprechenden Keim nicht hatten. Uber die Keimbesiedelung in den Jahren davor ist
nichts bekannt, Die Daten in Tabelle 2 stellen also eine N&herung dar, die ev. dadurch verbes-
sert werden kbnnte, dass nur Patienten einbezogen werden, bei denen in den ersten 2 oder 3
Becbachtungsjahren der entsprechende Keim nicht nachgewiesen wurde.

Tab. 9: Erstnachweise verschiedener Keime pro Altersgruppe

Alter Pseudomonas Burkholderia | Stenotr. | Hamophil. | Staph. aureus
aeruginosa cepacia maltophilia | influenzae
0-5J. 16,3% 0,4% 6,7% 22,7% 34,0%
6-11 J. 16,2% 0,7% 7,0% 18,5% 30,6%
12-17 J. 19,5% 0,7% 5,0% 6,4% 25,8%
>18 J. 29,1% 1,4% 7,0% 45% | 14,86%
alle 18,8% I 0,9% | 64% 10,4% 23,9%




7 Analyse des Krankheitsverlaufs bei
1995 geborenen CF-Patienten

B. Wiedemann, Dresden

in den letzten Jahren wurde an Daten aus dem Projekt *QualitGtssicherung Mukoviszidose!
mehtfach gezeigt, dass schon bei den ersten moglichen Lungenfunkticnsmessungen im Alter
von 6 bis 7 Jahven nur ca. 80% der Patienten eine Einsekundenkapazitat von Uber 80% der
Norm erreichten, Patienten, deren Lungenfunkfion bel den ersten Messungen unter diesem an-
gestrebten Wert liegen, haben L.A. in den folgenden Jahren eine schlechtere Prognose als
Gleichaftige mit guter Lungenfunktion, Da es eine hohe Korrelation zwischen Lungenfunktion
und Emdhrungsstatus gibt, soll untersucht werden, ob diese Patienten hinsichilich inrer
Emdéhrung schon in den Jahren zuvor auffdllig waren, Des weiteren soll untersucht weiden, ob
es aus dem Krankheitsverlauf der 1995 geborenen CF-Patienten Hinweise darauf gibt, welche
anderen Faktoren den welteren Verlauf friiinzeitig beeinflussen,

7.1 Ergebnisse
Aligemeine Beschreibung der Kohorte

Im Projekt "Qualitétssicherung Mukoviszidose" sind Daten von 160 Im Jahr 1995 geborenen
Kindem mit Cystischer Fibrose gemeldet, Von den 160 im Jahr 1995 geborenen CF-Patienten
sind 90 (56,2%) mannlich und 70 (43,8%) welblich.

Sie wurden im Mittel im Alter von 1,5 Jahren (SD==1,8 Jahre, Median=0,76 Jahre) diagnosti-
zlert. Dabel wurden die mdénnlichen CF-Patienten im Mittel etwas eher als die weiblichen CF-
Patfienten diagnostiziert (mdannlich: Mittelwert=15,6 Monate, 3D=+21,3 Mondte, Median=5.9
Monate; weiblich: Mittelwert=21,2 Monate, SD=+22,4 Monate, Median=18.8 Monate). 66%
der mannlichen und 47% der weiblichen Patienten wurden im ersten Lebensjahr diagnostiziert.
Dieser Unferschied ist statistisch signifikant (p=0,022). Bei 4 Patienten fehit die Angabe zum Dia-
gnosediter.,

Von 142 Patlenten llegen Angaben zum Genclyp vor. Von diesen 142 Patfienten sind 51%
dF508-homozygot, 38% Compound-dr508-heterozygot und dle restlichen 11% haben ande-
re Mutationen, 59% der weiblichen und 44% der mannlichen CF-Patienten sind dF508-homo-
zygot. Dieser Unterschied st nicht statistisch signifikant, Von den 1995 geborenen Kindern mit
CF ist ein Madchen Ende 1999 verstorben. Sie war mit Mekonlumileus diagnostiziert worden.
Als Todesursache wurden hepato-intestinale Probleme dokumentiert.
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Nur von 42 (26.3%) Patienten ist der Krankheitsverauf von 1996 bis 2003 llickenlos dokumen-

fiert. Ab dem Jahr 2000 bis 2003 liegen jahrlich mindestens 120 Veraufsbdgen flr 1995 gebo-
rene Patienten vor, aber auch fUr diesen Zeitraum glbt es nur 17 vollsténdige Verdufe.

Die Abbildungen 1 und 2 zeigen Z-Scorewerte flr die Kérperhéhe in den Jahren 1995 bis 2003

fur alle 1995 geborenen CF-Patienten,
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Abb. 2; Z-Scorewert [10] flr die K&rperhdhe weiblicher CF-Patienten




Die Jungen mit CF hatten Im Mittel einen Z-Scorewert fir dle Kérperhohe von -0,2 (+0,12) und

die Mdadchen von -0,075 {+0,05). Das zeigt, dass die K&rperhdhe der Kinder mit CF Im Mittel

nur wenig unter der Kérperdhe gesunder Gleichaltriger lag.

Bie Abbildungen 3 und 4 zelgen Z-Scorewerte flr das Képergewicht in den Jahren 1995 bis

2003 fir alle 1995 geborenen CF-Patienten.
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Abb. 3: Z-5corewert [10] fur das Kérpergewicht mannlicher CF-Patienten
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Abb. 4: Z-Scorewert [10] fur das Kérpergewicht weiblicher CF-Patienten



Qualitatssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fir 2003

Es gab Kinder, deren Gewicht ber dem Miftelwert gesunder glelchalfriger Kinder lag. Die Jun-
gen mit CF hatten im Mittel einen Z-Scorewert von -1,18 (£0,99) und die Madchen von -1,17
(=0,98). Damit blieben die Kinder mit CF mit ihrem Kérpergewicht deutlicher als mit inrer Kér-
perhdhe hinter demn Mittel gesunder Gleichaltiger zuriick (beachte die unterschiedliche Eintel-
ung der y-Achse von Abblidung 1 und 2 bzw. 3 und 4) .

Die Abblidungen 5 und 6 zeigen das Langen-Soll-Gewicht in den Jahren 1995 bis 2003 flr
alle 1995 geborenen CF-Patienten.
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Die Jungen mit CF hatten im Mittel ein Langen-Soll-Gewicht von 101,1% (+8,8%) und die
Mddchen von 97,5% (+£9.4%). Da Madchen und Jungen etwa gleiche Abwelchungen vom
Kérpergewicht gesunder Gleichattiger aufwiesen, aber Madchen in der KérpethShe weniger
stark als Jungen zurlck blieben, lag das Ldngen-Soll-Gewicht der Jungen mit CF im Mittel
héher als das der M&adchen mit CF. 26,3% der Jungen und 45,2% der M&dchen mit CF hatten
im Aiter bis zu 8 Jahren ein Léngen-Scli-Gewicht unter 25%.

Die Abbiidungen 7 bis ¢ zeigen fir alle 28 Jungen und 14 Médchen, flr die Uber den gesam-
ten Beobachtungszeifraum die kdrperiiche Entwicklung dokumentiert wurde, Mittelwerte und
95%-Konfidenzintervaiie flr die K&rperhdhe, das Korpergewicht und das Langen-Soil-Gewicht.
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In den ersten 3 Lebensjahren waren die mittlere Kémperhdhe und das mittlere Korpergewicht
der kontinuierlich dokumentlerten 14 Madchen und 28 Jungen mit CF etwa gleich hoch.

Wahrend das mittlere Léngen-Soll-Gewicht der Jungen um 100% schwankte, nahm das mitt-

lere Langen-Soll-Gewicht der Madchen vom dritten bis zum achten Lebensjahr von 102% auf
7% ab.

Zwischen den Kindem der gleichen Altersstufe nahm die Streubreite flr Kérperhdhe und -ge-
wicht mit dem Alter zu: (Standardabweichung {SD) flr Kdrperhdhe: 5,6 bis 7,1cmy; SD fir Kor-
pergewicht: 1,4 bis 4,3kg; SD flr Langen-Soll-Gewicht: 11,6 bis 8,8%).



7.2 Lungenfunktion und Ernahrungsstatus
im Alter von 6 Jahren

Die 1995 geborenen Patienten hatten Im Alter von sechs Jahren eine mitflere Einsekundenka-
pazitét von 99.8% {+ 20,1%). 16% der Patlenten hatten mit 6 Jahren eine Einsekundenkapa-
zZitét unter 80% der Norm. Die mittlere Vitalkapazitat betrug in diesemn Alter 88,9% (= 17,5%).
30% der Patlenten hatten mit & Jahren eine Vitalkapazitét unter 80% der Norm, Das mittlere
Langen-Soll-Gewicht betrug 100,4% (+ 8.2%). 32% der Patienten hatten mit 6 Jahren ein Lan-
gen-Soll-Gewicht unter 95%, aber kein CF-Patient hatte ein Langen-Soll-Gewicht unter 80%.

Die vermutete Korrelation zwischen Einsekundenkapazitét und Emdhrungsstatus zeigte sich un-
ter Verwendung der germessenen Einsekundenkapazitdt in Litern deutiicher als unter Verwen-
dung der im Projekt QualitGtssicherung dblichen normierten Einsekundenkapazitat (Tabelle 1
und Abbildung 10). Der stérkste lineare Zusammenhang bestand zwischen Einsekundenkapa-
zitét in Litern und Korpergewicht bzw. dem Z-5corewert flr Kérpergewicht (r=0,63).

Tabelle 1: Zusammenhang zwischen Einsekundenkapazitat und kérpericher Entwicklung bei
113 im Jahr 19925 geborenen Kindem im Alter von & Jahren

Parameter for Korrelation mit Korrelation mit

korperiiche Entwickiung mit 6 Jahren FEV1 in Litern g} FEV1 in % der Norm [p} |
Kérperhthe in cm : 061(00) | 0o03fo75) |
Korpengewicht in kg 0,63 ({0,0] 0,14 {0,161
Z-Score fur Kérperhéhe 0,48 (0,0} 0,08 (0,43}
Z-Score flr Kérpergewicht 0,63 (0,0} 0,14 {0,14)
Langen-Soll-Gewicht in % | 0,33 (0,0} 0,19 {0,05)
Body-Mass-index in ki/m2 ] 0,4 (0,0} 0,2 (0,03}

| O Madchen

FEV1 in Litern

¥ Jungen

15 17 19 21 23 25 27 28 31 33 35
16 18 20 22 24 26 28 30 32 34

Kérpergewicht in kg
Abb. 10: Streudiagramm flr Kénoergewicht und FEV1 im Alter von 6 Jahren
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7.3 Lungenfunktion im Alter von 6 Jahren
und bisherige Entwicklung

Patienten, bei denen im Alter von 6 Jahren eine Einsekundenkapazitdt unter 80% der Norm ge-
messen wurde, hatten im Vergleich zu Patienten mit einer Einsekundenkapazitét von minde-
stens 80% nicht nur schlechtere Werte fiir die kérperliche Entwicklung im gleichen Jahr, son-
derm auch schon in den Jahren zuvor, In Abbildung 11 ist dieser Sachverhalt fr die Entwicklung
des Kérpergewichts in den beiden Lungenfunktionsgruppen fir die Jahre vor und nach dem 6,
Lebensjahr dargestelit. Dabei sind die Unterschiede z.B. schon im Alter von 3 Jahren deutlich,
aber noch nicht signifikant (Tabelle 2).
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Abb. 11! Entwicklung des Kérpergewichts unterteilt nach FEV1 im Alter von 6 Jahren

Tabelle 2: Vergleich der kdrperlichen Entwicklung im Alter von 3 Jahren zwischen Patienten mit
unterschiedlicher FEV1 im Alter von 6 Jahren

Parameter fiir kdrperliche FEV1 mit 6 Jahren FEV1 mit 6 Jahren
Entwickiung im Alter von < 80% > 80% o
3 Jahren Mittelwert = SD Mittelwert £ SD ;
Kérperhohe in cm- 94,1+5,6 97,4152 0,09
Kérpergewicht in kg 13,5+15 14,842 0,08
Z-Score fur Kérperhohe -0,2+ 0,13 -0,17+0,12  [0,52
Z-Score fur Kérpergewicht -1,83+0,53 -1,36 + 0,81 0,12
Langen-Soll-Gewicht 96,8+ 5,1 99,9+ 8,1 0,3
[ Body_—[x/lass—lndex in kg/m2 15,2+ 0.9 15,5+ 1,2 0,49




Es wurde untersucht, wodurch Patienten, die im Alter von 6 Jahren eine schlechtere Lungen-
funktion hatten, auBer der schon Uber Jahre andauemden schiechteren kémperliche Entwick-
lung noch auffielen. Folgende Parameter gingen in die Unfersuchung ein:

-Geschlecht,

-Genotyp,

-Diagnoseatter,

-Art der Symptome bei CF-Diagnose,

-Komplikationen und Sonderproblermen (Pankreasinsuffizienz, Diabetes meilitus usw.) sowie
-Therapie (Antibiotika, Pankreaslipase, Urscdesoxycholséure, DNase usw.).

Bei keinem der vorangegangenen Parameter fand sich ein signifikanter Unterschied zwischen
den beiden Lungenfunktionsgruppen. Aber sowohl im Alfer von sechs als auch im Alter von
drel Jahren wurde bei Patienten mit schlechterer Lungenfunktion signifikant héufiger B aerugi-
nosa nachgewiesen (Tabelle 3). AuBerdem gab es einen signifikanten Unterschied im 1gG im
Alter von 6 Jahren.

Tabelle 3: Pseudomonas aeruginosa und IgG bei Patienten mit unterschiedlicher FEV1 im Alter
von 6 Jahren

FEV1 mit 6 Jahren | FEV1 mit 6 Jahren |

I i) < 80% > 80% I-r
P. aeruginosa positiv mit 3 Jahren 71.4% 24,6% 1 0,02
P. aeruginosa positiv mit 6 Jahren 56,3% 18,7% 10,003

IgG in g/l _ 104+4 8.1%2 0,041
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=

7.4 Lungenfunktion im Alter von 6 Jahren und
weitere Entwicklung

Kinder mit elner Einsekundenkapazitat unter 80% im Alter von & Jahren wiesen auch in den fol-
genden 2 Lebensjahren eine deutlich schlechtere Lungenfunktion auf, als Kinder mit einer
FEV1 Uber 80% mit 6 Jahren {Abbildung 12). im Alter von 8 Jahren unterschieden sich diese
Kinder Im Kérpergewicht um 3,2 Kilogramm und in der Kémperidnge um 4,5 cm. Das macht im
Langen-Soil-Gewicht einen Unterschied von 4 Prozentpunkten. Mit einem mittieren Langen-Soll-
Gewicht von 96,6% im Alter von 8 Jahren hatte die schlechtere Lungenfunktionsgruppe keine
auffallend schlechten Werte, aber die Lungenfunktion im Alter von 8 Jahren unterschied sich
mit ca. 20 Prozentpunkten sehr deutlich von der Lungenfunkiion der besseren Gruppe (Tabelle
4). Trotz groBer Standardabweichungen waren die Unterschiede in der Einsekunden- und Vital-
kapazitat im Aiter von 8 Jahren statistisch signifikant.
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Abb, 12: Entwicklung von- FEV1 untertelit nach FEV1 im Alter von 6 Jahren (MW und 95% Cl)

Tabelle 4: Vergleich der kdrperlichen Entwicklung im Alter von 8 Jdhren zwischen Patienten mit
unterschiedlicher FEV1 Im Alter von 6 Jahren

Parameter im Alter von 8 Jahren | FEV1 mit 6 Jahren FEV1 mit 6 Jahren
< 80% > 80% "

Mittelwert + SD Mittelwert + SD |
Kérperhéhe in cm | 1244 +5 128,91+ 6,5 0,04
Kérpergewicht in kg 23.5+£3.8 26,7 +£5,3 0,07
Z-Score fir Kérperhéhe -0,17 £ 0,11 -0,11+0,1 0,07
Z-Score fir Kérpergewicht -1,59 + 0,81 -0.92 + 1,11 0,07
Langen-Soll-Gewicht in % 96,6+6,7 100,5 + 11,6 0,3
Body-Mass-Index in kg/m2 151+13 T TS 0,2




7.5 Lungenfunktion und Ernahrungsstatus im
Alter von 8 Jahren: Vergleich von 1995 und
von 1987 geborenen CF-Patienten

Die im Jahr 1995, also zu Beginn des Projektes "Quc:liTéTssIcheerg Mukoviszidose" geborenen
Patienten, waren im Jahr 2003 acht Jahre alt. Es solte untersucht werden, ob sich die heute
achtighrigen CF-Patienten in ihrer kérpertichen Entwicklung von denen, die 1995 acht Jahre alt
waren, unterscheiden (Tabelle 5).

Tabelle 5: Korperliche Entwickiung von Patienten im Alter von 8 Jahren in den Beobachtungs-
jahren 1995 baw. 2003

Beobachtungsjahr Beobachtungsjahr
Parameter im Alter von 8 Jahren 1995 (n=78) 2003 (n=82) H
Mittelwert + SD Mittelwert + SD
Kérperhohe in cm 127,3+6,7 | 127,41 6,2 0,89
Kérpergewicht in kg : 254 +46 | 258+47 0,56
Z-Score flr Kérperhéhe -0,14 £ 0,11 -0,13+0,1 0,67
Z-Score fir Kérpergewicht -1,2+£ 0,9 -1,1+1 0,71
Langen-Soll-Gewichtin% |  966+67 | 1005+11,6 | 0,38
Body-Mass-Index in kg/m2 | 155419 158+18 0,43
Anteil Patienten mit LSG > 95 55,8% 62,2% 0,43
FEV1 in % ' 86+ 21,9 93 £ 20,1 0,047
VCin % 84,2+ 19 88+ 18,7 0,22
FEV1 in Liter 1,3+ 0,4 1,4+ 0,39 0,16
VCin Liter 1,57 0,44 1,63 £ 0,45 0,45
Anteil Patienten mit FEV1 > 80% 64,2% 79,5% 0,043
Anteil Patienten mit VC = 80% 59,2% 75,6% 0,038
Anteil Ps. aeruginosa positiv 8l | 45,5% 36,6% 0,26
Anteil B. cepacia positiv 1,4% 3,8% 0,62

Die im Jahr 2003 acht Jahre alten CF-Patienten schnitten in dllen betrachteten Parametermn
besser als ihre Atersgefdhrten zu Beginn des Projektes ab. Am deutlichsten war der Anstieg in
der mittleren FEV1 von 86% (£ 21,9%) auf 93% (£ 20,1%). Dieser Unterschied ist statistisch sig-
nifikant (p=0,047). Ebenfalls statistisch signifikant sind die Unterschiede im Anteil von Patienten
mit einer FEV1 von mindestens 80% (64.2% versus 79.5%. p=0.043) und von Patienten mit
einer VC von mindestens 80% (59.2% versus 75,6%. p=0,036) (Tabelle 5).
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7.6 Zusammenfassung und Schlussfolgerung

1. Die 1995 geborenen Kinder mit CF blieben im Kompergewicht starker als in der Kérper
héhe gegenlber gesunden Gleichaltrigen zurlck. Dieser Prozess war schon im ersten
Lebensjahr zu beobachten (Abb. 1-4).

2, Ein gutes Langen-Soll-Gewicht tauschte feilweise Uber Defizite im Kérpergewicht hin
weqg.
3. Bel den ersten méglichen Lungenfunktionsmessungen gab es eine hohe Korelation

zwischen Einsekundenkapazitat in Litermn und Kémpergewicht (r=0,63) (Abb. 10).

4, Kinder, die im Alter von 6 Jahren eine FEV1 unter 80% der Norm aufwiesen, hatten im
Mittel bereits im ersten Lebensjahr eine etwas schlechtere kémperliche Entwicklung als
Kinder mit einer FEV1 von mindestens 80% (Abb. 11).

5. Der Anteil von Kindern mit P aeruginosa-Nachweis und hdéherem 19G unterschied sich
signifikant in den beiden Lungenfunktionsgruppen (Tab. 3).

6. Kinder, die im Alter von 6 Jahren eine FEV1 unter 80% der Normn aufwlesen, hatten im
Mittel in den folgenden zwei Lebensiaghren sowohl eine schlechtere kédrpetliche
Entwicklung als auch elne schlechtere Lungenfunktion (Abb. 11 und 12).

7. Kinder mit CF, die im Beobachtungsjahr 2003 acht Jahre alt waren, schnitten sowohl
in der kérperlichen Entwicklung, als auch in der Lungenfunktion und in den
mikrobiologischen Befunden besser ab, als Kinder, die zu Beginn des Projektes (1995}
acht Jahre alt waren (Tak. 5).

Ml Bei CF-Patienfen mu3 von der Diagnosestellung an die korperliche Entwickiung
regelmdRig Uberwacht und ggf. die Emdhrungstherapie intensiviert werden.

2 Die besseren Werte achtj@hriger Patienten mit CF im Jahr 2003 gegeniber
Glelchdltigen im Jahr 1995 lassen die Vermufung zu, dass durch verbesserte
Behandlung der Verauf der Erkrankung gunsti beeinflusst werden kann.,

3. Es soll versucht werden, die Licken in der Dokumentation zu schlieBen, um z.B. die
Aussagekraft von Nommwerten fur Kinder mit CF zu ethdhen.

4, Die Zusammenhdnge zwischen korperlicher Enfwickiung, Lungenfunkfion und
P aeruginosa bel Kindem mit CF sollen welter untersucht werden. Dabei sollen u.a. die
Ergebnisse der Arbeilt von Konstan u.a. [28] berlcksichtigt werden.



8. Bericht der CFAS-Arbeitsgruppe

R. Ziebach, Tiibingen

Dle aktuelle Programmversion CFAS 2.3 wurde im Berichtszeiraurn im Hinblick auf das Update
2.4 in mehrfacher Hinsicht evaluiert: zum einen wurde u.q. mit Hilfe einer Fragebogenumfrage
an dlle Ambulanzen versucht, die rediisierbaren Winsche der Nutzer in die Update Planung
einzuschlieBen. Spontane Kritik und Anderungsvorschiéige wurden leider nur begrenzt an das
Z&) gerichfet. Zum anderen wurde auf initiative des Mukoviszidose e.V. eine Fokusgruppe eta-
bliert, aus weicher stukturierte Systemkritik zwecks Verbasserungsmaoglichkeiten u.a. an die
CFAS-Gruppe gegeben werden soli.

Das neue Update, welches derzeit In Arbeit ist und von der Firma CTS (Herm Schmickler) prak-
fisch umgesetzt wird, enthalt aus Kostengrinden weiterhin weder eine Rote Liste, noch Schnift-
stellen- wir hoffen, dennoch vor cilem mit einem besser auswert- und verwendbaren und kom-
fortabler zu bedienenden Medikamentenplan die Interessen der verschiedenen Seiten im
Rahmen unserer finanziellen Moglichkeiten berlicksichtigt zu haben. Die emeute Diskussion um
die Etablierung einer Intfermnetversion der @S-Erhebung wird uns auch Uber den Berichiszeitraum
hinaus beschdftigen.

Derzeit nutzen 81 Ambulanzen CFAS fir die Datenerhebung flr die Quaiitdtssicherung, das
entspricht 86 % der Veraufsbdgen. Fur konstruktive und realisierbare Verbesserungsvorschidge
sind wir weiterhin dankbar, diesbeziglich wenden Sie sich bitte an Herm Busse Im ZQ: 0511-
3802113, an mich {07071-2983781) oder an die weiteren CFAS-Gruppenmitglieder. Her Prof,
Ratien [Essen), Herr Dr. Panzer (Mannheimy), Frau Bergmann (TUbingen).
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9. Kommentar und Perspektiven

M. Stern, Tiibingen

9.1 Ziele

Dieser kommentar dient als roter Faden durch den ausfihrlichen Berichtsband 2003, Der
Bericht bleibt gestrafft. Das vollsténdige Zahlen- und Tabellenwerk Ist auf Anfrage beim ZQ
Hannover erhdltich. Eine zusétzliche Kurzversion mit den Daten des Jahres 2003 ist in Viorbe-
reifung (aufrufbar im Internet www.zg-aekn.de oder www.muko.info),

Das Projekt Qualitttssicherung Mukoviszidose besteht seit 1995 und hat sich folgende Ziele ge-
setzt:

1. REPRASENTATIVE ERFASSUNG DER DEMOGRAPHISCHEN UND VERSORGUNGSDATEN;

2, TRANSPARENZ UND VERBESSERUNG DER VERSORGUNGSQUALITAT;

3. VERNETZUNG DER MUKOVISZIDOSE-EINRICHTUNGEN REGIONAL, NATIONAL, INTERNATIONAL,

Ein Tell dieser Ziele wurde bereits erreicht. Kausale Zusammenhénge kénnen qus der deskripti-
ven Darstellung nicht unbedingt abgeleitet werden, auch wenn die Register-Funktion des Pro-
jekts Schitt fr Schritt in elne Funktion des Qualitatsmranagements weiterentwickelt wurde, Der
Soll-lst-Vergleich ergibt auch weiterhin noch erheblichen Handiungsbedarf.

9.2 Qualitatssicherung Mukoviszidose 2003,
Stufe I

9.2.1 Basisdaten

Im Jahr 2003 wurden mit Stichtag 01.06.2004 insgesamt 6.308 Patienten mit Mukoviszidose er-
faBt. Diese Zahl ist wieder etwas héher als die des Vorjahies. Der Antell der Patienten, dle ihr
Einverstandnis zur Auswertung nicht er@rt haben, betragt 4 %. 91 Einrichtungen haben ihre
Patienten gemeldet. Es ergibt sich fr das Jahr 2003 eine vorlaufige ROcKaufrate von 60 %.
Immerhin melden 73 % der teiinehmenden Einrichtung jetzt ausschlieBlich Gber CFAS, das
heibt papierlos. Llcken gibt es im Bereich erwachsener Patienten und im Bereich grdRerer
Ambulanzen mit unvollstindigen Meldungen. Da volistndige Meldungen elne der Vorausset-



zungen fUr die Aufrechterhaltung des Ambulanzzertifikats sind, ergeben sich Konsequenzen flr
die Liste der beteligten Ambulanzen 2003 (Kennzeichnung zetifizierte Ambulanzen mittels
Sternchen). Die Zahlen flr Diagnosen im ersten Lebensjahr (2003: 33) und Neudiagnosen ins-
gesamt (2003: 79) liegen niedriger dls in den Vorjahren. Flr 2003 wurden nur 38 Todesfdlle ge-
meldet. 73 Patienten wurden lungentransplantiert,

Die Ambulanzstruktur hat sich im Jahr 2003 in Richtung gréBerer Einrichtungen verschoben. Die
mittlere Zahl der tatsGchlich im Jahr 2003 gemeldeten Patienten pro Einrichtung befrtigt jefzt
42. Der relative Antell der von Erwachsenen-Zentren betreuten Patienten ab 18 Jahren nimmi
langsam zu.

Die Globaldaten der Altersstrukiur zeigen jetzt ein mittleres Lebensatlter von 18,7 Jahren., Der
Anteil der Patienten im Alter von 18 Jahren und mehr betragt 50,1 %. Damit ist erstmals die 50-
%-Marke Uberschritten. Im Vergleich mit den Vorjahren ist der Median der kumulativen Uberle-
benswahrscheinlichkeit auf ansehnliche 36,4 Jahre angestiegen! 2,8 % der gemeldeten Pati-
enten sind arbeitslos, 5.9 % sind berentet. Der Anteil der selbsténdig oder in Partnerschaft le-
benden erwachsenen Patienten unter berufstatigen Patienten nirmmit langsam weiter zu.

Die Liste der fehlenden Daten umfasst besonders: Diagnosezeitpunkt, Lungenfunktionsdaten
von den Patienten im After von sechs Jahren aufwdrts sowie das Immunglobulin G.

Der ausfuhriiche Tell des Berichts 2003 zur Ergebnisqualitat (Erndhrungsdaten, Lungenfunktions-
daten, Mikrobiologie und Immunglobulin G) zeigt die Ansatzpunkte flr das Qualitétsmanage-
ment auf: 23,9 % der Patienten bis 18 Jahre zeigen ein Langen-Soll-Gewicht unter 90 % und
33.7 % der erwachsenen Pafienten einen Body Mass Index unter 19 und sind somit unte-
remahrt. 30,6 % der Patienten im Aiter von 6 bis 18 Jahre und 75,6 % der Patienten ab 18 Jah-
ren zeigen eine Einsekundenkapazitét unter 80 %.

Die ambulanzibezogene Darstellung der Einzelparameter (Benchmarking-Diagramme) wird zur
Positionsbestimmung der Ambulanzen und zur Emittiung der erfolgreichsten Theraplestrategie
Immer wichtiger. Inkongruenzen zu den Vorjahren und PlausibilitGisliicken in den obersten und
untersten Bereichen der Darstellung mussen weiter korrigiert werden.  Hier sefzt das Projekt
Benchmarking mit 11 Einrichtungen im infem offenen Vergleich ab 01.07.2004 ein.

im Vergleich der "Highlights® 1995 bis 2003 zeigt sich nach wie vor ein langsamer Anstieg der
Erndhrungsparameter Langen-Soll-Gewicht und Body Mass Index und auch der Lungenfunkti-
onsparameter Vitalkapazitéat und Einsekundenkapazitét. Uber die Jahre findet sich ein riickidu-
figer Trend fUr die Pseudomonas-aeruginosa-Positivitat,
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9.2.2 Ambulanzbezogene Einzelauswertung (individuell)

Der Ambulanzeinzelbericht liegt fir die zentralen Parameter jedem Ambulanzleiter gesondert
I gewchnten Format vor.  Er dient der Ermitilung einzelner Patienten mit besonderen Risiken
und der Standortbestimmung der Einzelambulanz zusdtzlich zu den Benchmarking-Diagram-
men. Uberbewertung oder Abquaiifikation einzeiner Zentren aufgrund der vorllegenden Daten
sind nicht gerechifertigt.

9.2.3 Mortalitatsstatistik

Die Mortalitétsstatistik weist fir die Jahre 1995 - 2003 eine etwa gleichbleibende Letalitét von 1
% auf. Im Jahre 2003 ist der Antell der Verstorbenen unter 18 Jahren mit 31,6 % etwas hdher
als im Vorjahr. Die Ermittlung der kumuiativen Uberebenswahrscheinlichkeit zeigt eine Verbrei-
terung der Konfidenzintervalle fir die verschiedenen Altersstufen ab etwa dem 20, Lebensjahr
an. Der Median der kumulativen Uberebenswahrscheinlichkeit betréigt jetzt 36,4 Jahre. Diese
Zahl kann sich ebense wie das mitflere Atter der Patienten von jetzt 18,7 Jahren im internatio-
nalen Vergleich durchaus sehen lassen, Zentrale QualitGtsindikatoren als Prognosefakioren fir
die Mortalitat bleiben BMI, FVC und FEV,.

9.2.4 Entwicklung klinischer Parameter 1995 - 2003

Dieses Kapitel zeigt den derzeitigen Zielereichungsgrad fur die Stufen 6, 12 und 18 Jahre deut-
lich auf. Es ergeben sich zwangsiufig Ansatzpunkte flr das Qualitdtsmanagment, Die Ver-
laufsdarstellungen flr die Einzelparameter werden jetzt tellwelse getrennt fr die im Beobach-
fungszeitraumn erwachsen gewordenen Patienten dargestellt. Es finden sich durchaus positive
Trends, in einigen Altersgruppen aber im Gegenteil auch ein negativer Trend fir FEV, und LSG
in der prognostisch wichtigen Gruppe der 11- bis 13jéhrigen.

9.2.5 Analyse des Krankheitsverlaufs bei 1995 geborenen
CF-Patienten

Die Kohortenanalyse der 160 im Jahr 1995 geborenen Kinder mit Mukoviszidose zeigt wichtige
Trends auf: Einige Kinder bleiben im Gewicht starker dls in der Lange gegenlber gesunden
Gleichaltrigen zurlck, und zwar schon im ersten Lebensjahr.  Zurlickbleibendes Korpergewicht
und Sekundenkapazitat unter 80 % der Norm im Alter von 6 Jahren fanden sich koneliert. Der
Nachweis von Pseudomonas aeruginosa und ein vermehrer Serumimmunglobulin-G-Spiegel



war assoziiert mit ungunstigerer Lungenfunktion. Hier ergeben sich wichtige Ansdtze flr das
Qualitétsmanagement, vor allem in den adllerersten Lebensjahren,

Eine positive Entwickiung zelgte sich im Vergleich der angesprochenen Kohorte, die im Beob-
achtungsjahr 2003 acht Jahre alt wurde, mit den Kindem, die zu Beginn des Projekts im Jahr
1995 acht Jahre alt waren. Die Kohorte hatte durchweg glnstigere Werte fUr die Lungenfunk-
fionsdaten und fUr den (selteneren) Nachweis von Pseudomonas aeruginosa.

9.3 Qualitatssicherung Mukoviszidose
Pilotprojekt, Stufe II

Zu den sechs von neun aus dem urspringlichen Pilotprojekt, Stufe I, verbleibenden Eintichtun-
gen sind insgesamt sleben frelwillig teilinehmende Einrichtungen hinzugekommen, die teilwel-
se schon drei Jahre kontinulerlich Daten eingeben. Disse wurden jetzt in die Auswertungen
und in die Gruppendiskussionen fest mit einbezogen. Auch die Therapiedaten und die Daten
bel stationdren Aufenthalten werden nun eiekironisch Uber CFAS erfaBt. insgesamt finden sich
zwischen 1996 und 2003 Daten von 1.619 Patienten aus 15 Einfichtungen. Im Mittel werden
auch weitethin In allen beteiligten Einrichtungen drei amibbulante Kontakte pro Patient und Jahr
dokumentiert. Vertellung und Haufigkeit bestimmter Untersuchungen sind nach wie vor noch
sehr unterschiedlich. Die Bereiche Emdéhrung und Diabetes mellitus zeigen nach wile vor
Lucken zwlschen einem ethobenen Mangel und der dann eingeschlagenen Abhilfe auf. Die
mikrobicloglschen Befunde aus der Stufe |l werden jetzt kitlsch hinsichitlich der Prévalenzdefini-
flon [(Haufigkeit des Nachweises pro Jahr) diskutiert, Der Erstnachweis der verschiedenen Kelme
in den Alfersgruppen ist demnach ein wichfiger Ansafzpunkt fUr die Beurteilung der Behand-
lung und fUr das Qualitétsmanagement,

Neue Wege wurden zur Emitfiung von Bestergebnissen Im Jahr 2003 eingeschiagen. Zum ei-
nen wurde die Risikoadjustierung verschiedener Ambuianzen jefzt ausschlieRlich anhand der
unterschiedlichen Altersstruktur vorgenommen. Zum anderen wurden jetzt Schimmchendio-
gramme zul Beschreibung der Elnrichtungsprofiie erprobt. Die vorldufigen Ergebnisse dieser
Analyse werden erst nach der Diskussion in Stufe [l in den Berichtsband aufgenommen werden.

Die enfscheldenden Punkte des Pilotprojekt der Stufe Il werden von dem gesonderten Projekt
‘Benchmarking” aufgegiiffen und weiterentwickelt. Nach infemem Vergleich und Emittiung
der besten Behandiungsstrategie werden die Ergebnisse dann dem Gesamiprojekt zugute
kommen,.
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9.4 Perspektiven (Aufgabenkatalog 2004 /2005)

9.4.1 Stufe I (alle teilnehmenden Mukoviszidose
Einrichtungen)

-Datenelngabe 100 % via CFAS;

‘Nachmeldung 2003: Anhebung der Rickmeldequote auf mindestens 80 %;
-SchlieBung der DatenlUcken;

“Kooperation Osterreich;

Verbesserung Erhebungsstrukiur und Auswertungskonzept

(Fokus-Gruppe ab Herbst 2004),

9.4.2 Stufe II (Pilotprojekt 6 + 9 Einrichtungen)

-Auffiliung der Therapie- und Labordaten nach neuestem CFAS-Update;
-‘Nutzung Stufe |l als allgemeine elektronische Patientendokumentation;
-Benchmarking-Dlagramme, Einrichtungsprofile, risikoadjustiertes Ranking,
infemn offener Verglelch;

-Zusatzprojekt Benchmarking (BMG, 11 Einrfichtungen alo 01.07.2004).

9.4.3 Qualitatsmanagement

Teilnahme und lickeniose Meldung Qualitdtssicherung als Vorausseizung zur
Zertifizierung (fortiaufender ProzeB);

‘Forderung regionaler Qualitatszirkel;

‘Forderung Erwachsenen-Ambulanzen;

-‘Kooperationsangebot flr Keinere Einrichtungen;

-Positive Verstérkung volistandiger und zeitgerechter Meldungen,

Meldeentgelt ab 2005;

‘Verabschiedung Leitlinlen, Entwicklung Verfahrensleitinien und AmbulanzieitfGden;
Verankerung des integrierten Versorgungsansatzes (ambulant/stationdr § 140 GMG)
sowie der hoch sperzialisierten ambulanten Versorgung Mukoviszidose (§ 116b GMG)
in der gegenwartigen Gesundheitspolitik;

-Mitarbeit Initiativgruppe ECFS (Eurcpean CF Registry).
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Beispiel fiir Einzelauswertung der Ambulanz XYZ
Datenstand: 01.06.2004

Beobachtungszeitraum: 01.01.2002 - 31.12.2002 bzw.
01.01.2003 - 31.12.2003
Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittelwert aller
Einrichtungen desselben Typs und allier Einrichtungen - Siulendiagramme
Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):
LSG =90 % fiir Patienten < 18 Jahre, 2003
BMI = 19 kg/m? fiir Patienten = 18 Jahre, 2003
FEV1 =80 % fir Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2003
FEV1 = 80 % fiir Patienten = 18 Jahre, 2003
Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ flr Patienten < 18 Jahre, 2003
Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fiir Patienten = 18 Jahre, 2003
Anteil IgG im Bereich Mittelwert = 2*Standardabw. fiir Patienten < 18 Jahre, 2003
Anteil IgG im Bereich Mittelwert > 2*Standardabw. fur Patienten > 18 Jahre, 2003

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 1999 und 2000 mit den
Mittelwerten aller anderen Einrichtungen

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:
LSG bzw. BMI
VC
FEV1
MEF25
Pseudomonas aeruginosa
lgG

Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzelwerten aller
anderen Einrichtungen

Aus der Legende dieser Abbildungen kann die anonymen Nummer der jeweiligen Einrich-
tung entnommen werden. Diese anonymen Nummern kennzeichnen die entsprechende
Ambulanz in den Abbildungen des Berichts.

Folgende Scatterplots sind enthalten;

Abb. A1: Verteilung des Langen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre
Abb. A2: Verteilung des BMI, ab 18 Jahre

Abb. A3: Verteilung der Vitalkapazitat, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. Ad: Verteilung der Einsekundenkapazitat, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. AS5: Verteilung von MEF25, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. AB: Verteilung der Vitalkapazitét, ab 18 Jahre

Abb, A7: Verteilung der Einsekundenkapazitat, ab 18 Jahre

Abb. A8: Verteilung von MEF25, ab 18 Jahre



Qualitatssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung far 2003

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
MEF25
IgG

P. aer.

Nummer der eigenen Einrichtung

Geburisdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter sortiert

Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem Datum der
klinischen Messungen

(Ziel ist eine Verlaufsbeobachtung pro Patient und Jahr in einem
stabilen, infektfreien Zustand in der N&he des Geburtstages.
Von einigen Patienten liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr
vor. Bei diesen Patienten geht die bessere, vollstdndigere
Beobachtung in die Auswertung ein.)

Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung von Zwillingen)

Geschlecht

1 maéannlich
2 weiblich
Einwilligung

1 ja

2 nein

Ende der Behandlung

Diagnose widerrufen
Transplantation

abgegeben an andere CF-Ambulanz
abgegeben an andere Einrichtung
aus Kontrolle verloren

1] verstorben

oW N -

Jahr des Endes der Behandlung

Langen-Soll-Gewicht nach Reinken [18] in % der altersabhangigen
Werte der Normalpopulation fiir Patienten < 18 Jahre

Body-Mass-Index in kg/m? fiir Patienten = 18 Jahre

Vitalkapazitdt in % der Norm, fur Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [25], fur Patienten = 18 Jahre nach Quanjer [17]

Einsekundenkapazitat in % der Norm
MEF25in % der Norm

IgG in g/l

Pseudomonas aeruginosa

1 ja

2 nein

0 unbekannt



CF-Ambulanz XYZ
Beobachtungszeitraum 01.01.2003- 31.12.2003

CF-Ambulanz XYZ
Beobachtungszeitravm 01.01. - 31.12.2003
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D02 2003
Ambulanz XYZ Ale arderen Ambulanz XYZ Ale anderen
Anzahl Spdten% Arzahl Spalen% Anzahl Spdten% Anzahl Spatent
AR Urt ergewicht 29 234 =|7 24 0% 29 25,0% 83 23,9%
Gewicht normal 95 78,6% 1890 76,0% 87 75 (6 1695 76,1%
L s Unt ergewicht 48 35,6% 491 34,6% 50 32 ™ 460 34,5%
Gewicht normal a7 64 4% @7 65.4% 103 67, 3% 874 65,5%
202 2003
Ambulanz XYZ Ale anderen Ambulanz XYZ Ale arderen
Anzahl Spaten Arzahl Spalen% Anzahl Spdten% Anzahl Spaken%
VC <8 % 25 28,7% 638 32,5% 20 22 % 85 33,0%
kg 1) VC »=80% 62 71.3% 1323 £7.5% &8 77, 3% 190 67.0%
e VG <80 % 66 49,6% 81 56.8% 77 50, 7% w7 58,5%
VC >= 80% 67 50,4% B3 43,2% 75 49, 3% 537 41,5%
02 2003
Ambulanz XYZ Ale anderen Arbulanz XYZ Ale arderen
Anzahi Spaten% Arzahl Spalen% Anzahi Spaten% Anzahl Spaten%
—— FEV1 < 80 % az 36.8% 82 30,3% 2T 30. 7% 529 29.8%
FEV1 >= 80% 55 83, 2% 1360 69,7% 61 89, % 1244 70,2%
FEWV1 <80 % 111 83.5% 1060 TT1% 130 85, P 1002 77 4%
ab 18 Jahre
FEV1 >= 80% 22 16,5% N5 22,9% 23 15 0% 22 22.6%
2002 2003
Ambulanz XYZ Ale anderen Ambulanz XYZ Ale arderen
Anzahl Spdten% Anzahl Spalen% Anzahl Spaten% Anzahl Spaken’
MEF25< 60 % 45 51,1% w3 50,4% 44 50, 0% 5 49,9%
e MEF2 5>= 60% 43 48, %% 4] 49.6% 44 50, 0% B78 50,1%
MEF25< 60 % 113 87,6% 123 87,1% 139 91,4% 1097 87 6%
v MEF25>=60% 16 12,48% 167 12,9% 13 8.6% 155 124%
n02 2003
Ambulanz XY2 Ale anderen Ambulanz XYZ Ale anderen
Anzahl Spdten% Areahl Spalen% Anzaht Spdten% Anzahl Spaken%
mil
J— Ps.aenignosa 59 47 6% [ £33 37,3% 51 44, % w09 36,8%
2?39':‘3‘“ 65 52,4% 1519 62,7% 85 56 % 1388 63,2%
L e ;n:aemgnom 109 80,7% 1047 75.4% 121 79, 1% 1006 76,2%
i:‘:;is " 26 19,%% 31 24.6% 3z 20,%% 24 23.8%
2002 2003
Ambulanz XYZ Ale anderen Ambulanz XYZ Ale arderen
Anzahl Spaten% Areahl Spalen% Anzahl Spdten% Anzahl Spaken%
GG<2s 2 1,7% 139 6,9% 4 3.4% 120 6,2%
<18 Jalre 25 <=I1gG < 25 B9 76.1% 1323 65,8% 86 74, 1% 1268 65,6%
pG>=2s 26 22 %% 50 27.3% 26 22 4% 545 28.2%
GG <25 8l 2,4% a1l 6.8% 1 7 % 51 4.4%
ab 18 Jahre 25<=igG <28 54 42.%% 462 38.0% 48 35 8% 452 39,1%
BG»=2 69 54 8% 2 54,2% 85 63, 4% 64 56,5%
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Referenzlinien: Untererndhrungsstufe 3 (<16); 2 (< 17); 1 (< 19)
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<Codex
<Ueb. -Datum(tt.mm.j5)

- Geburtsrang Beh.- Beh.-

- Mutter-Geb.-Datum> ende- ende- vC FEV1 MEF2S IgG
<Becb. -Jahr> Geschl Einw Grund Jahr LSG BMI (%) (%} (%} {g/1)
R

14.11.56-1-29. 5.30
2001 1 1 17,42 48,03 28,06 7,09 18,00
2002 i 1 5 17,87 4%,42 28,42 8,94 18,70
2003 1 1 . 17,67 41,83 25,77 7,32 17,90
5. 6.58-1-11, 2.35
1995 al i 18,73 24,3¢ 31,36 25,87 20,90
1996 x b 20,54 66,94 47,10 16,292 8,70
1987 @ g 2 2¢G,51 68,57 41,64 8,75 11,90
1998 1 i : 20,35 68,79 44,43 15,77 10,80
2002 1 1 19,16 79,35 40,80 14,54 14,70
2003 1 1 K 21,14 67,39 30,39 9,36 16,00
14.10.58-1-26. 8.37
1995 1 1 P 21,48 56,31 44,85 23,24 18,50
1996 1 1 3 21,27 57,56 44,42 19,29 ”
1997 1 1 21,91 63,24 50,76 24,33 14,50
19398 b i . - 22,04 67,44 50,56 17,82 !
1599 1 1 . 22,01 70,3%1 53,44 22,96 14,10
2660 1 1 22,22 80,94 49,52 . 16,00
2001 1 1 22,78 80,53 47,29 17,60 15,00
2002 1 i : . 22,22 77,96 43,34 12,80 14,80
2003 1 1 . 22,96 74,52 40,92 15,30 16,40
31.10.58-2-25. 3.22
2000 2 1 3 20,86 27,69 32,03 . 22,00
2001 2 1 A 21,31 47,44 41,03 21,67 19,70
2002 2 1 21,03 44,88 39,27 29,23 20,830
2003 2 i 21,55 42,62 35,93 20,17 22,00
19.12.58-1- 5. 7.24
1995 T 1 20,69 40,72 34,36 29,79 16,60
1996 1 1 21,03 41,14 35,1t 25,47 14,90
1997 1 1 3 21,75 41,65 29,85 13,17 ;
1998 b 1 N 3 20,76 42,29 31,10 14,71 14,20
1859 T i 20,52 48,57 29,73 %,13 15,30
2000 a 1 21,55 77,08 32,04 13,25 13,80
2001 1 i 20,86 68,64 29,11 8,88 12,00
2002 b1 oL : 21,55 72,06 28,11 10,08 13,40
2003 1 1 3 20,52 76,19 28,91 22,99 14,60
7. 4.59-2-1%. 1.35
1997 1 I : z 25,06 91,59 89,79 61,97 11,50
1998 1 1 . z 23,85 . " : 12,20
1999 1 1 ) 25,06 84,73 87,75 79,47 12,30
2000 1 3 3 24,51 88,95 84,09 5 3
2001 1 1 26,87 92,76 85,37 65,73 13,00
2002 b} 1 24,60 B9,79 86,34 65,73 13,09
2003 1 1 A 25,36 96,25 90,42 46,15 11,60

Ps.
aer
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