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1 Wissenschaftlicher Beirat
»Qualitatssicherung Mukoviszidose“:
Tatigkeitsbericht 2006

M. Stern

Ziele der Qualititssicherung Mukoviszidose sind:

m die stetige Verbesserung der Versorgungsqualitit und
der Lebensqualitit der Patienten mit Mukoviszidose,

® Erhebung der demografischen Daten (Registerfunktion)

m die Transparenz von Strukturen und Prozessen,

m  Vernetzung auf regionaler, nationaler und internationaler Ebene
sowie

m der Einsatz des internen und externen Qualititsmanagements
im Versorgungsalltag.

Dariiber hinaus wurden eine Reihe von Einzelzielen zusammengestellt
(s. Kap. 1.1.), die immer wieder {iberpriift, korrigiert und erweitert werden.
Das Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose® hat sich als lernendes Sys-
tem gezeigt.

Die zum Berichtsband 2006 vorliegenden Daten der Stufe I (Stichtag
01.06.2007) umfassen g5 Einrichtungen (davon 74 zertifiziert), die
7.260 Patienten (inkl. 625 bis 31.12.2006 als verstorben gemeldeter Patien-
ten) mit Mukoviszidose betreuen. Diese Gesamtzahl ist seit 1995 kontinu-
ierlich angestiegen. Fiir die vorliegende Auswertung konnten 5.0 Einzel-
verlaufsdokumentationen von 4.730 Patienten herangezogen werden. Es
ergibt sich eine vorldufige Riicklaufrate von 78 %. Fiir das Vorjahr 2005 er-
gab sich durch Nachmeldungen eine Reprisentativitit von 83 %. Die maxi-
mal mégliche Meldeprimie von 50 Euro pro vollstindig gemeldeten Pati-
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enten konnte beibehalten werden. Durch die Patientendokumentation im
Rahmen der Stufe IT und das Projekt , Benchmarking” wurde auch im Jahr
20006 die Meldementalitit verstirkt.

Der Geschiftsfiihrende Beirat hat sich im Jahr 2006 3-mal, der Wissen-
schaftliche Beirat 2-mal in Frankfurt/Main beziehungsweise Hannover ge-
troffen. Unser Dank gebiihrt allen aktiv titigen Beiratsmitgliedern. Die neue
Zusammensetzung (siehe 2. Umschlagseite) griindet sich auf Wahlen durch
die Kinder- und Erwachseneneinrichtungen im April 2006. Eine wichtige
Neuerung des Berichtsjahres ist die Benennung von Herrn Paul Wenzlaff
vom Zentrum fiir Qualitit und Management im Gesundheitswesen Han-
nover zum hauptverantwortlichen Ansprechpartner fiir das Projekt. Eine
weitere Neuerung ist der Einsatz des Body-Mass-Index zur Beschreibung
des Erndhrungszustandes auch bei Kindern. Besondere Errungenschaften
waren irn vergangenen Jahr:

m die Einfithrung von Inhouse-Schulungen,

= die Einholung der neuen Einverstindniserklirung, die die Teilnahme
arn europiischen CF-Register ermdéglicht,

®  die besondere Nachforschung hinsichtlich der Betreuung
verlorener Patienten,

® die Kooperation mit der von Prof. Dr. von der Hardt
entfalteten Sozialoffensive und

= die Aufnahme des aktiven Dialogs mit Patientenvertretern
(W. Bremer, S. Kruip) um die Einbeziehung der Patienten und Be-
troffenen in das Qualititsmanagement.

Neue Sonderauswertungen wurden begonnen:

m  Prof. Dr. Welte, Dr. Kéhnlein (Hannover) — ,Sonderabfrage Erwach-
senenambulanz Hannover*;

= PD Dr. Goldbeck (Ulm) — , Nutzung der deutschen Registerdaten fiir
die internationale epidemiologische Studie ,Prevalence and impact
of depression and anxiety on CF patients and caregivers‘*;

®  Prof. Dr. von der Hardt (Burgwedel) — ,Sonderauswertung 2002 bis
2006 von Kindern und Jugendlichen mit CF und FEV, unter 80 %
im Rahmen der Sozialoffensive®;

= Frau Dr. Wiedemann (Dresden) — ,Fortfithrung der Arbeit zur Erstel-
lung alters- und geschlechtsspezifischer Perzentilen fiir CF-Patien-

a“

ten”.
In Entwicklung befindet sich eine weitere Initiative:

= Frau Dr. Wiedemann (Dresden) — , Darstellung individueller Patien-
tenverliufe zur Unterstitzung der Behandlung von CF-Patienten®.

b
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Neue Sonderauswertungen kénnen auf Antrag an den Beirat jederzeit ger-
ne aufgenommen werden (vgl. Liste der Sonderauswertungen, Berichtsband
2005).

Die Arbeitsgruppe .Webbasierte Datenerfassung® {(Frau Bergmann,
Dr. Fischer, Dr. Nihrlich, Frau Dr. Schlangen, Frau Schéfer, Frau Dr. Smacz-
ny, Dr. von Mallinckrodt, Herr Wenzlaff, Frau Dr. Wiedemanny) hat die Auf-
gaben der fritheren CFAS-Arbeitsgruppe iibernommen. Hauptarbeitsziel
ist die Neuprogrammierung der Dokumentations-Software. Zu diesem
Zweck wurde ein umfangreiches Pflichtenheft erstellt und es wurden Mei-
lensteine zeitlich festgesetzt. Im Rahmen der Kooperation mit dem neuen
europdischen CF-Register der ECFS wurde das Port-CF-System der US-
amerikanischen Cystic Fibrosis Foundation praktisch gepriift. Es stellte sich
heraus, dass das Port-CF-Systern zwar ein gutes System zur Informations-
bereitstellung ist, dass es aber als benutzerfreundliches, unmittelbar in die
Versorgung integriertes Ambulanzsystem nicht zu nutzen ist. Zusitzlich
sind erhebliche Datenschutzprobleme bei Einsatz des Port-CF in Deutsch-
land zu erwarten. Auf Empfehlung der Arbeitsgruppe hat der Wissenschafi-
liche Beirat deswegen einstimmig die Neuprogrammierung der Dokumen-
tations-Software befiirwortet. Viele wichtige Funktionen und Service-Leis-
tungen wie Therapieplan, Darstellung von Einzelverldufen, Import- und
Exportfunktion werden so beriicksichtigt. Neue Funktionen und Schnitt-
stellen werden schrittweise hinzukommen.

Die Ende 2006 nach Wahlen neu konstituierte Strukturkommission
(Zusammensetzung s. Kapitel 12.: Bericht der Strukturkommission) um-
fasst jetzt auch Mitglieder aus den nicht-drztlichen Berufsgruppen und Pa-
tientenvertreter. Die Erneuerung der Zentrumszertifizierung in Deutsch-
land ist in vollem Gange. Die Neudefinition eines Mukoviszidose-Zentrums
ab der Zahl von 50 betreuten Kindern/Jugendlichen bzw. Erwachsenen
wutrde beibehalten, und sie findet sich auch in diesem Berichtsband in der
Auswertung wieder. Die Méglichkeit der Zertifizierung von Verbiuinden
wurde auf der Basis der Einhaltung von Mindestwerten bei der Patienten-
vorstellung neu eingefiihrt.

Im Qualititsmanagement wurden drei Newsletter herausgebracht. Sie
sind auf Anfrage erhiltlich und thematisieren das Sonderprojekt ,Bench-
marking“, die Sozialoffensive, die Zusammensetzung und die Ziele des
neuen Wissenschaftlichen und des Geschiftsfithrenden Beirats sowie eine
Liste der Frithmelder, schlieflich auch das Thema der Inhouse-Schulungen
und die ersten Ergebnisse der Befragung zum Thema ,Aus der Beobach-
tung verlorene Patienten”.

Die Arbeitsgruppe Stufe II hat sich im Rahmen des Sonderprojekts
»2Benchmarking in der Mukoviszidose“ im Jahr 2006 zweimal getroffen
und den zweiten PDCA-Zyklus (plan-do-check-act) abgeschlossen. Zu den
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Einrichtungen Berlin-Zehlendorf, Frechen, Greifswald, Hannover Kinder-
klinik, Hannover Pneumologie, Homburg/Saar, Kéln, Mainz, Miinchen,
Neu-Brandenburg, Tubingen, Worms kam Osnabriick im Rahmen der Off-
nung des Benchmarking-Projekts ab 2006 hinzu. Die Auswertung der drei
durchgefithrten PDCA-Zyklen inklusive der Daten zur Lebensqualitit ist
derzeit in vollem Gange und wird im Jahr 2007 in ein gemeinsames Sym-
posium ,Was kénnen wir aus dem Benchmarking lernen?* miinden
(25.09.2007, Frankfurt/Main).

Die internationale Kooperation umfasst seit 2005 die enge Zusammen-
arbeit mit den Osterreichischen Mukoviszidose-Zentren (Gesamtzahl
492 Patienten, betreut in neun Zentren). Der erste Berichtsband ,Quali-
titssicherung Mukoviszidose. Uberblick iiber den Gesundheitszustand der
Patienten in Osterreich” wurde fiir 2005 fertiggestellt. Die Mitarbeit und
Wahl ins European CF Registry Board (Prof. Dr. Stern) erméglicht neue
Entwicklungen; ein nationenspezifischer Vergleich der zentralen Verlaufs-
parameter wird jetzt umgesetzt. Nichste Schritte auf europiischer Ebene
werden die Einigung auf gemeinsame Definitionen und Bezugssysteme
sowie die Auffiillung fehlender Daten und Einbeziehung weiterer Linder
sein.

Das Jahr 2006 hat wieder Vortrage und Veroffentlichungen aus dem
Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose® aufzuweisen:

m  Stern M, Qualititssicherung Mukoviszidose —
Lernen von den Besten Muko Info 2006; 1: 20-23.

m  Stern M, Erste Ergebnisse aus dem Projekt Benchmarking in der
Mukoviszidose. 9. Deutsche Mukoviszidose-Tagung, Wiirzburg,
18.11.2006.

®  Wiedemann B, Paul KD, Stern M, Wagner TO, Hirche TO, on
behalf of the German CFQA Group. Evaluation of body mass index
percentiles for assessment of malnutrition in children with cystic
fibrosis. Eur | Clin Nutr 2007; 61: 759—768.

B Wiedemann B, Stern M, Wenzlaff P, on behalf of the German
CFQA Group. The German Cystic Fibrosis Quality Assessment
project (CFQA) 1995-2006: from registry to quality management.
Eur Resp J 2008 (in print).

Fiir Interessierte ist das Glossar: Sens B, Fischer B, Bastek A, Eckardt J,
Kaczmarek D, Paschen U, Pietsch B, Rath S, Ruprecht T, Thomeczek C, Veit
C, Wenzlaff P. Begriffe und Konzepte des Qualititsmanagements, 3. Auf-
lage, GMS Med Inform Biom Epidemiol 2007; 3 (1): Docos (http:/ /www.egms.
de/enfjournals/mibe/2007-3/mibecooos3.shtml), empfehlenswert.

Das Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose ist ein Beispiel fiir die
fruchtbare Zusammenarbeit der deutschen Mukoviszidose-Einrichtungen
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mit der Selbsthilfe im Verbund vieler an Versorgung und Wissenschaft be-
teiligter nationaler und internationaler Einrichtungen. Das Projekt hat sich
auch im Jahre 2006 weiterentwickelt und stellt immer wirksamere Werk-
zeuge des Qualititsmanagements zur Verfiigung. Das Projekt hat lingst
nationale und internationale Anerkennung gefunden und vermag wegwei-
sende Impulse fiir die Mukoviszidose-Arbeit der nichsten Jahre zu geben.

Unser aller herzlicher Dank gilt allen Teilnehmern sowie dem Mukovis-
zidose e, V. und der Christiane Herzog Stiftung fiir ihre stetige ideelle und
materielle Hilfe und Unterstiitzung.

1.1 Zur Diskussion gestellt:
Ziele der Qualitatssicherung Mukoviszidose

M. Stern

Geschiftsfiihrender und Wissenschaftlicher Beirat des Projekts
Sitzung am 27.09.2006

Dieses Arbeitsblatt dient der Zieldefinition und soll die Frage ,Wo wollen wir
hin?* in der Qualititssicherung Mukoviszidose beantworten. Das Projekt ist
ein lernendes System. Die Interaktion und Integration der Qualititssicherung
hinsichtlich aller bestehenden Arbeitskreise des Mukoviszidose e. V. ist ein
zentrales Merkmal. Die Qualitdtssicherung kann nur durch Zusammen-
arbeit aller Berufsgruppen im CF-Team sowohl individuell als auch ambu-
lanzbezogen und iibergeordnet regional und national geleistet werden.
Folgende Quellen wurden in diese Zieldefinition mit aufgenommen:

m Fokusgruppe QS Mukoviszidose, siche Newsletter o1/2004 und
03/2003 (Zufriedenheitsanalyse) und o1/2005.

Newsletter Qualititssicherung Mukoviszidose 02/2006.
Strategiepapier QS Mukoviszidose 05/2000.

Von den Besten lernen. 1o Jahre Qualititssicherung o6/2005.
Vorwort Berichtsband 2005/2006 Qualititssicherung Mukoviszi-
dose.

Die Zieldefinition gliedert sich in drei Abschnitte:
a) Zentralziel:
Stetige Verbesserung der Versorgungsqualitit und
der Lebensqualitit
b) Organisationsebenen der Qualititssicherung
¢) Einzelziele

Es wird festgehalten, dass die Qualititssicherung auch 8konomisch genutzt
werden kann, das heifdt im Sinne der Kosteneffizienz und der Konsolidie-

1
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rung der Versorgung trotz Sparzwingen. Diese 6konomischen Implika-
tionen werden bewusst nur als Anmerkung aufgefiihrt.

a) Stetige Verbesserung der Versorgungsqualitat und der Lebensqualit&t

Versorgungsqualitat: Strukturebene, Prozessebene, Ergebnisebene

Zur Ergebnisebene wurden folgende Eckpunkte bereits im Jahre 1996 fest-
gesetzt [Arbeitsgruppe Rienhoft, vgl. Arbeitsbericht Qualititssicherung Mu-
koviszidose 1996, S. 77):

= Alle Patienten erreichen das 18. Lebensjahr und haben eine abge-
schlossene Schulausbildung.

& Zu diesem Zeitpunkt werden 95% des Lingen-Soll-Gewichts nicht
mehr unterschritten.

= Die Vitalkapazitit betrigt 80 % und dariiber.

®  Zu 30% sind die Patienten frei von Pseudomonas aeruginosa und
Burkholderia cepacia.

®  Sie haben bis zu diesem Zeitpunkt keine Massivkomplikationen
(schwere Hiamoptoe, Pneumothorax, pulmonale Globalinsuffizienz)
erlitten.

Fernziel ist auch die Einbeziehung subjektiver Faktoren der Lebensqualitit
in die Qualititssicherung.

Auf der individuellen Ergebnisebene wurden im Jahre 2003 folgende
Ziele fur 6- und 12-jihrige Patienten definiert (siehe Strategiepapier):

® 100 % der G-jihrigen Patienten sind normalgewichtig (95 % Lingen-
Soll-Gewicht),

® 100 % der G-jihrigen Patienten haben eine normale Lungenfunktion
(Vitalkapazitit > 80 %, 1-Sekunden-Kapazitit > 80 %), 80% haben
keinen Pseudomonas aeruginosa,

B 100% der 12-jihrigen Patienten sind normalgewichtig (siehe oben),
80 % der 12-Jihrigen haben eine normale Lungenfunktion (siehe
oben), 60 % der 12-Jihrigen haben keinen Pseudomonas aeruginosa.

Lebensqualitat

Die Erhebung der Lebensqualitit erfolgt strukturiert im Rahmen des Bench-
marking-Spezialprojekts (CFQ-Fragebogen). Die Daten sind in Bezug zu
den somatischen Ergebnisdaten zu setzen. Aus dem Vergleich sind weitere
qualititsverbessernde MaRnahmen abzuleiten.

Die Patientenbeteiligung wird individuell, regional und iiberregional ge-
withrleistet. Besondere Aufimerksambkeit erfordern hier die Patienten, die
der Qualititssicherung in Deutschland entgehen (z. B. beim Ubergang in
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Erwachsenen-Institutionen). Eine Riickmeldung tiber die Ambulanzabliufe
vor Ort und der Vergleich mit Ambulanzleitlinien ist auf der Patientenebene
vorgesehen.

b) Organisationsebenen der Qualitatssicherung

Die folgenden Punkte haben auch politische und konomische Dimen-
sionen und werden ganz bewusst als Basis fiir Verhandlungen eingesetzt.
In diesem Sinne stehen die entsprechenden Daten den Versorgungsein-
richtungen und ihren Gruppierungen zur Verfiigung (z. B. regionale Spe-
zialabfragen beim ZQ Hannover):

T

2.

v N v

Erhebung der demografischen Daten, Registerfunktion;
Herstellung von Transparenz hinsichtlich der Versorgungsabliufe
sowie hinsichtlich der beteiligten Personen und Institutionen;
Vernetzung auf regionaler Ebene (Qualititszirkel), auf nationaler
Ebene (Spezialtreffen, Deutsche Mukoviszidose-Tagung) und auf'in-
ternationaler Ebene (besondere Zusammenarbeit Osterreich, Ko-
operation mit European CF Registry und Port CF/CFF);

Einsatz des internen und des externen Qualititsmanagements auf
Ambulanzebene;

Kollegiales System, Audit, Evaluation, Monitoring;

Orientierung am Bestmoglichen;

Beachtung von Warnsignalen;

Anhebung der Durchschnittsqualitit;

Durchfiihrungen von Schulungen und Training im Qualititsmanage-
ment sowie im praktischen Umgang mit den Daten.

¢) Einzelziele

I

o b

Verbesserung Datenerfassung/Datenmanagement (Kooperation Port CF)
Kooperation , Web-Gruppe”

Verstirkung des internen Qualititsmanagements in den Ambulanzen
Erstellung longitudinaler Ambulanzberichte (Einzelambulanz)
(1995)

Verstirkte Einbeziehung und Motivation der CF-Teatns

Planung Ambulanzablaufe

. Offnung des Benchmarking-Projekts als qualifizierte Stufe II

ab or.07.2007



1 Wissenschaftlicher Beirat ,Qualitatssicherung Mukoviszidose”: Tatigkeitsbericht 2006

I0.

II.
I2.

13.

Kooperation Ambulanzen der Stufe Il

Fortlaufende Ambulanz-Zertifizierung mit Uberpriifung, Férderung
Qualititszirkel

Kooperation Strukturkommission

Erstellung von Leitlinien und Konsensuspapieren mit Uberpriifung
der Ambulanzabliufe

. Dokumentierte und fiir die Patienten durchsichtige Teilnahme der

Ambulanz an der Qualititssicherung

Erstellung von Ambulanzkonzepten, die fiir die Patienten offengelegt
werden

Internationale Kooperation Osterreich und European Registry
Ubergabe-Programme inklusive Training und Ubergabe-Ambulanz
fiir junge Erwachsene

Verstirkte und verbindliche Durchfithrung von Sonderauswertungen
(z. B. Kohortenanalyse, Schwangerschaft, Versorgungsforschung,
Lebensqualitit, Sozialinitiative).



2 Lliste der beteiligten Ambulanzen

P Wenzlaff, 6. Damm

Tab. 1

Beteitigte Einrichtungen 2006; # zertifizierte Einrichtung nach dem bis zum 1.1.2007

gliltigen Verfahren; * zertifiziertes Zentrum fiir Kinder und Jugendliche bzw, Erwachsene
gem. dem ab dem 1.1.2007 giiltigen Verfahren; ** zertifizierte Ambulanz gem. dem ab
1.1.2007 giiltigen Verfahren,

Aachen*

Aachen*

Aue?

Augsburg**

Bad Saarow

Berlin**

Berlin®

Berlin*

Bielefeld

Bochum?

Bochum**

Bodenheim**

fidr Kinder und Jugendliche (AMAK)

Luisenhospital

HELlOS Klin}kum Aue -

]o;eﬁnum, Kranke_nha.ﬁs f; Kmder 7
und Jugendliche

rHu'maine Klir-lik-u-m Bad Saarowi

HELIOS Klinikum Berlin-Buch

HELIOS Klinikum Emil von Behring,

Standort Campus Benjamin Franklin

*sana Klinikum Lichtenberg

£v. Krankenhaus Bielefeld gGmbH

-Ber-tjf:;‘genoﬁée nschaftlifhé_s Klin-i-ku‘m ‘

Bergmannsheil - Universititsklinik

Rﬁhr—Uni\}er;if.‘;it Boéhum

Praxis f. Padiatrie u. Allergologie

Mukovis;i'dose_-Ambulanz i
fiir Erwachsene

Kiini‘k"fﬂ.-r kan}- u}ld ]ugendhéilkund:a ]

L Klinik fir Kinderheilkunde u.
Jugendmedizin

Klinik fiir Padiatrische Pineu.mt_n.logie /
Christiane Herzog Zentrum

Klinik f. Kinder- und Jugendmedizin
Lindenhaof

Kinderzentrum

Pneumologische Klinik

7lr(lgk Vf. VKind-e_r- u ]ug-]-endr-nediziﬁ




2 Liste der beteiligten Ambulanzen

Bonn*

Brandenburg
Bremen*
Bremen**
Chemnitz
Cottbus**
Datteln
Dresden*
Diisseddorf*
Erfurt**

Erlangen*

Erlangen

Essen

Essen*
Esslingen

Frankfurt*

Frankfurt*

Frankfurt /Oder

Freiburg**

Freiburg*

Gerlingen*

GleRen'

Gielen*

Greifswald*

Hagen
Halle (Saale)*

IO

Rheinische Friedrich-Wilhelms-
Universitt

Stadt, Kli_ﬁi_kum Brandénburg GmbH _
Kli;]_ikl-lm Bremen - Mitte ng"nbii
Zentralkrankenhaus :,Links der Weser”
Kiinikum Chemnitz gGmbH
Car{Thiem-Klinikum Cottbus

Vestische Kinderklinik Datteln
Carl-Gustav-Carus-Klinikum
]lni&gr;ité;ts-Kir{ﬂeritlinik Diisseldorf
HELIOS Klinikum Erfurt GmbH

Friedrich-Alexander-Universitit
Erlangen-Niirnberg

Friedrich-Alexander—[Jnri;érsitﬁtm
Erlangen-Niirnberg

Ruhrlandktinik Essen

"Uruliversitéitsklinmikuﬁ_-Es_sen M

wS'['aidtisch;e kliﬁiker_:-Esslingenilil‘]eckar N

f(linikum_dé; Johann Wolfgang
Goethe-Universitat

K[ir;i.kum.d-er ]oh}snn Wolfgang
Goethe-Universitat

Klinikum Frankfurt (Oder) GmbH

Universitgfs-Kinderkl}hik

Vll.}\iver;it'atsk“liriiikiurn Freibu;g -
Klinik Schillerhdhe

Universitats-Kinderklinik
Eenst-Moritz-Arndt-Universitat

All;emeines Krankenhaus
Martin;Luther-Univergitét, Klinikum
Krollwitz

Zentrum f. Kinderheilkunde

Kinderktinik
Mukoviszidase-Ambulanz
Kinderklinik

Klinik fUr Kinder und lugendrﬁedizin

Klinik fir Kinder- und Jugendmedizin

Klinik und Poliklinik fiir Kinderheilkunde
Abteilung fiir Padiatrie
Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Ktinik mit Poliklinik fiir Kinder und
Jugendliche

Medizinische Klinik | mit Poliklinik

Zentrum fiir Pneumologie u.
Tharaxchirurgie

Klinik fﬁr Kinder- u. Jugendmedizin

Klini_k- fiir Kinde: u. lugendlizhé

“Zentrum der Kinderheilkunde

Pneumologie / Allergologie

Kinderzentrum

Ambutanz fiir Allergologie,
Pneumclogie und Mukoviszidose

Abtéilung Pneumaclogie

Pneumologie/Al[ergt;fogie/
Umweltmedizin

Zé.ntfum £ InnerevMedizin, Mukuvisiido-
se Ambulanz f. Erwachsene

Bereich Pneumologie u. Allergologie

Klinik und Polikinik f. Kinder-u,
Jugendmedizin

Kinderklinik
Klinik fiir Kinderheilkunde



2 Liste der beteiligten Ambulanzen

Halle (Saale)*

Hamburg*
Hannover*
Hannoves
Heidelberg*

Heidelberg/
Rohrbach*

Heilbronn?

Homburg/Saar

Homburg/Saar*

lena**

Karlsruhe
Karlsruhe**
Kassel®

Kempten**

Kiel!

Kiel*
Kirchzarten®
Koln*
Krefeld®
Leipzig

Leipzig*

Lubeck

Magdeburg

Magdeburg’

Mainz

Universitatskinderklinik

Martin-Luther-Universitat, K!ir;ikum
Krallwitz

Kinderarztliche Gemeinschaffﬁpraxis B
Kinderklinik der MHH
Medizinische Hbcfl_séh-uie Hannover

Universitatsklinikum Heidelberg

Tﬁnraxklinik der VA Baden

Medizinische Universitatsklinik
Homburg

Universititsklinik fr Kinder-u.
Jugendmedizin

CF-Zentrum an der Ff-iédr.-ScI{i-ller~ o
Universitat Jena

Kinder- und jugendarzte
Stiidtisches Klinikum Karlsruhe GmbH
Kindérrk}ankienhausr

Klinikum Kempten-OberallgéLi GmbH

Universitatsklinikum Sch-lésv\;ig_-Holst-ein
Campus Kiel

Stidtische Kinderklinik
Kinderarztpraxis

Klinikum der Universitat zu Kéln

Sférd{. Krarienan;altén .
Medizinische Klinik|
der Universitat Leipzig

Universitatskinderklinik Leipzig

Uni;fersitétskli.fﬁ(um .‘_»chlzsm;ig-HcﬁstEin
Campus Libeck

Otto v. Gueriike l]niv“ersimfét-,.Med. .
Fakultat

Ottb v. Guericke Universitéif, Med,
Fakultat

_Zeﬁt_r.um fi-jrnln(-ir-ld.e_rhgilkunde-

Zentrum fiir Innere Medizin

- CF-Ze;ﬁtrum Altdna N

Abt. Pad. Pneumologie - OF 6710
CF-Ambulanz OF 6870
Kinderheilkunde LIl, Pad.

Pneumologie u. infektiologie

Abteilung Innere Medizin - Preumalo-

gie

lnnere Medizin
P_'adiatris-ché-G-as_troenternlog?e
Klini|-< f. Kinder-u; Jugendmedizin

Kar[straliem
Kinderklinik
Park Schénfeld

Abt. f. Kinderheilkunde und
Jugendmedizin, Neonatologie

Muko;i;zidosc:-Ambulanz
fiir Erwachsene

Mrukovi;zidose Amb.u[;nz
Kinderkinik
Abt. Pneumologi-é“ -

Abt._ﬁr a-mbu!a“n_te und i
soziale Padiatrie

Klinik fiir Kinder- und ]ugend;nediqn

Abt. Puln;o}iblc;g}é"u. Intmenswmedlzln .

. Mﬁkovisziddse-Afribulanz

I1



2 Liste der beteiligten Ambulanzen

Mannheim®

Mechernich
Memmingen
Miinchen
Miinchen*
Miinchen*
Miinster*
Miinster*

Neubrandenburg’

Offenburg
Oldenburg**
Osnabriick**
Passau®
Plaven®
Potsdam®
Ravensburg*
Regensburg™**
Rostock?
Schwerin®
Siegen
Solingen
Stuttgart®
Suhl*

Trier

Trier**

Tibingen*

Ulm*
Vechta
Wangen'

Wangen**

I2

Schwerpuniktpraxis
fiir Kinderpneumologie

Kreiskrankenhaus Mechemrch
Klmlkum Memmlngen
Kinderklinik der TU

Klinikum der Universitat Munchen
Medizinische Kinik
Clemenshospital GmbH

Ur;i{.'ersitéts'kliﬁikum Miinster

VDieMt'rﬂicH Bonhoeﬁéf Klinikum 7

Neubrandenburg
Klinikum Offenburg

Kinderklinik Oldenburg
Klnderhospltal Osnabriick

wK»inderkl}r;ik Driim:tmer Orden

Humaine Vugtlahﬂ Kiin-ikﬁm Plauen

Klmlkum Ernst v. Bergmann
Oberschwabenklinik
Klinik St. Hedwig
Un|ver5|tatmRost0ck Med. Fakultit
HELIOS Ktiniken Schwerin
DRKKinderklinik Siegen B
VStadtlSChES Kllmkum Sollngen
Olgahospltal

Kmderarztpraxis/ Allergulogle
Mutterhausd Borromaerlnnen
Mutterhaus is d. Borroméerinnen
Universitatsklinik fiir Kinder-u.
Jugendmedizin

Unwersntatsklnderk[lmk Ulm .
St.-Marienhospital

Fachkliniken Wangen GmbH

I-:;chlzlin_l{tan W;r;ggn Gmbh

Max{oseph-StraRe

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
CF-Ambulanz

Muﬁchén-Schwabing

Df. vunﬁ Haunersches Kinderspital
Klinikum Innenstadt der LMU

Kliﬁik fiar Kiﬁder— und ]ugendmediiin
Kinderklinik

 Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Kinderklinik

7Sr71zi;1[5.‘iidiatris;che.s Zeﬁ-tfum

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Kinderklinik
Abt. f. Kinder- u. jugendmedizin

Kmderkardlologle Neonatologle
Kinder- und ]ugendkllnlk

Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin
Padiatrie

Klinik fiar Kihder und Jugendliche

Padiatrisches Zentrum

Allergologie

Innere Medizin |

Kir;der- ur;d lugen-d.fnediizin

Mukoviszidose-Ambulanz
Kinderabteilung

Kimﬂjefklirﬁkif. Atemwegserkrankungen
und Allergien

Medizinische Klinik

fir Atemwegserkrankungen



2 Liste der beteiligten Ambulanzen

Wiesbaden**  Stiftung Deutsche Klinik ' Fachbereich Kinderheilkunde
fir Diagnostik GmbH

Wilhelmshaven Reinhard-NieterKrankenhaus Kinderklinik

Worms** Stadtkrankenhaus Worms * Kinderambulanz

Wiirzburg* Univeréitéts—Kinderkl{nik Mukovisﬁdoseambulanz

Tab.2  Beteiligte Einrichtungen, fiir die bis zum 15.06.2007 keine Daten vorlagen; # zertifizierte
Einrichtung nach dem bis zum 1.1.2007 giiltigen Verfahren; * zertifiziertes Zentrum fiir
Kinder und |ugendliche bzw. Erwachsene gem. dem ab dem 1.1,2007 gtiltigen Verfahren;
** gertifizierte Ambulanz gem. dem ab 1.1.2007 giiltigen Verfahren.

Borkum Nordseeklinik Borkum Allergologie/Sozialmedizin -
der VA Rheinprovinz Rehabilitationswesen

Borkum Reha-Klinik Borkum Riff .

Coswig Fachkrankenhaus Cos;vitj - Zé.n-tr[Jm %iir_l.;hé.ijmol-bgié“u. :
Thoraxchirurgie

Gottingen Georg-August—UniveEi"cét Gfitingen WKihderklinik un}i Poliklir;ik

Karisruhe Arzfpraxis fiir Kinder und ]unj-endliéhe Saarl;ndstraﬂ.e -

Karisruhe Kinderarztpraxis R  RheinstraBe

Koln Kinderkrankenhaus Koln Riehl Ni_:nnatol. u pédiatr: lntensivstaﬁon éz

Ludwigshafen/ St. Annastiftskrankenhaus Klinik fiir Kinder- und iﬁgendmedizin “

Rhein

Mannheim* Klinikum Mannheim Kinderklinik H&[JS 2

Nauen Havellandklinik Nauen Klinik fir Kinderheilkunde

Neuruppin Ruppiner Krankenhaus Kinderklinik =

Pforzheim Stadtisches Kiinikum Pforzheim Kinderklinik

St. Augustin Askieﬁios—Kinderkii_nik (Stm. Augusfin)  CFAmbulanz

Dwickau" Stidtisches Klinikum ,,Heinﬁch Braun®  Klinik f. Kinder-u, [ugendmediziﬁ

I
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3 Einwilligungserklarung

£+ | entrum fir

& | ualitdt und Management im Gesundheitswesen
gl Einrichtung der Arztekammer Niedersachsen

Paostfach 4749, 30047 Hannover

Geschiiftsstalle:
Berliner Allee 20
30175 Hannover
Fax: 0511-380-2¢18
Tel.: 0511-380-2506

Email;  zq@zg-sekn.de
Internet: hitp:/'www zg-aekn.de

Qualitatssicherung Mukoviszidose

Einwiligungserkidning zur zentralen Dokumentation von Daten von Kindern, Jugendlicher und Erwachsenen mit
Mukoviszidose

Sehr geehrie Eltern mukoviszidosekrarker Kinder und Jugendiicher,
sehr geehrie Patientinner: und Patienten mit Mukoviszidose,

im Rahmen eines vom Mukoviszidose e. V. unterstiltzten bundesweilen Verfahrens zur Qualitiitssicherung werden seit 1995
medizinische Daten aller in Deutschliand lebenden Patientinnen und Patienten mit Mukoviszidose regelméRig erhoben. Ziel
ist die stiindige Verbesserung der Behandlungsqualitat entsprechend den gesetzlichen Forderungen zur Qualitatssicherung /
dem Qualitatsmanagement.

Die ,Qualititssicherung Mukoviszidose® besteht aus einem mehrstufigen Verfahren: Im Rahmen der Stufe | werden einma}
pro Jahr Basis- und Veraufsdaten zusammengefasst dokumentiert Die Stufe Il ergdnzt diese Kerndaten um eine
zusatzliche Dokumentation, indem bei jedem Patientenkontakt in der Mukoviszidose-Ambulanz Kinische Daten,
therapeutische  Angaben und Labordaten erhoben werden, die wichlige Unterstitzung zu  praklischen
Qualititsverbesserungen leisten.

Die Datenerhebung erfolgt durch die behandelnden Arztinnen und Arzte. Mit der zentralen Speicherung, Verwaltung und
Sicherung der Daten ist das Zentrum fir Quaiitit und Management im Gesuncheitswesen (ZQ), Einrichtung der
Arztekammer Miedersachsen, beauftragt. Dieses Projekt 2ur Qualitatssicherung folgt den Regelungen der bundesweiten
Qualititssicherungsveriahren nach §137 SGB V. Die erhobenen Daten werden nur ohne Namens- und Adressangabe unter
eirem Pseudonym (= komplexe Palientennummer, in der das Geburisdaturn enthalten ist) an die Datenzentrale
weitergegeben. Speicherung und Auswertung erfolgen ausschlieflich zum Zweck der Qualitatssicherung. Dabei werden
Einhaltung und laufende Uberwachung der datenschutzrechtlichen Vorschriften durch die Arziekammer Niedersachsen
gewahrieistet und durch den Landesbeauftragten fiir den Datenschutz Niedersachsen iiberwacht,

Der Mukoviszidose @. V. und die Sie bzw. Ihre Kinder behandeinden Arztinners und Arzte bitien Sie, dusch Ihre Unterschrift
der Dokumentation ,Qualitétssicherung Mukoviszidose® zuzustimmen, Die behandelnden Arziinnen und Arzte edautem
Ihnen auf Wunsch geme Einzelheiten zu dem Erhebungsverfahren.

Seit einigen Jahren wird daran gearbeitef, ein Europdisches Mukoviszidoseregister aufzubauen, um die vietfaftigen
internationalen neuen Erkenntnisse und Verbesserungen in der Versorgung von Patientinnen und Patienten mit
Mukoviszidose auf der Basis valider Daten schneller zu verbreiten, aber auch, umn gemeinsam durch diese Daten neues
Wissen zur Mukoviszidose-Erkrankung zu gewinnen. Die Bundesrepublik Deutschiand arbeitet an dieser Entwickiung mit
und will eine Teilmenge der Daten aus ihrer ,Qualititssichesung Mukoviszidose" zur Verfigung stellen. Dabei werden die
Daten komplett anonymisiert, so dass im Europdischen Register keinertel Riickschiuss auf Personen und Einrichtungen
mdglich ist. Das Europaische Register folgt der EU-Direktive zum Datenschutz. Mit (hrer Einwilligung zur Teilnahme an der
LQualitatssicherung Mukoviszidose" wilrden Sie dieser Datenberaitstellung zustimmen und damit diesen weiterfiihrenden
Ansatz det Qualititsverbesserung unterstiitzen.

Ihra Teiinahme ist freiwillig, Sie kénnen die Zustimmung zur Dokumentation jederzeit widermufen, ohne dass Hren oder
lhrem Kind ein Behandiungsnachteil entsteht,

Die Anbindung an die Arztekammer Niedersachsen gewahrieistet Kontinuitat und Neutralitit des Verfahrens. Der Vorstand
des Mukgviszidose e. V. hat einen Beirat gebiidet, der als Partner des 2Q die Interessen der betrotfenen Patientinnen und
Patienten vertritt und jahriich gegeniiber dem Vorstand des Mukoviszidose e. V. Bericht erstattet.

Bitte verwenden Sie fiir Ihre Einwiligung die Rickseite dieser Information,

Einwilligungserkidrung zur .Qualitatssicherung Mukoviszidose®, 01.12.2005

Abb.1  Einwilligungserkl3rung zur zentralen Dokumentation von Patientendaten {Seite 1)
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3 Einwilligungserklarung

Einverstdndniserkldrung

Ich bin mit der Datenerhebung fir die ,Qualitéissicherung Mukoviszidose®

einverstanden O

nicht ginverstanden O
Fiir mein / unser Kind

einverstanden O

nicht einverstanden

Name:
Anschrift:

Unterschrift Datum

Einwilligungserklarung zur ,Qualitatssicherung Mukoviszidose®, 01.12.2005

Abb.1  Einwilligungserkldrung zur zentralen Dokumentation von Patientendaten (Seite 2)

17



4

Erhebungsbogen und Eingabemasken
CFAS

3



4 Erhebungsbégen und Eingabemasken CFAS

Erhebungshdogen

BASISBOGEN

Qualitétssicherung Mukoviszidose
Epidemiologische Erhebung
Behandsinda Ambuianz Dok.-Datum I . I
Bitte des ar 5 Ertiiuterungen auf der Rilckseltel
|1 Sex; 1 = mannlich, 2 = welblich
L1 Geburtsrang GR mit Indexpatient
Patianten-1D 1 Ambulsnz Gaburudamm Patient risdatum Mutter ohne Stietgeschwistar
Adepthvmutier = Mutiar
Datsmsangaben: TT.MM..)

Name, Yornama

Demografischas
1. ethnische Zugehdrigkeit

| Sozlates
6. Geschwister (inkl. Verstorbena)

kaukasisch .. D Anzahl (ohne Stiefgeschwister} ... ..............
tarkisch . @ m
asiatisch ... -..@ davon CF -Betroffene ... . . .............
afrikanisch . @
BNOBIO L.\t aas ®
. Elnwilligung zur Dokumentation

CF-Diagnose | | |

2. Datum CF-Diagnosa . L b | B R syt e it B p stk o e LD
[T T e P o L P @ | 2 el B TR K SR @

3. Sympilome zur CF-Dlagnose

UNBBKANNT . . ..o iia et as
Scresningtest ........ R o

gastro-intestinale Pn)blame
pulmonale Probleme
Mekeniumileus ........
Analprolaps .. ..... e g
Geschwisterkind .., ....... ... ... ...l
andere

e

4. Kriterlum zur CF-Diagnose

Schweiitest Natrium [mmot]

Schweiltest Chiorid [mmoi)
Potentialdifferenz positiv . . .. ... .....c0ivoaeions o
andare

5. Genom-Typ Mutation 1 Mutstion 2

Abb.2  Bogen zur Erhebung der Basisdaten

20

8. Behandlungsende am

Ende der Behandlung

Grund:
Diagnose widerrufen .. ....... . ....... )]
Transplantalion .. ..., .......aii e, )]
abgegeben an andere CF-Ambulanz . ............... 3
. [TT]
abgegeben an andere Einrichtung ................ @
aus Kontrelle verloren .. .. .. .. ... oL, @
Tod - nicht CF-televant ...................
- kardiopulmenal ... ... ... ... @
- hepato-intestinal ....................
- CF-Relevant-anderes . ... .. s oo ®

ICt-QHD D:D:]

Varsion 2.0

JBADUUBY ZPODE - 6 Lp YIB[IEOG - LEBYSREIGHO|N JOLIBNALZIY /3 |uUeWeBEUBLISIEN|EAY 10} WNGUEZ (U UBPUSS JI4dSY2Ng ZuBnqUIY Bp | 181q.e4 [BulBug



4 Erhebungsbogen und Eingabemasken CFAS

Qualitatss:cherung Mukoviszidose

' Epidemiciogische Erhebung

Behandelnde Ambulanz

JAHRLICHER
VERLAUFSBOGEN

ENEREN

Dok.-Datum

Bitte Zutreffendes ankreuzen; weilare Eriiutorungan auf der Riickssitel

L LT]L]

BlmEEn e

Sex 1 mannlich, 2 = welblich
Geburtarang GR mil Indexpationt

Patienten-1D 1. Ambulanz G Gol bunsdmum Paﬁer!l Gahumum Mi.mer ohne Stistgeschwister
Adogtivmutter = Mutier
Name, Vomame | Datumsangaben: TT.MM_LJ
t. FamBllenstand | H |
ledig .. ...... ...ciiiiiieaait Lungenfunkiion Daturm il
varhairatet . ...
geschieden o [“:l:l
VOWRWEL - 9. Vitalkapazilat (Fve,, oder IvC) [1]
10. Einsekundenkapazitat (FEv,) [I] D.ED

2. Wohnsiuation
belgenEfem ... ... ...
allein in eiganer Wohnung
Partnermschaft .. .. .. ... ... ... ...
Heimu oa .. ............

3. Geschwister, gelt letrter
Meldung geboren

Anzahl {ohne Stiefgeschwister}
davon CF - Betroffene

Schude / Ausblldung / Berut

o O R e A
Berufsausbildung .
Berufstatigkeit
arbeitsios
Rentrer

AN

@

5. Kompilikationan,
Sonderprohleme
keine
Pneumathorax . .
ABPA . ...
Massive Hamoploe . . .
Tuberkulose
Pankreasinsuffizienz . .
Kepatobilidra Komplikationen .........
Distale intestinale Obstruktion . . _ . ., B
Diabetes mellitus . .
Nasenpolyper-DP
Begleitende Erkrankungen

00D

1. MEF,, [Vg]...

G

2,

G i) ..

Mikrobiologische Befunde

3.

14.

Pseudomonas aeruginosa ja ......... .. ... ...
ngin ...
unbe-
kannt

Burkholderia cepacia

Therapie

15.

-
-3

;Anuhlollka

> 3mal, < 250 d im Jahr ..
oral > 250 d im Jahr
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5 Kurziubersicht CF Deutschland 2006

P Wenzlaff

Datenquelle:
Daten, entsprechend den {ibermit-
telten Datensitzen fiir den Beob-
achtungszeitraum 01.01.2006 bis
31.12.2000

Datenstand:
15.06.2007

Beteiligte Einrichtungen:

95 (mit Basis- und Verlaufsdaten-
sitzen beteiligt)

Beteiligte Patienten:

7.260
einschlieRlich 625 bis
31.12.20006 verstorbene Patienten
{darunter 64 post Tx verstorben),

davon

3.772 minnlich (52,0 %)

3.488 weiblich (48,0 %)

Verweigerer bzw.

noch nicht eingewilligt:

252 Patienten (3,5%)* — ab Kapi-
tel 6.3. erfolgen die Auswertungen
nur fiir die 7.008 Patienten, die ihr
Einverstindnis erklirt haben
*Gestiegen durch Nachmeldungen aus den |ahren
2006/2007 von Patienten chne Einwilligung und Todes-

angabe aufgrund der intensiven Datenvalidierung von
.aus der Beobachtung verlorengegangener Patientan”.

Basisdatensitze:

9.377, davon
1.441 Doppelmeldungen
278 Dreifachmeldungen
35 Vierfachmeldungen
4 Funffachmeldungen

Verlaufsdatensatze:
1995 2578
1996: 3138
1997 3573
1998:  3.941
1999: 4.062
2000:  4.211
200! 4.I72
2002 4.554
20031 4.770
2004: 4.950
2005: 5.200
2006: 5.077 = 4.730 Patienten

(d. h. ohne Mehrfachmeldungen)

( Die Anzahl fiir die Jahrginge in den
verschiedenen Rubriken dndert sich,
da fehlende Verlaufsdatensdtze konti-
nuterlich nacherhoben und gegebenen-
falls auch korrigiert werden!)
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5 Kurziibersicht CF Deutschland 2006

Geburten 1995-2006:
(im ersten Lebensjahr CF diagnosti-
ziert)

1995: 88

1996: 106

1997: 142

1998: 121

1909- 117

2000: 96

2001: 96

2002: 83

2003: 83

2004: 90
2005:77

2006: 66

Neudiagnosen insgesamt:
1995: 188
1996: 205
1997 244
1998: 258
TgagF agu
2000: 253
200I: 190
2002: I70
2003: 141
2004: 177
2005: 163
20006: 139

Todesfalle:
1995 33
1996: 47
1997: 59
1998: 6o
1999:57
2000: 42
2001 47
2002 54
2003: 53
2004: 55
2005: 69
20006: 49

Insgesamt zur Transplantation
abgegeben:
274 Patienten
{davon 64 post Tx verstorben),
davon

249 Lungen Tx

17 Leber Tx

2 Leber + Lunge Tx

1 Weitere Organe Tx

3 Weitere Organe + Lunge Tx
2 Weitere Organe + Leber Tx

(hohere Zahlen aufgrund von Nacher-
hebungen und gednderter Dokumen-
tation)



6 Standardstatistik Stufe |

P Wenzlaff

6.1 Struktur der Versorgung in 2006

Fiir das Jahr 2006 beteiligten sich bis Juni 2007 insgesamt 98 Einrichtun-
gen am Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose®“. Da in einigen Stidten/
Regionen zwei bzw. drei CF-Ambulanzen aufgrund neuer Kooperationsfor-
men ihre (gemeinsamen) Patienten unter einer gemeinsamen Ambulanz-
nummer dokumentieren, wird in der nachfolgenden Auswertung nach
95 Einrichtungen differenziert.

Die nachfolgenden Auswertungen zur Ergebnisqualitit werden zum Teil
getrennt fiir Einrichtungen mit weniger als 50 Patienten {Typ A) und fiir
Einrichtungen ab 50 Patienten {Typ B) vorgenommen. 59 Einrichtungen
{Typ A) betreuen weniger als 50 Mukoviszidose-Patienten und 36 Einrich-
tungen (Typ B) betreuen 5o und mehr Patienten.
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b Standardstatistik Stufe |
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Abb. 13 Zahl der in 2006 dokumentierten Patienten in den Einrichtungen

Die Abbildung 13 basiert auf Daten tatsichlich dokumentierter Patienten
in 20006, wihrend die Einteilung in Typ-A- und Typ-B-Kliniken nach den
betreuten Patienten vorgenommen wurde.

Die Typ-A-Einrichtungen betreuen 26,8 % aller CF-Patienten, die Typ-B-
Einrichtungen 73,2 %. Die hiochste Zahl der CF-Patienten, die in 2006 in
einer Klinik versorgt wurde, betrdgt 364. Von den erwachsenen Patienten
wurden im Jahr 2006 35,4 % in 14 Einrichtungen unterschiedlicher Gréfe
fiir ausschliefllich erwachsene CF-Patienten betreut. 63,5% der erwachse-
nen Patienten wurden in padiatrischen Einrichtungen und 1,1% in einer
gemischten Einrichtung betreut. In mehreren (= r7) padiatrischen Einrich-
tungen waren in 2006 50 % und mehr der CF-Patienten erwachsen (davon
versorgten 15 Einrichtungen weniger als 20 CF-Patienten). In 2006 wurden
61,7 % aller CF-Patienten in Universititskliniken betreut.

6.2 Altersstruktur der Patienten

Zur Beschreibung der Altersstruktur der an der Qualititssicherungsmaf-
nahme beteiligten CF-Patienten wird zum einen das Alter aller am
31.12.2006 lebenden 6.635 Patienten (= bis dahin nicht als verstorben ge-
meldet) verwendet (alleinige Berechnungsgrundlage bis zum Jahrgang
2004). Ab dem Jahrgang 2005 wird ergiinzend die Altersstruktur fiir alle
im jeweiligen Jahrgang gemeldeten (= per Verlaufsdokumentation) Patien-
ten das Alter in dem betreffenden fahr bestimmt (s. Abb. 15). In dem Jahr-
gang 2006 sind dies 4.730 Patienten.
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6.2 Altersstruktur der Patienten

Altersstruktur fiir 6.635 Patienten (s. Abb. 14)

629 (9,5%}) der am Projekt beteiligten Patienten sind jiinger als 6 Jahre,
2.391 (36,0%) sind zwischen 6 und 18 Jahre alt und 3.615 (54,5 %) sind
18 Jahre und ilter. Das mittlere Alter betrigt 20,0 Jahre (+11,5). 52,1% der
Patienten sind minnlich, 47,9 % weiblich. Die zehn iltesten Patienten sind
zwischen 64 und 68 Jahre ait (s. Abb. 14).
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Abb. 14 Altersentwicklung der Patienten seit 1985 (fiir 6.653 Patienten})

Die Angaben zum mittleren Alter (Siulen in Abb. 14, linke y-Achse} und
zum Anteil der erwachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) fiir 1985 und
1990 beruhen auf den Daten der langjihrigen CF-Register in Frankfurt/
Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden Untersuchung der
Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994 vorgestellt [Wiedemann
und Paul 1994).
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Abb. 15 Altersentwicklung der Patienten seit 1985 (fiir 4.730 Patienten)
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Altersstruktur fiir 4.730 Patienten (s. Abb. 15)

577 (12,2 %) der am Projekt beteiligten Patienten sind jlinger als 6 Jahre,
1.845 (39,0 %) sind zwischen 6 und 18 Jahre alt und 2.308 (48,8 %) sind
18 Jahre und ilter. Das mittlere Alter betrigt 18,9 Jahre (+11,2). 51,4 % der
Patienten sind mannlich, 48,6 % weiblich. Die zehn iltesten Patienten sind
zwischen 56 und 68 Jahre alt.
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Abb. 16 Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten {31.12.2006)
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6.3 Demografische Angaben

6.3 Demografische Angaben

Tab. 3

Ethnische Zugehdrigkeit aller Patienten 1995-2006

Kaukasisch
Tiirkisch
Asiatisch
Afrikanisch
Andere

Chne Angaben

Gesamt

Tab.4 Familienstand der Patienten 2006

Patiafiles inler 18 |atve

Fatipntan |nl

b.540

212

133
107

7.008

Patienten 2B fahre

Lre i e

Eplatmed Anled (%)

934
3.0
01

0,1

15

100,0

? Anzahl (n)  Relativer

ledig 2389 95.1

verheiratet 62 25

geschieden 3 0,1

verwitwet

ohne Angabe T4 _ ;.3 \
Gesamt 2.511 100,0

Anzahl(n]  Relativer
1.847 83,2
304 13,7

41 1,8

2 0,1

_25 11
100,0

2219

Alle Patiantan
Anzabl(n)  Relativer
SN
4.236 89,6
366 77
44 0.9
.“2 <0,1
82 7 1.7
4.730“ ;.UU,U
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6 Standardstatistik Stufe |

Tab.5 Wohnsituation der Patienten in 2006

Fatienizn unier 18 Patenien 18 ahm ke Palinagen
lahre urch 3¥ e
- Anzahl(n) Relativer Anzahl(n) Relativer Anzahl(n) Relativer

; T e g Hﬂ(‘” 2 i Antll (%.) Anteit (%)
bei den Eltern 2,302 91,7 1.135 511 3.437 72,7
allein in eigener 70 28 521 23,5 591 12,5
Wohnung
Partnerschaft 56 3.8 517 233 613 130
Heim u. a. 27 1,1 19 0,9 46 1,0
ohne Angabe 16 0,6 26 1,2 42 0,9
Gesamt 2511 100,0 2.219 100,0 4.730 100,0

Tab.&  Schule/Ausbildung/Beruf in 2006; *) darunter 577 Patienten unter 6 Jahre

Patignien wtey 18 Palipsien 18 |atee il Palienen
[ahife unid Hie

Schiiler 1.527 60,8 446 20,1 1973 41,7

Berufsausbildung 132 5.3 419 18;9 551 11,6
Berufstatigkeit s i ;;6 | 726 32,7 84 17.8
arbeitslos 20 0?87 i ;43 7 6,4 163 | 3.4
Rentner 38 1;5 292 13,2 330 7.0
Ohre Angabe 7 679 27,0 85 7 8,7 | 827 182
Gesamt 2511 “.10;,0 2.;19 _ 100,0 4.730 100,0
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6.4 Angaben zur Prozessqualitat

6.4 Angaben zur Prozessqualitat

6.4.1 Fehlende Daten

Nachfolgend werden die Raten fehlender Angaben fiir einige ausgewihlte
Parameter der Basis- (s. Tab. 7) und der Verlaufsdokumentation (s. Tab. 8)
aufgefiihrt.

Grundlage der Auswertung 20006 sind 9.377 Basisbégen aus den Jahren
1995 bis 2006 einschlieRlich Doppel-, Dreifach-, Vierfach- und Fiinffach-
meldungen derselben Patienten aus verschiedenen Einrichtungen. Werden
die Verweigerer nicht beriicksichtigt, verbleiben g.125 Basisbégen, die fiir
die Tabelle 7 zugrunde gelegt wurden (das entspricht 7.008 verschiedenen
Patienten).

Tab.7  Verteilung ausgewdhlter fehtender Angaben auf den Basisbégen
* wurde in der Auswertung im Kapitel 6.4.3. als ,nicht identifiziert” gewertet;
**) zur Patientenidendifikation; ***) s. Kapitel 6.4.2

Geburtsrang** 12 02
Geburtsdatum der Mutter ** 30 04
Dokumentationsdatum 18 0,3
Ethnische Zugehorigkeit Bz 0.3
Monat der CF-Diagnosestellung 1.624 02
Jahr der CF-Diagnosestellung 380 57
Kriterium zur CF-Diagnose*** 478 “ 5.,.8
Anzahl der Geschwister 75 f ~1;1 N
davon Geschwister mit CF 78 _ 0
Keine Angabe fiir die zweite Mutation, 71 1,0

wenn erste Mutation angegeben*

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbeobachtungen wird nicht aus dem Do-
kumentationsdatum, sondern aus dem Datum der klinischen Messung
berechnet. Diese Angabe fehlt bei einigen Verlaufsdokumentationen. Das
Lingen-Soll-Gewicht und der Body Mass Index kénnen nicht berechnet
werden, wenn das Kérpergewicht undjoder die KorpergroRe fehlen
(s. Tab. 8).
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6 Standardstatistik Stufe |

Tab.8 Verteilung ausgewahiter fehlender Angaben bei 4.730 Verlaufsheobachtungen in 2006;
*} altersbedingt fehlende Angaben

Pallesten uiet & Jahie Paterien dbesr & |abee Llle Patienten
" Anzahl(n)  Relativer  Anzahl(n)  Relativer  Anzahi(n) Relativer

e (e Anteil (%) Anteil (%) o Anteil (%)
Korpergewicht 2 a3 7 0,2 9 0,2
{ka)
KérpergréRe {cm) 3 05 9 0,2 12 03
Vitalkapazitat 344*% 54,5 211 5,1 555 11,7
FF.V] 354% 56,1 216 53 570 12,1
MEF_ 349* 55.3 270 6,6 619 13,1
P aeruginosa 1 <0,1 1 <01
B. cepacia bl <01 1 <0,1 b <01
Immun- 120 19 483 11,8 603 12,7
globulin G
Komplikationen/ 1 <70,1 1 <01
Sonderprobleme
Antibiotika 16 25 93 23 109 23
weitere 1 <01 ) ' ) 1 <01
relevante
Therapien
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6.4 Angaben zur Prozessqualitat

6.4.2 Diagnosestellung

Tab.9a Alter bei Diagnosestellung (1995 bis 1999);*) bis 1999 werden die Ergebnisse aus den
Vorjahren ohne Nachdokumentationen mit dem Stand von 2004 verwendet,

Patienten (n) 171 185 219 218 173
Mittelwert in Jahren 3,6 3.4 3,6 4,1 4,1
Standardabweichung 6.4 49 7.5 838 7.9
Median 1,2 12 0,6“ 08 09
Kleinster Wert <0,1 <01 <01 <01 <0,1
GriBter Wert 52,9 29 429 57,6 55,7
Im ersten Lebensjahr 30 95- 128 115 96 "
diagnostiziert (45.7%) (51,4%) (55,9%} (50,6%) (50,8%)
Mit 18 Jahren oder 4 6 18 20 11
spater diagnostiziert  (2,3%) (3,2%) {7.9%) (8,7%) {5,8%)

Tab. g b Alter bei Diagnosestellung {2000 bis 2006)

Patienten (n) 253 190 170 131 177 163 139
Mittelwert in Jahren 4,2 4.4 43 4,5 6,0 34 3.5
Standardabweichung 7.5 86 8.3 8_,1 11,8 6.0 - 8.; ~
Median 14 o8 12 1. 0,8. 7 0,9 m 0,7
Kleinster Wert <0,1 <D,1 <0,1 7 <76,1 <0,1 <0,1 <0,1
GroRter Wert 44,4 53,6 46,0 47,3 " 48,6 47.0 53,0
Im ersten Lebensjahr 97 105 86 M 72 10(; o 82 77
diagnastiziert (38,8%) (55.3%) (50,6%) (51,1%) (56,5%) (50,3%) (55.4%)
Mit 18 Jahren oder 28 10 9 8 1_8- . 4 7‘

spater diagnostiziert  (11,1%)  (53%)  (5.3%}  (57%) (102%)  (2,5%) (5,0)
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Tab. 10 Symptome, die 2006 zu den 139 CF-Diagnosen fihrien (Mehrfachangaben moglich)

Patizntzn |nj Helateezr Antail der Pabermen

Symptome fiir CF-Diagnose 7 50
unbekannt

Screeningtest 15 10,8
Gastro-intestinale Probleme _25 18,0
Pulmenale Probleme 25 18,0
Gastro-intestinale und 28 20,1

pulmonale Probleme

Mekoniumileus 12 8.6
Analprolaps

Geschwisterkind 12 86

Andere Probleme 21 15,1

Im Verfahren ,Qualititssicherung Mukoviszidose“ wird die Diagnosestel-
lung durch den Natrium- bzw. Chloridgehalt (in mmol/l) in der Pilocarpi-
niontophorese, eine positive nasale Potenzialdifferenz, die Bestimmung
des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die zur
CF-Diagnose gefiihrt haben, dokumentiert.

Bei 478 (6,8 %) von 7.008 Patienten sind weder pathologische Schweif-
testwerte noch eine positive nasale Potenzialdifferenz angegeben, noch
wurde der Genotyp bestimmt.

Bei 77 Patienten (1,1 %) wurde die Diagnose widerrufen.

6.4.3 Gentypisierung

Im Jahr 2006 war fiir 5.942 Patienten (84,8 %) der Genomtyp mittels DNA-
Analyse bekannt (s. Tab. 11).

Von den iiber 1.000 bekannten, fiir die Mukoviszidose verantwortlichen
Mutationen auf dem langen Arm des Chromosoms 7 treten die meisten
nur sehr selten auf. Die hiufigste Mutation ist AF508. Sie wurde 7.808-mal,
also in 65,7 % der Fille (bezogen auf zwei Mutationen pro Patient) gefunden
(s. Tab. 12).

47,89% der Patienten sind AF508-homozygot (s. Tab 14), was 94,2%
aller Homozygoten entspricht {s. Tab. 15). Weitere 18,4 % sind AF508-
heterozygot (s. Tab. 14).

Beide Mutationen sind fiir 4.225 (71,1%) der Patienten bekannt
(s. Tab. 13).



6.4 Angaben zur Prozessqualitat

Tab. 11 DNA-Analyse

Patieniten (8] Relatwser Anteil der Fatienten [%)
Genotyp nicht bestimmt 1.066 15,2
Genotyp bestimmt 5.942 . 8&,8
Gesamt 7.008 100,0

Tab. 12 Mutationshaufigkeit

Whitstionshauhgkei |n} Ralative Matationshasfighail [%)

AF508 7.808 65,7
65510 1 15
(542X 189 ' 1,6
R553X 202 1
Wi1282% 47 0,4
R3a7pP 122 1,0'7 '
N1303K 198 -
dise? 13 6,1
171716 > A 76 0,6
A45SE 10 01
549N 1 <01
62146 > T 15 uo;l
R117H @ E
2184dA 10 ot
R1162X - 22 0,2
3849+10Kbc > T 71 0,6
Andere 668 58
Nicht identifiziert 2212 18,6

Gesamt 11.884 100,0
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Tab. 13 Mutationen

Giltig Haufigheil [n| Relaiive Haufighsil [%)
2 bekannte Mutationen 4.225 711
1 Mutation bekannt, eine nicht identifiziert 1222 20,6
Beide Mutationen nicht identifiziert : 495 8.3
Gesamt 5.942 100,0

Tab. 14 Kombinationen von Mutationen

ity Haufigkes {ni Relalive Haufigksil [%|
AF508-Homozygot 2.843 47,8
AF508 + andere Mutation 1.091 18,4
AF508 und nicht identifiziert 1.631 17.4
nicht AF508 und nicht identifiziert 191 3,2
beide Allele nicht AF508, aber identifiziert 291 4.9
Beide Allele nicht identifizert 495 8.3
Gesamt 5.942 100,0

Tab. 15 Homozygote

Giliig Hamarpgote [n) Relafiver Anleil der Homorggoben (%l
AF508 2.843 94,2
e : . -
G542X 9 03
R553X 7 02
W1282K e 0,2
R347P 1 <01
N1303K 17 0,6
171716 — A —a <01
621+16—>T 2 <01
R117H 1 <01
3845+10Kkbc— T 1 <0l
Andere : 125"7 41
Gesamt 3.018 100,0



6.5 Ergebnisqualitit

6.4.4 Therapie

Tab. 16 Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) und/oder Burkholderia cepacia (B. cepacia)

und Antibiotikatherapie
Emmp nahpesiean ek Hojme flle Patanten
mathgewiesen
Anzahi(n) Relativer Anzahl(n) Relativer Anzahl{n) Relativer
4 ‘ - Anteil (‘5_) e ~ Anteil (%) - Anteil (%)
Patienten unter 18 Jahre 848 33,8 1.663 66,2 2511 100
Antibiotikatherapie 839 1.120 1.959
keine Antibiotika- 9 543 552
therapie
Patienten 18 Jahre 1.290 58,1 929 41,9 2.219 100
und alter
Antibiotikatherapie 1.267 603 1.870
keine Antibiotika- 3 326 349
therapie

6.4.5 Status der Behandlung

Tab.17 RegelmiRige Behandlung oder Konsultation

Patianilan gnter LB Patiendes 18 [abep Alle Pailenten
|atee unil atter
Anzahl(n) Relativer Anzahl(n) Relativer Anzahl{n) Relativer
e Antell 6) - - Anteil(%) - Anteil (%)
In regeimiRiger 2454 97.7 2174 98,0 4.628 97.8
Behandlung
Zur Konsultation 57 23 42 : 19 99 2,1
vorgestellt
Ohne Angabe 3 0,1 3 . 01 -

6.5 Ergebnisqualitat

In den nachfolgenden Unterkapiteln zum kérperlichen Entwicklungsstand
(s. Kap. 6.5.1.) und zur Lungenfunktion (s. Kap. 6.5.2.) werden, neben den
alters-stratifizierten Gesamtdarstellungen, die Ergebnisse der einzelnen
CF-Einrichtungen mittels Siulengrafiken vergleichend dargestellt. Im Be-
richtsband fiir den Jahrgang 2006 sind die Vergleichsgrafiken weiter aus-
gearbeitet worden. Mit dieser erweiterten Darstellung ist auf die zahlreichen
Anregungen und Wiinsche aus den Arbeitsgruppen, Ambulanzen, und von
zahlreichen Lesern und Nutzern der bisherigen Berichtsbinde eingegangen
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worden. Ferner soll die spezifiziertere Darstellung der Abbildungen die Ar-
beit in den Einrichtungen mit diesen Ergebnissen weiter férdern und damit
in den Ambulanzen die Initilerung von Mafnahmen zur stindigen Verbes-
serung unterstiitzen.

Erlduterungen zu den Vergleichsgrafiken:

Typ A und Typ B

Wie in den Vorjahren werden die Ergebnisse (Rate der Patienten, die den
jeweiligen Normwert erreichen) in Abhingigkeit von der Gréfe der CF-
Ambulanz (Zahl der 2006 in der Einrichtung versorgten CF-Patienten)
dargestellt.

Dabei bedeutet:

Typ A: In der Einrichtung werden weniger als 50 Patienten versorgt.

Typ B: In der Einrichtung werden 50 und mehr Patienten versorgt.

Ambulanzen mit nur wenigen Patienten

Ferner werden die Darstellungen pro Typ nochmals differenziert in Abhén-
gigkeit von der jeweiligen Fallzahl der versorgten Patienten aufgeteilt. Ein-
richtungen mit sehr geringen Fallzahlen (< 15 Patienten) werden gesondert
ausgewiesen.

{Anmerkung: einige grofie Einrichtungen (Typ B), versorgen nur sehr wenige Kinder und
Jugendliche oder Erwachsene, sodass auch fiir Typ B einige wenige Ambulanzen sehr kleine
Patientenzahlen fiir eine dieser Gruppen haben (z. B: ,reine” Erwachsenen- bzw. Kinderam-
bulanzen)).

Benchmarkwerte und Signifikanzen

Fiir die Einrichtungen mit mehr als 15 versorgten Patienten wird ein Bench-
markwert ermittelt (= ,erstrebenswerte Qualitit der jeweils aktuell Besten®).
Zusitzlich wird eine Signfikanztestung der einzelnen Einrichtungen (= ih-
rer Raten) gegen diesen Benchmarkwert vorgenommen (Kennzeichnung
signifikant abweichender Einrichtung mittels ,*“; ein p-Wert < 0,05 mit
zusitzlicher Korrektur nach Bonferroni-Holm wird als signifikant ange-
nommen).

Erganzende Tabellen

Zu jeder Vergleichsgrafik weist eine nachfolgende Tabelle fiir jede Einrich-
tung (Nummernpseudonym) die Anzahl der Patienten, die Anzahl fehlen-
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6.5 Ergebnisqualitat

der Angaben sowie bei den Lungenfunktionswerten fiir Kinder und Jugend-
liche zwischen sechs und < 18 Jahre die Anzahl der Kinder unter sechs
Jahren aus.

6.5.1 GroBe, Gewicht

Patienten unter 18 Jahre

Seit Beginn der Qualititssicherung Mukoviszidose wurde der Status der
kérperlichen Entwicklung (Grofie, Gewicht) flir die Kinder und Jugendli-
chen unter 18 Jahren in den Berichtsbinden mittels des Lingen-Soll-Ge-
wichts (LSG) beurteilt. Tabelle 18 a enthilt wie bisher die Verteilung der
Patienten mit einem LSG von unter oder ab go % des Normwertes nach
Reinken [Reinken u. van Oost 19g2] fiir alle Patienten (Zeile Gesamt) und
unterteilt nach Altersklassen fiir Einrichtungen beider Gréflen (bei klini-
scher Messung). Ab Tabelle 18 a wird neben dem Mittelwert die Standard-
abweichung (SD = standard deviation) aufgefiihrt.

Zukiinftig soll der koérperliche Status anhand des Body-Mass-Index
(BMI) = Karpergewicht (kg) : Korpergrofie (m?®) und zugehérigen alters- und
geschlechtsspezifischen Perzentilenwerten [nach Kromeyer-Hauschild
2001] bewertet werden. In Tabelle 18 b wird die analoge Darstellung zu Ta-
belle 18 a mit einer Differenzierung nach den Patienten ober- und unterhalb
der 15. Perzentile fiir den BMI vorgenommen (in 2006 fiir den Ubergang
beide Tabellen, zukiinftig soll Tabelle 18 b die Tabelle 18 a ersetzen).

Eine Einteilung des BMIs kann fiir Kinder und jugendliche Patienten in
die folgenden Kategorien vorgenommen werden:

Weit untergewichtig = BMI < 3. Perzentile

Untergewichtig = BMI > 3. Perzentile - < 15. Perzentile
Normalgewichtig = BMI > 15. Perzentile - < 90. Perzentile
{ibergewichtig = BM! > 90. Perzentile - < 95. Perzentile

Weit iibergewichtig = BMI > 95. Perzentile
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Tab. 182 LSG fiir alle Patienten unter 18 |ahre

e dHine LG 156G « 30 % L5%6 = 30 % Mittebeest Slandand-  Anishl
{ahrs) abrmechiing i)
I e e e e B i S
<2 ' 7 ‘ 4,2 39 235 120 72,3‘ 97,1 11,2) " N:15'6.
2-3 1 Q5 1 192 171 83 984 113 N=213
4-5 " 49 194 203 80,6 93,0 11,0 N=252
6-7 54 208 205 792 98,4 10,7 N=259
8-9 71207 272 79.3 99,7 13.8 N=343
10-11 ‘ V1 - 0,4 72 2538 206 73,8 97,8 11,7 N=279
12-13 W 8 2274 26 726 979 125 N3
14-15 &7 w4 30 726 %83 151 N317
16-17 102 286 255 714 98,5 15,3 N=357
Gesamt 9 0,4 604 24,1 1898 75,6 98,4 12,9 N=2511

Das LSG unterscheidet sich zwischen den einzelnen Altersgruppen
{s. Tab. 18 a) sowie den Einrichtungen vom Typ A und B nicht signifikant.

Tab. 18 bBMI fiir alle Patienten unter 18 |ahre

Alter  Dhne 5381 <35 Penemtlie 2 a5, Pepeniile  Miltelwert  Handasd- Aagai
[l ti) veichung  (a)
<2 7 4,2 40 241 s 7.7 46,6 34,5 N=166
-3 1 05 35 166 77 831 18,7 31,8 N=213
4-5 ) D 27 BEY 56.3 31,7 N=252
6-7 33 127 26 873 54,8 32,1 N=259
8-9 69 202 74 799 500 B1 N33
1011 1 04 8 308 192 688 39,7 311 N=279
12-13 122 379 203 625 334 29,5 N=325
14~15 17 377 200 631 30,6 28,0 N=317
16-17 137 40,7 220 616 289 29,0 N=357
Gesamt 9 0,4 670 26,6 1832 730 2,0 325 N=2.511

Die mittleren BMI-Perzentilwerte unterscheiden sich zwischen den Alters-
gruppen unter 1o Jahre und tiber 1o Jahre signifikant (p < 0,05). Zwischen
den Einrichtungen vom Typ A und Typ B sind die Unterschiede nicht sig-
nifikant (s. Abb. r7—20 und Tab. 18 b—22).
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1e0

8

3 2

z

&

8

Rate BMI 2 15. Perzentile pro Ambulanz
k4

8

655 520 854 681 b8o 923 658 812 897 75 96 736 938 576 599
Anonyrisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 17 BM!, unter 18 Jahre {Typ A, mehr als 15 Falle)

Tab.19 Werte fiir BMI, unter 18 |ahre (Typ A, mehr als 15 Fille)

(Pseudonym 655 520 854 681 680 923 658 812 897 775 996 736 938 576 599
h .2 15 22 19 22 30 16 31 2 18 18 19 16 20 26
m j3 2/ % 4 §$ @ & U 5 4 % 37 % W
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Rate BMI * 15. Perzentile pro Ambulanz

]
598 611 829 GB7 BBl bO4 743 612 962 768 993 99¢ 68G 633 596 975 908 864 7v6 968 933 951 523
Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonyrn)

Abb. 18 BMI, unter 18 [ahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Tab. 20 Werte fiir BMI, unter 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Pseudonym 598 611 829 687 881 604 743 612 962 768 993 994

. ' 3 2 31 5 3 & 2 3 2 1 3
MO
-W'FJ,-!" i 2 ik 1 1 2 1 3

T :
Pseudonym 686 633 596 975 908 864 776 968 933 951 523
B ¢ 0 9 8 u 6 6 7 u 4 1
5 = -
- Missing
< 2 2 1 1 4 1 1 2 3 2 5
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100

Rate BMI 2 15. Perzentile pro Ambulanz

853 B49 B41 997 774 782 B36 714 904 980 794 759 619 548 BB4 BGE 61 508 B4 925 662 729 557 679 685 785 634
Anonymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 19 BMI, unter 18 |ahre (Typ B, mehr als 15 Falle)

Tab. 21 Werte fiir BMI, unter 18 |ahre {Typ B, mehr als 15 Falle)

Pseudonym 863
Anahl 23
Missing

<6 Jahre 19
Pseudonym _ 834
Anzahl 65
Missing

<6 jahre I 16

819 841 937 774 782

20

868
25

14

31

9

621
28

13§

62

508
61

21

29

11

804
74

22

41

16

925
55

18

83 714 904 980 794 759 619 548

57

28

662
70

13

80
1
18

729

26

10

55 2
10 10
557 679
2. - 27
6 8

_“103 18 43 35

2.1 11 15

685 785 “634
75 18 26
_ 28 3 3
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Rate BMI 2 15. Perzentile pro Ambulanz

921 949 m 669 976 992 978 685 609
Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym}

Abb. 20 BMI, unter 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

Tab. 22 Werte fiir BMI, unter 18 |ahre (Typ B, weniger als 15 Falle)

G

Pseudomym 921 949 773 669 976 992 978 685 609

L : N

B : : 3 2 2 3 2 3 9
7. j ] '

-’tﬂ-’ﬁ' 't ‘al 8l 2 2 i : !

£
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6.5 Ergebnisqualitat

Erwachsene Patienten (18 Jahre und dlter)

Der Body-Mass-Index (BMI) = Kérpergewicht (kg) : Kérpergrofie (m?) wird
fiir erwachsene Patienten nach Miller [Miiller 1993] in die nachfolgenden
Kategorien

normal {19 < BMI < 25),
Untererndhrung, Stufe ! {17 < BMI < 19),
Untererndhrung, Stufe Il {16 < BMi < 17) und
Untererndhrung, Stufe Il {BMI < 16)

eingeteilt.
Tab. 23 BMI fiir alle Patienten ab 18 Jahre

filtes D Rl BMl <15 M = 5o BN el ; Y finzahl

{lahime Wt

n % n % n %

18-21 1 0,2 268 453 322 54,5 195 30 591
22-25 3 0,6 21 41,7 292 577 “ 15;7 - 32 -506
26-29 1 0,3 152 42,7 203 57.0 19,7 34 356
30-33 91 364 159 636 201 3.3 250
234 6 1,2 206 399 304 583 199 35 516

Gesamt 11 05 928 41,8 1.280 Ly 19,7 38 2219

Die mittleren BMI-Werte der Patienten in den Altersklassen ab 18 Jahre
unterscheiden sich nicht signifikant.

Die mittleren BMI-Werte der Einrichtungen vom Typ A und B unter-
scheiden sich signifikant (p < 0,01) (s. Abb. 21-24).
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100

Rate BMI 2 19 pro Ambulanz

| =
II |
855 038 580

604 388 033 968 641 829 630
Anonymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 21 BMI, ab 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Falle)

Tab. 24 Werte fiir BMI, Giber 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Fille)

T ——
604 7388 933 968 641 829 680 655 938 580

i o e
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100

40

Rate BMI 2 19 pro Ambulanz
£

30
20

10

)
4FF3EEERET

Abb. 22 BMI, ab 18 Jahre

]
1
b46
bs8
687
776
962
908
523

REIEERERERE R A NEERERSEFRRER

&

Anonymisierte Eirrichtungsnummer (Pseusdonym}

(Typ A, weniger als 15 Falle}

Tab. 25 Werte filr BMI, iiber 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Pseudonym !984 903
Anahl 2 1
Missing

Pseudonym 897 592
Anzahl 8 5
Missing

Pseudonym - 996 681
Anzahl 5 B
Missing
Pseudonym 687 776
Anmhl 3 2

699 602 890 864 686 837 Bos 654 736 633 612 917
3 7 6 5 9 4 4 1 b 5 %M
1 ; . . 3 2 . " 2

611 743 894 598 975 951 994 775 881 993 596 518
g Ik 12 2 4 2 2 9 v 7 2 5

812 854 520 7575 672 752 923 599 1 79 646 658
B ®' 3 13 4,13 8 w2 &, & 3§

I

962 908 523
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Rate BMI > 19 pro Ambulanz

= Lo ;M o S o WY T o M Mo o T M @ Mo WD M o - T B R R
FEE 2 EHE SIS R ERE SR BRI B2 832 5
L I e I T I - T T Y- - T~ I S SN ] ~ wr wm @ o~

Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym)

Abb. 23 BMI, ab 18 Jahre (Typ B, mehr als 15 Fille)

Tab. 26 Werte fiir BMI, liber 18 |ahre (Typ B, mehr als 15 Fille)

Pseudonym | 634 976 669 603 949 621 785 849 92 685 773 978 759 679

Mzhl | % 79 61 42 8 3B 1 29 %5 53 45 5 R 1
—_ -:_H ol — I -
- 4 ol . —

Peudomm 57 619 937 952 B35 729 714 863 0B 904 782 804 980 S

Ml @ 7 %0 8 45 8 B Mo 5y 5y n ¥

46 40 20 47 17
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Rate BMI 2 19 pro Ambutanz

868 ) 925 i
Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym)

Abb. 24 BMI, ab 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Falle)

Tab. 27 Werte fir BMI, iiber 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

Pseudonym 868 925 774
Anhl 12 12 6
wsng
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6.5.2 Lungenfunktion

Patienten von 6 bis unter 18 Jahre

Lungenfunktionsdaten werden nur von Patienten, die mindestens sechs
Jahre alt sind, ausgewertet. Von 465 Kindern zwischen zwei und sechs Jah-
ren lagen 2006 dariiber hinaus 263 Werte fiir die Vitalkapazitit (VC) vor.
Zur Beurteilung der Lungenfunktion werden die Vitalkapazitit, die Einse-
kundenkapazitit (FEV ) und der maximale exspiratorische Fluss bei 25%
der Vitalkapazitit (MEF,) nach Zapletal et al. [1987] entsprechend Ge-
schlecht und Koérpergrofie normiert.
Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:

Ve 2 80 % des Normwertes
FEV 2 80% des Normwertes bzw.

MEF 2 60 % des Normwertes nach Zapletal et al., 1987,

25

Tab. 28 VC (%) filr alle Patienten im Alter von 6 bis < 18 Jahre

et i W W< Bo% Mittel-  Standard

{lahre) WET -

LLH ]
6-7 41 158 71 27,4 147 56,8 86,2 19,9 259
89 20 58 ol 10 321 213 621 87.4 19,2 343
10-11 | 12 _ 43 88 315 7 179 64,2 86,6 19,4 279
12-13 16 49 _163 31,7 ;06. 63.4 86,5 17,6 3285
14-15 | 12 | “3,8“ a3 293 212 66,9 88,4 i 201 317
16-17 16 4,5 114 319 _ 227 - 63,6 88,1 22,0 357

Gesamt 117 6,2 579 30,8 1184 63,0 873 19,8 1.880

Die VC (in Prozent der Norm) unterscheidet sich zwischen den einzelnen
Altersklassen und den Ambulanztypen A und B nicht signifikant (s. Tab.
28-32 und Abb. 25-28).
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Ye-Anteil VC = 80% pro Ambulanz

520 Bsg 576 GBo b5 923 812 658 681 775 559 897 38 736 996

Anenymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym]

Abb. 25 VC, 6 bis < 18 Jahre {Typ A, mehr als 15 Fille)

Tab.29 Werte fir VC, unter 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Fille)
Pseudonym 520 854 576 680 655 923 812 658 681 775 599 897 938 736 996
Anzahl '”%15 22 2 22 2 30 3 16 19 18 26 21 16 19 18

. : : : . o 11115 . . .oa
<6 Jahre 7 B 6 &Gl 43 w0 1fs 6 4. w4 46 5! 7 =2, @
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%-Anteil VC > 80% pre Ambulanz
4 & 9

5

=
=3

BV B

Anonymisierte Emnthtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 26 VC, & bis < 18 |ahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Tab. 30 Werte fiir VC, unter 18 |ahre (Typ A, weniger als 15 Falle}

Eng ot s

(598 5o2 864 687 962 768 993 934 933 686 975 602 596 908
: i 4 ; b 3 3 2 1 i 1 9 8 5 9 11
‘ A &l I 4] alial 8] A4l ml sl J)
» S S P I T
(Pseudonym 743 523 611 741 805 654 646 776 603 38 917 8oy 699 672
m m: ¥ § B F 2 6 3 73 7 g B 1o 12

_ T =2l = ol 2l.= EI 4] 3
5 Z : 2 2 . 1 . 1 ) 1 7 4 1 4 7

580 747 829 518 633 612 752 791 881 641 968 951 837 903
842810211125127471
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6.5 Ergebnisqualitat

100 -

o

2

S =

s

%-Anteil VC 2 80% pro Ambulanz

853 794 997 4B B85 Boq B4l 980 849 782 8B4 679 634 BI6 904 925 §57 729 759 785 714 508 619 774 B8 662 b1
Anonymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 27 VC, & bis < 18 Jahre (Typ B, mehr als 15 Fille)

Tab. 31 Werte fiir VC, unter 18 Jahre (Typ B, mehr als 15 Fille)

Pseudonym 853 794 997 548 685 B4 B4l 980 849 782 884 679 634 836
L~ 1 d T
H -~ 23 103 139 35 75 71 BB W @ B T _ 26 57

| A 34

1
fﬁ.hilgzg&ﬁz&zz910316168328

Pseudonym 904 925 557 729 759 785 714 508 619 774 868 662 621
Bnmhl | 55 55 21 26 18 18 B0 61 43 29 25 70 28
ih gi gl 2.8 . .i'fig. wl 4! 4" g15]

BN 0 B 6 10 12 3 1B n u n 14 13 6
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100 -

90 §

&

3

2

Y%-Anteil V¥ > 80% pro Ambulanz
¥ 5 g

M
o

-
o

a =
773 685 76 992 6og 978 81 949 669

Ancnymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 28 VC, 6 bis < 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

Tab.32 Werte fiir VC, unter 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

. 773 885 976 9% 603 978 91 949 669
3 3 8 3 9 2 3 3 2
i

|
=

I
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6.5 Ergebnisqualitat

Tab.33 FEV, (%) fiir alle Patienten im Alter von 6 bis 18 |ahre

Samlad-  Anaenl

alrms- in}
chiing
e LB e il e e
67 40 154 59 228 160 618 89,5 %3 259
89 21 61 90 26,2 232 676 89,9 23,8 ' 343
10-11 11 39 8 305 183 656 81 243 279
12-13 16 49 121 372 18 578 851 218 325
#15 13 a1 12 33 192 606 858 243 37
1617 16 45 143 401 198 555 &3 278 37
Gesamt 117 6,2 b10 324 1153 ﬁi,3 ' 86,9 24,7 7 1.880

Die mittlere FEV_(in Prozent der Norm) unterscheidet sich zwischen den
Altersklassen und den Ambulanztypen A und B nicht signifikant (s. Tab. 33~
37 und Abb. 29-32).

100

1

%-Anteil FEV = 80% pro Ambulanz

523 85 736 655 680 576 938 812 681 520
Anorymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym)

Abb. 29 FEV, 6 his < 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Falle)

Tab.34 Werte fiir FEV,, unter 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Falle)
R“ 923 854 73§ __555 _ 680 : 576 . 938 812 681 520 599 §53m 275 _397 996

2
‘Anzahl 30 22 19 22 22 20 16 31 19 15 26 16 18 21 18

-
=

Missing 3 M wl - ol B sl 2l ol B 3 WE Al A

,ﬁﬂn 1 8 2 13 5 6 7 17 A 16 6 4 %0
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z

g

z

%-Anteil FEV, > B0% pra Ambulanz
8

Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudanym)

Abb.30 FEV_, b bis< 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle}

Tab.35 Werte fiir FEV, unter 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Pseudonym 598 686 592 962 768 993 994 975

Anzahl 1 ] 4 3 2 1 3 8

h = kPRt = 1 gy

t.l.ﬂ!':_ 1 2 3 1 3 , ) 1
e —— —— T '

Pseudonym 908 523 611 805 646 776 968 699
N 1 10 3 3 12 6 7 10

. 0 .
ng;-t el 80 S .l koA sl o

e =

Pseudonym 747 829 G54 687 951 612 917 518

B : : 7 3 4 2 9 8
B @ . . 1 . . 1 .
<6 Jahre  2r 2 -3y & . o4 1

864
6

633
10

741

3

894

602

933

596

672

641
12

791



6.5 Ergebnisqualitat

100

1

%-Anteil FEV > 80% pro Ambulanz

Tab. 36 Werte fir FEV,, unter 18 Jahre {Typ B, mehr als 15 Fille)

Pseudonym 980
Anzahl iz
Missing

<6 Jahre 10
Pseudonym 662
Anzahl | 70
Mising 7
<Gjahe 13

863 997
3 139
2 3
19 62
849 759
20 18
3. 12

841 794 782
31 1m\m 4
- G N

P 3 3 16..
685 868 634
N
3 2 1
28 ; 14 3

-

80

L]

18

508

61

836 884
57 65
L
B 16
679 904
7 5%
g
3 10

Lo
55

18

785
18

SB0 B63 997 841 794 782 714 836 B84 925 774 804 729 S48 662 B49 759 GBS B6B 634 508 679 904 785 619 557 621
Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym}

Abb. 31 FEV , 6 bis < 18 Jahre {Typ B, mehr als 15 Fille)

s SR

29

11

619

2% 35

2 5
10 15

621
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%-Anteil FEV, 2 80% pro Ambulanz

773 976 669 a78 685 992 803 921 949

Angnymisierte Einrichtungsoummer (Pseudonym)

Abb. 32 FEV,, 6 bis < 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

Tab. 37 Werte fir FEV , unter 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

o CLLBLL ¢

773 976 669 978 685 992 609 921 949

6o



6.5 Ergebnisqualitat

Tab. 38 MEF,, (in %) fiir alle Patienten im Alter von 6 bis < 18 Jahre

shne MEF_ MEF < &0'% MEF = G Mittel-  Standsed-  Anzshl

Wil street in}

- n 3 n ® o = T gl e

6-7 50 193 99 38,2 110 425 64,9 391 259

89 24 70 160 466 159 464 640 80 343
011 1 39 s s6 13 405 615 B0 279
213 2 65 17 s45 127 31 s26 370 3%
1415 14 44 181 571 122 385 56,8 Wl oy
617 2 59 210 SB8 16 353 543 381 357
Gesamt 141 75 982 522 757 403 595 380 1880

Bei MEF (in Prozent der Norm) bestehen keine signifikanten Unterschie-
de zwischen den Altersklassen. Die mittleren MEF -Werte unterscheiden
sich zwischen den Einrichtungen vom Typ A und B signifikant (p < o,01)
(s. Tab. 38—42 und Abb. 33-36).

100

8

z

3

s z

-
1=

%-Rate MEF,, > 60% pro Ambulanz

21 736 85 56 6B 715 B2 B6BL 655 510 93 658 996 599 897
Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym}

Abb.33 MEF, 6 bis < 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Falle)

., unter 18 [ahre (Typ A, mehr als 15 Flle)

Tab. 39 Werte fir MEF
donym 923 736 854 576 680 775 812 681 655 520 938 658 996 599 897

_J
3| 1y 22,20 222 18 F|W,_ 19 22 i a6 16 48 2 1
II- 3 . B, o2 1 1L, 357 & o 4o ifn Ls g1 5

.] 0 2 8 6 5 4 17 4 13 7 7 6 9 16 5
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~
o

z

%-Rate MEF!s = 60% pro Ambuianz
g & 8

h
=

ka
o

598
47
687
612

R B - Y - - o B BT L Y - ] T o 00w e N e
PEERZESSEE RS SR RBREREE

672
752
933
791
908
oy
580
523
633
518
975
Bi1
604
903
188
4993

Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym)

Abb. 34 MEF_, 6 bis < 18 |ahre {Typ A, weniger als 15 Fille)

25?
Tab. 40 Werte fir MEF , unter 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Fille}

Pseudomym = 598 747 687 612 92 641 BG4 776 834 881 743 805 646 968

Anzahl i & 3 3 3! i & 6 B § 8 3 1. 7
Missing o & Bl =] s Al & Wl " B |
;5 B i .. 1: . 1" ¥ 1 %, % 3. 3 . @ 3

Pseudonym  So6 686 699 592 B29 951 768 994 83 602 654 741 672 752

Anzabl.  ~ 9 9 10 4 2 a4 2 3 7 5 7 3 1 1
Missing. = . 2 . 27 i > TR | ST e K
M ' : ¢ 3 2 2 3 . 1 1 2 . 7 7
Pseudonym 533 791 908 917 S80 523 633 518 o75 611 604 903 388 993
‘Anzahl ;"F' 1M 12 m 9 8 10 10 8 8 3 3 1 3 1
- . . . .

i‘QJﬂt - i 8 4i 4" 3' g 2. 4! i | S |
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~
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g

3

%-Rate MEJ=25 2 0% pro Ambulanz
B8

.
=)

=1

1]
863 B49 782 B36 980 720 868 634 548 794 685 714 774 804 841 997 619 75¢ 925 B84 621 679 904 508 785 662 557

Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym}

Abb. 35 MEF,, 6 bis < 18 Jahre (Typ B, mehr als 15 Falle}

Tab. 41 Werte fiir MEF_, unter 18 Jahre (Typ B, mehr als 15 Fille)

257
Pseudonym 863 849 782 836 980 729 868 634 548 794 685 714 774 804
Ammhl 3 0 4 57 2 2% 5 2% 35 103 75 8 ¥ 71
Missing | 1 . [ il . 2 1 2 5 5 ' 8 & 1 7
<Glahe 19 3 16 28 10 10 14 3 15 20 28 18 11 2

Pseudonym 841 997 619 759 925 B8R4 621 679 7904 508 ““785 662 557

Anzahl .31 139 43 18 55 65 28 27 55 61 18 70 2
Missiig . 6 5 . 5 3 i & 3" 9 @l g g
<6 Jahre 9 62 14 12 I8 41§] &€ @, dw = 3, 13 &
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g
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3

%-Rate MEF__ > 60% pro Ambulanz
& 5

[
=]

=
=

949 b69 976 992 685
Anonymisierte Einrichtungsrummer (Pseadonym)

Abb. 36 MEF , 6 bis < 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Falle}

Tab. 42 Werte fiir MEFZs, unter 18 Jahre {Typ B, weniger als 15 Fille)

%Im 773 978 609 9n 943 669 976 9% 685
B O : s 3 3 2 8 3 3



6.5 Ergebnisqualitdt

Erwachsene Patienten (18 Jahre und alter)

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

Ve > 80%,
FEV, 2 80 % und
ME Fzs 2 60 % des Normwertes

als Qualititsindikatoren dienen.

Als Normwerte werden die international iiblichen EGKS-Werte nach Quan-
jer 1983} verwendet.

Bezieht man die Vitalkapazitit auf die EGKS-Normen fiir die forcierte
Vitalkapazitiit, dann sind diese fiir 931 der 2.219 erwachsenen Patienten
{42 %) normal (s. Tab. 43—47 und Abb. 37—40).

Tab. 43 VC (%) fiir alle Patienten ab 18 |ahre

fltar shne W WO E0% Wirieheet  Saadad-  Anzahl

llahre) abwekhung (o)

S A T :
1821 28 47 [ 560 232 393 755 235 591
22-25 13 2,6 . 280 55,3 213 4:2,1 75,1 215 566
%29 17 48 189 31 150 421 765 225 356
3033 1 44 134 536 105 420 775 221 250
>34 29 56 k6 496 B @8 792 B5 516
Gesamt 98 44 1190 536 931 420 766 228 2218

Die mittlere VC (in % der Normy) unterscheidet sich nicht signifikant zwi-
schen den Altersgruppen und auch nicht zwischen den Einrichtungen vom
Typ A und B (s. Tab. 43—47 und Abb. 37—40).
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100
90 |-~
8o |---

70

%-Anteil VC > 8% pro Ambulanz

580 968

933

Anonymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb, 37 VC, ab 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Flle}

Tab. 44 Werte fiir VC, ab 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Falle)
Pseudonym 933 580 968 604 655 938 829 680 641 388

Anahl 2 17 19 3 20 15 ® 5 B =

Missing 3l '3 . 1 1 : 2
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20 P

Y%-Anteil VC = 80% pro Ambulanz
k=

™
2

R EE R E R EE R EE R EEEEEEEE BN E N EE R BN AR

Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym)

Abb. 38 VC, ab 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Tab. 45 Werte fiir VC, ab 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Pseudonym 646 951 602 518 837 854 G520 658 6__99 592 681 752 894 975
Anzahl 2 2 7 g 4 q 3 3 8 % L3 gy G 4
Missing 1 s ; g : = z ' : : 2 2 .

Pseudonym 736 984 741 805 864 791 776 576 993 743 812 599 654 633

Anzahl 6224574213711811119
Missing eme n By wm N B et ms eI o o 4

Pseudonym 897 672 596 612 890 917 923 686_ 996 908 61t 775 598 687
Anzahl 8 4 12 9 6 14 8 9 5 6 ] 9 3 3
Missing 1 2 1 i 1 1 : . ' . . 1

Pseudonym 881 903 962 523 994
Anzahl 7 1 1 4 2

Missmg . . . 1 1
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-Anteil VC 2 80% pro Ambulanz

2 e S 3R oYE NSRS Ee @ om oM ;M owe @ Moy @ oo
RS I onEEaeadsREeRagrg R = - I - B =
B @ e © B W W A W B ~ a6 [ BT I S RS-

Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym)

Abb. 39 VC, ab 18 |ahre {Typ B, mehr als 15 Fille)

Tab. 46 Werte fiir VC, unter 18 Jahre {Typ B, mehr als 15 Fille)

Pseudonym | 669 976 804 841 714 759 685 688 997 863 634 %21 679 62
-t
H;if‘-. 61 79 37 20 58 32 40 53 160 34 35 95 19 35

f&:ﬂlg gl 3l ) sligi sl 130 31 3

‘Pseudomym | 548 794 785 904 773 992 884 980 619 729 S57 949 508 836
Mmahl | 3% 17 17 57 45 48 46 3 77 48 48 86 119 46

s 0 : : 2 . 42 3 03 4 .7 1
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%-Anteil VC 2 80% pro Ambulanz

-
s

n
=S

10 §---

925 774 868
Anpnymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 40 VC, ab 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

Tab. 47 Werte fiir VC, iber 18 Jahre {Typ B, weniger als 15 Fille)

Pseudonym 925 774 868
ﬁjé

N I ¥
2

[
|-



6 Standardstatistik Stufe |

Tab. 48 FEV, (%) fiir alle Patienten ab 18 Jahre

Alber ohne FO¥ FEV « Ra' FEV = 3% Mitielweri  Standard  Aacakl
ilahred ilsesbing i
ptmen g R S = g
1821 28 43 47 689 15 262 642 %2 s
22-75 2 24 38 753 13 223 60,5 25,0 506
26-29 18 5,1 259 7i,8 79 222 61,0 245 356
30-33 13 52 192 768 a5 18,0 59,8 24,7 250
234 27 5,2 371 7.9 18 229 62,4 L4 516
Gesamt 99 45 1610 72,577 510 23,0 61,9 26,6 2,219

Die mittlere FEV (in Prozent der Norm) unterscheidet sich nicht signifikant
zwischen den Altersgruppen und auch nicht zwischen den Einrichtungen
vom Typ A und B {s. Tab. 48—52 und Abb. 41—44).

100 § -

9 |-

1

Y-Anteil FEV > 86% pro Ambulanz
B s

568 933 580 938 B2y 680 £04 655 641 388
Anonymisierte Einrichtungsnummer (Pseudonym}

Abb. 41 FEV, ab 18 Jahre {Typ A, mehr als 15 Fatle)

Tab. 49 Werte fiir FEV , ab 18 |ahre (Typ A, mehr als 15 Fille)

Pseudonym 968 933 580 938 829 680 604 655 G4l 38R
Anzahl | 19 24 17 15 28 25 23 20 18 20
Missing 1 1 1 3 2 X i
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160

-1

2 z =] &

%-Anteil FEV, 2 80% pro Ambulanz

k-

Anonymisierie Eintichtungsnummer {Pseudonym)}

Abb.42 FEV, ab 18 Jahre {Typ A, weniger als 15 Falle)

Tab.50 Werte fiir FEV , ab 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Pseudonym 646 962 994 837 854 520 658

Anzahl B 1 & § @8 3 13
Missing 1 . G

Pseudonym 599 654 633 681 - 5 672 R
Anzahl TR 9 13 13 4 11
Missing 3. .9 o F @ ir W
Pseudonym 596 736 908 890 917 993 686
Anzaht 5 6 ) 6 14 2] B
Missing ; 3 ; b 1 ; 1
m 687 881 903 779 523

Anzahl ¥y 1T § ‘&

Missing 1 ; . 5

975 699
4 8

gl
8 12
1

812 611
8 9

776 951
2 2

864 791
5 4
il

612 598
9 2
2

602 596 518
7. o1z 5

897 576 592
B 13 5

984 741 805
2| 2] 4
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100
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B
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%-Anteil FEV, 2 80% pro Ambulanz

794
79
863
884
336
m
99
8
]
357
782
976
980
621
662
685
508
904
729
634
548
613
992
849
978
609
949
921

ERg8
Anonymisierte Einsichtungsnummer {Pseudonym|

Abb. 43 FEV, ab 18 |ahre (Typ B, mehr als 15 Falle)

Tab. 51 Werte fiir FEV , ab 18 Jahre (Typ B, mehr als 15 Falle)

714 804 759 794 679 863 8B4 836 841 773 997 685 669
58 37 32 17 19 34 46 46 0 45 160 40 61
Bl m: Bl W) . &% B gl s AR B

782 . 976 3 980 621 662 6}5 598 904 729 634 548 619 992
15 79 31 35 47 53 19 57 _48 35 3 77 48

3 3 2] gl 8 el 6 2 3 2 2 4

9 978 603 943 9z
IR LIS I
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%-Anteil FEVL > 80% pro Ambulanz

b 925 268
Anceymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 44 FEV, ab 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Fille)

Tab.52 Werte fiir FEV , {iber 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Falle)

Pseudonym 774 925 868
Anzahl 8§ iz
Missing

2
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Tab.53 MEF, (%) fiir alle Patienten ab 18 Jahre

il ahne M MLt <B% MEF z60%  Mittelwert  Standird  Amaahl
{Jahre] shweichang ()
i '" n ¥ % ' .“.-”““, % o, " B % e R -
18-21 35 59 438 741 118 200 379 283 591
22-25 34 6,7 406 80,2 66 13,0 31,6 27 506
26-29 4 67 83 795 49 138 32,3 276 356
30-33 23 9.2 194 776 33 13,2 30,7 29,6 250

234 45 87 39 756 81 157 3.2 60,6 516
Gesamt 161 73 1711 771 47 156 132 ®2 2219

Der mittlere MEF__ (in Prozent der Norm) unterscheidet sich nicht signifi-
kant zwischen den Altersgruppen und auch nicht zwischen den Einrich-
tungstypen A und B (s. Tab. 53—57 und Abb. 45—48).

100

|-

-3
S

-~
=1

g

5

8

%-Rate MEFZ5 2 60% pro Ambulanz

8 B

-
153

=3

968 641 655 580 680 by ] 604 938 388
A isierte Einrich nmer {Pseudonym)
Abb. 45 MEF_, ab 18 Jahre (Typ A, mehr als 15 Falle)

%

Pseudonym 968 641 655 580 680 823 933 604 938 388

==

Anzahl 19 18 20 17 25 28 24 23 15 20

1

Missing 1 . 1 . 2 2 . 2

74



6.5 Ergebnisqualitdt

Y%-Rate MEF,, > 50% pro Ambulanz

Anonymisiente Einrichtungsnummer (Pseudonym)

ab 18 [ahre (Typ A, weniger als 15 Fille)

Abb. 46 MEF

25°

Tab. 55 Werte filr MEF,, ab 18 Jahre (Typ A, weniger als 15 Falle)

Pseudonym 598 646 687 903 962 _994 : 837 _854" 672 ) 923 592 776 951 736
Anzahl 2 2 ¥ & Loz & 49 &4 & § » 2 W
Missing : 1 1 : ; 1 p ; 1 1 1

Pseudonym 908 523 743 654 975 864 599 79_1___ 595 ; 681 ____518 M752 3947 399
BN f 5 11 11 4 5 1 4 12 13 5 13 12 6

e . 1 1 4 . 1 3 . . 3 . 2 . 1

Pseudonym 576 633 881 0993 699 812 897 B11 775 917 602 686 741 ____805

S 3 9 7 7 & 8 & 9 3 M 7 9 2 4
@ o . . . ... 1 o] A1
Pseudonym 520 658 612 996

Anzahl 3 3 9 5

Missing 1 ] 2

75



& Standardstatistik Stufe |

%-Rate MEF25 > 0% pro Ambutanz

~

o o o WD o= oo M o oW oI T oo b &
Nﬂqﬂgﬁmm&hmnmmgmgnm
V=N S~ M RNabsd && 0 & F AR

G
FEug
flieE &

782
992
73
978
669
921
619
976
27
603

Anonymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 47 MEF_, ab 18 |ahre (Typ B, mehr als 15 Falle)

F-ig

Tab. 56 Werte fir MEF,, ab 18 Jahre (Typ B, mehr als 15 Falle)

P — g

Pseudonym 794 685 785 863 782 621 714 841 836 804 548 729 759 849

Anahl 17 40 17 34 15 35 58 20 46 37 36 48 12 2

s @ 7 : 1 3 . 5 . 1 4 2 7 3 1

‘Pseudonym 679 662 04 884 634 949 997 980 S0B 557 992 773 978 669
_-pa. (N

Anzahf 19 47 57 46 35 86 160 31 119 48 48 45 53 61

imﬁ Jlwl o s Bl B W K g 3

Pseudofym 921 619 976 685 609

! el I 85 W

ARSBINRE 5 77 79 B &

W£--44313
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=

%-Rate MEF__ 2 60% pro Ambulanz

 mm

868 925
Anonymisierte Einrichtungsnummer {Pseudonym)

Abb. 48 MEF , ab 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Falle)

Tab. 57 Werte fiir MEF_, Uiber 18 Jahre (Typ B, weniger als 15 Falle)

74 868 925
6 12 12
2

1{

77
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6.5.3 Immunglobulin G {lgG)

Von Pilgrim et al. [1975] und Harrison [zo01] liegen meodifizierte Normal-
werte fiir Immunglobuline im Serum fiir Kinder und Jugendliche bzw. fiir
Erwachsene vor. Es wird untersucht, wie hoch der Anteil der CF-Patienten
mit einem Immunglobulin G im Normalbereich (= Mittelwert 2 Standard-
abweichung (2s) ist) (s. Tab. 58 und 59).

Tab. 58 IgG fiir alle Patienten unter 18 Jahre

AHEC  Ghne Igh 2 ] Mittewwert  Standaedah. Bkl
{shre] weichung {0l

<2 56 337 742 8 a4 127 67 43 166

23 40 188 1B 61 133 577 3 174 84 5,1 213
4-5. 33 131 11 44 150 595 58 230 97 4,2 252
-7 31 120 11 42 146 564 71 274 10,7 42 259
89 .36 10,5 - 9 _. 26 177 516 121 353 13 38 343
10-11 42 151 & 29 131 470 98 351 ” 11,2 3.9 279
12-13 “ 37 114 11 34 139 428 138 425 121 4.4 325
14-15 35 _11_,0 . 26“ 82 _ 15; 486 _ 1&:# 32,2.“- : 12,3 4,1 317
16-17 41 115 17 48 175 490 124 347 13,2 4,5 357
Gesamt 351 140 113 45 1.277 509 770 30,7 11,1 4,6 2511

Tab. 59 IgG filr alle Patienten ab 18 Jahre

A& Ohnelgh  IGG<ls  -35%igh<) ; Mittehwert Stasdandab- Ancahl
{kahre| weithiung  nl

18-21 64 108 57 95 266 450 204 345 13.9 55 501

22-25 72 142 35 69 205 405 194 383 14,5 53 506
26-29 32 90 28 79 173 486 123 346 14,3 6,6 156
30-33 30 712,0 zo 80 7111 44,4” 89 735,5 7 14,1 56 250
>3 63 12,5 “56. 10,; 230. 44,6 167 324 13,6 53 516
Gesamt 261 11,8 196 B8 985 414 777 350 14,1 56 2219



6.5 Ergebnisqualitat

6.5.4 Mikrobiologie

Tab. 60 Pseudomaonas aeruginosa (P aeruginosa} fiir alle Patienten unter 18 Jahre

Brr
|lakerd

Ohne Angaben P anruginea @ P aeruginons neis fnzahl |nj

e 3 1,8 3 14,4 140 84,3 166

23 3 14 41 19,2 169 79,3 213
4-5 1 0,4 69 7.4 182 }2,2 252
6-7 86 332 “ 173 66:8 259
8-9 5 15 111 32,4 : 227 66,2 313
10-11 1 0,4 101 36,2 7 177 “63,4 279
12-13 5 15 129 39,7- _ 151 58,8 325
14-15 147 46,4 170 53,6 317
16-17 2 0,6 188 | 52,7 _ 167 46,8 357
Gesamt 20 038 895“‘ I57 » 1.596 . 63,5 -2.511

Tab. 61 P aeruginosa fiir alle Patienten ab 18 Jahre

{hne fngahin ! sennjinowa u P aerugnasa nein nnexhl {nl

18-21 5 08 342 57,9 244 41,3 591
22-25 13 2,6 i 522 763,6 1;1 ..... 33.8 : 51)767 7
26-29 1 11 237 56,6_ 115 ” 7327,73 356
30-33 g 7 72,0 15-5 A 62,4 3; - 3;.-6 A250
234 7 14 337 65,3 172 333 516
Gesamt 31 1,5 1.394_ 62,8 7791 " 35,6 2~.219 V

T



6 Standardstatistik Stufe |

Tab. 62 Burkholderia cepacia (B. cepacia) fir alle Patienten unter 18 Jahren

Albed
{labre)

Jhne fingabes Bar bl cepacis | Aurkh. copacianeie  Angald [n)

<2 1 0,6 3l 0,6 164 98,8 166

2-3 5 23 7 1 0,5 207 97,2 213
4-5 1 04 2 0,8 249 98,8 252
6-7 2 08 4 1145 253 97.7 259
8-9 7 2,0 10 2,9 326 95,0 343
10-11 6 ) 22 8 29 265 95,0 279
12-13 7 £, 4 12 314 96,6 325
14-15 -;_ 1,6 7 7 7 22 305 96.2 317
16-17 g9 2,5 8 2,2 340 95,2 357
Gesamt 43 1,7 45 1,8 2.423 96,5 2511

Tab.63 B. cepacia fiir alle Patienten ab 18 Jahre

Ater

Chne Angaben Burichi, copaila ja Buifkh, cépacia ssin Ercrahl (=)

18-21 12 20 25 4,2 554 9.7 591

22-25 33 6,5 14 28 459 90,7 506
26-29 14 EX 3 08 339 95,2 356
30-33 1 m4,4 . 10 7 47,07 229V il 91,6 - 250
z34 | 16 31 i 16 i 31 484 | 93,8 516
Gesamt !;6 : 39 « mBB - 31 ”2.055 7 93",1_- 2.219

8o



6.5 Ergebnisqualitat

<32 i =
3 |

45 | Pseudomonas aeruginosa
M Burkholderia cefacia
-7 &

89
i0-11
i2-13
14-15
16-17
18-21
2-25
26-29| )

30-33
0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100
%

Abb. 49 Patienten mit positivem mikrobiologischen Befund in Prozent

Alter (Jahre}

6.5.5 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 474 (18,9 %) der 2.511 Patienten unter 18 Jahren wurden keine Kom-
plikationen oder Sonderprobleme gemeldet. Von 2.219 Patienten, die 18 Jah-
re und ilter sind, wurden 388-mal (17,5%) keine Probleme gemeldet. Die
aufgetretenen wesentlichen Probleme sind in den Tabellen G4 bis 67 er-
fasst.

Tab. 64 Pulmonale Xomplikationen

Patignten unter 18 Patieedrn 18 jaey tille Fatkenien
und alter
Anzahl(n)  Relativer ~ Anzahi{n}  Refativer  Anzahl{n) Relativer
Anteit {%) Aateil %) Anteil (%)
ABPA 121 4.8 170 7.7 291 6,2
Pneumothorax 13 0,5 33 15 46 1,0
Massive 11 0,4 61 27 72 15
Hamoptoe
Tuberkulose 1 <0,1 4 0,2 5 0,1
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6 Standardstatistik Stufe |

Tab. 65 Gastrointestinale Kemplikationen

PeEignlen waker 18 Palieren 15 |sbre flle Patiemen
wnd Blber
Anzahl{n]  Relativer  Anzahi{n)  Relativer  Anzahl(n) Relativer

‘ ¥ ~ Anteil (%) L Arﬁﬂl (%) ‘ Anteil (%)
Exokrine 1.899 75,6 1.642 74,0 3541 74,9
Pankreas-
insuffizienz
Hepatobilidre h11 20,4 542 24,2 1.053 22,3
Komplikationen
Diabetes 132 5.3 440 19,8 572 iz
mellitus
Distale 74 2,9 104 47 178 3.8
intestinale
Obstrukticn

Tab. 66 Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

Pabterien enkgr 1B Patieagin 13 |ahm= Gije Pa e rd e
ung sher
Anzahl{n)  Relativer  Anzahl{n}  Relativer  Anzahl{n) Relativer
i o Mm cnn s Al (%) - - -~ Anteit {%}

Nasenpolypen- 83 33 125 5,6 208 a4

op

Begleitende 260 10,4 330 14,9 590 12,5
Erkrankungen

Tab. 67 Mehrfachkomplikationen {gleichzeitiges Auftreten von Pneumotharax und/oder ABPA
und/oder hepatobilidre Komplikationen und/oder Diabetes mellitus)

Patieraes unber L8 Fatienten 18 jahre Efe Paliprden
Lined Al

Iwei Komplika- 76 30 176 7.9 252 53

tionen
Drei Komplika- 5 0,2 2 1,0 27 0.6

tionen

Bei 12 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.
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7  Zusammenfassung Standardstatistik
Stufe |

P Wenzlaff

Seit 1995 wurden im Verfahren ,Qualititssicherung Mukoviszidose* bis
zum 31.12.2006 die Daten von 7.260 Patienten erfasst. Davon gaben
7.008 Patienten eine Einwilligung zur weiteren Auswertung ihrer Daten
(s. Tab. 68 bis 71).

Das mittlere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen
stiegen von 1995 bis 2006 kontinuierlich an (s. Abb. 15).

Fiir das Jahr 2006 sind 49 verstorbene Patienten gemeldet worden. Die
(kumulative) Uberlebenswahrscheinlichkeit, mindestens 4o Jahre alt zu wer-
den, betrigt in 2006 62% (berechnet mit Hilfe von alterspezifischen Mor-
talititsraten, Einzelheiten siehe Kap. 10.,Sonderauswertung Mortalitit®).

Mit g5 %iger Sicherheit liegt der Median der Uberlebenswahrscheinlich-
keit in 2006 bei mindestens 38,6 Jahren (s. Kap. 1o.1. Abb. 72).

Tab. 68 Ergebnisqualitat fir den Beobachtungszeitraum 01.01.2006 bis 31.12.2006

Patienten Falierden Paberien
< b jahne b B4 < 1E |abee & 18 lahre
{n =311 = 3 E0 in=1.215]
1SG > 90% 783% 74,7 % =
ohne Angaben 03% <0,1% =
BMI = 15. Perzentile 81,9% 70,0% -
ohne Angaben 13% <0,1% -
BMI > 19 = = 57.7%
ohne Angaben - - 0,5%



7 Zusammenfassung Standardstatistik Stufe |

Parameter Palignilin Pateimien Pabenies
 f faline & b < LH jahee & 18 fahme
in=531] in = 1680 fn= L788)

VC=280% - 63.0% 42,0%

ohne Angaben = 6,2% 4,4%

FEV. >80% - 61,3% 23,0%

ohne Angaben - 6,2% 4,5%

MEF,, 2 60% - 40,3% 156%

ohne Angaben = 75% 73%

lgG-25<1gb < 25 56,2% 49,0% 44.4%

ohne Angaben 20,4% 11,8% 11,8%

P aeruginosa negativ 77.0% 58,8% 35,6%

unbekannt 1,9% 0,7% 1,5%

Tab. 69 ,Highlights” der Ergebnisse 1995 bis 1999 in Deutschland
*) Eventuelle Abweichungen zu den jahrlichen Berichten von 1995, 1996, 1997 und 1998
resultieren aus dem unterschiedlichen Datenstand. Die Daten dieser Jahrgdnge und 1999
in obiger Tabelle entsprechen dem Datenstand vom 31.08.2000
**) am 31.12. des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet

Parameter Deufschiang Deutschiand Deutschland Deubuhland Deutschland
19-3112 11.-31.12 11-311d 11-95.11 Li~T.ad

18495 *| 15 L | | 1349E *) 1359 *}

Patientenzahi 2.296 3.490 4.486 4.967 5.203

Neu diagnostiziert 165 185 217 199 114

Anteil neu diagnostizierter 7.2% 5.3% 48% 4,0% 2.2%

Patienten

Mittleres Alter bej 3,6 Jahre 3,4 Jahre 3,4 Jahre 3.9 |ahre 4.8 |ahre

Diagnose

Median des Alters bei 1,2 Jahre 1,1 |ahre 0,5 Jahre 0,6 |ahre 1,2 |ahre

Diagnose

Sterbefalle 32 44 52 58 41

Mortalitatsrate 1,2 1,3 14 15 i3

(bezogen auf die in dem pro 100 pro 100 pra 100 pro 100 pro 100

Jahr beobachteten Falte)

Median des Uberlebens = - 29,3 29,6 31,6

Mittleres Alter *¥) 13,8 Jahre 14,8 Jahre 15,5 |[ahre 15,8 Jahre 16,3 Jahre
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Preamele

Median des Alters *¥)

Anteil Patienten
> 18 Jahre **)

Zahl der Patienten
2 18 Jahre **}

Geschlecht {mannlich)

Mittleres LSG fiir Patienten
<18 Jahre

Mittlerer BMI fiir
Patienten
> 18 Jahre

Mittleres VC in % der
Norm

Mittleres FEV, in % der
Norm

Mittleres MEF, in % der
Nerm

Mikrobiologie
P aeruginosa positiv
B. cepacia positiv

Genotyp bestimmt
Pankreasenzyme

Teilnehmende
tinrichtungen

Deririscivland
L9312
L5 =}

12,6 Jahre

29,6%
660

52,4%

96,9

19,6

78
734

51,1

56.9%
24%

76,1%
90,5%
62

Bariiing filand

L1-%i.12

1955 %)
13,4 jahre
33.8%

1151

52,7%
97

19,8

791

736

Deutschiand Deuischland
§1-3.12 b1-31.13
1987 =) 1958}
14,2fahre 14,5 Jahre

37.0% 39,0%
1.609 1.861
53.1% 52,5%

97,1 97.4
19,9 20,0
80,0 80,1
73.3 73.4
50,5 49,4
54,0% 53.8%
2,0% 2,3%
746% 75.2%
91.3% 75:5%
97 87

Beutschizng

i.i-3i.13
139 *)

15,0 jahre

40,8%
2.028

52,3%

97.9

201

52,1%
1,8%

80,2%
60,3%

85

85



7 Zusammenfassung Standardstatistik Stufe |

Tab. 70 ,Highlights” der Ergebnisse 2000 bis 2004 in Deutschland
*} Eventuelle Abweichungen zu den jahrlichen Berichten von 2000, 2001, 2002 und
2004 resultieren aus dem unterschiedlichen Datenstand. Die Daten der Jahrgange in
nachfolgender Tabelle entsprechen dem Datenstand vom 01.08.2005
*¥) am 31.12. des jeweiligen |ahres als nicht verstorben gemeldet

Pesdsiafur Peuischland Dedlschland Deulschland Dedlschissd Destvchisng

1.1-332  5i-383 11-3iad f4-pa2 Li-3idl
o Tod® Hoa® "

Patientenzah! G.495 5.638 5.997 6.308 £.519

Neu diagnostiziert 198 95 81 79 107

Anteil neu diagnostizierter 3,7% 1,8% 14% 1,3% 1,6%

Patienten

Mittleres Alter bei 3,4 Jahre 3,4 Jahre 4,1 lahre 4,6 Jahre 3,5 Jahre

Diagnose

Median des Alters bei 1,0 Jahre 0,8 Jahre 1,0 Jahre 1,0 Jahre 0,5 Jahre

Diagnose

Sterbefille 33 30 36 38 39

Mortalitdtsrate 0,9 0,8 11 0,6 09

{bezogen auf die in dem pre 100 pre 100 pro 100 pro 100 pro 100

Jahr beobachteten Falle}

Median des Uberlebens 31,2 ) 30,2 364 36,8

Mittleres Alter **) 16,3 Jahre 17,5 Jahre 17,2 Jahre 18,7 Jahre 19,2 |ahre

Median des Alters **) 15,5 Jahre 16,4 Jahre 16,1 Jahre 17,6 Jahre 18,0 Jahre

Anteil Patienten 4356% 47.9% 48,6% 50,1% 52,0%

218 |ahre **}

Zahl der Patienten 2277 2.467 2.759 2.981 3.162

2 18 Jahre **)

Geschlecht {ménnlich) 52,7% 52,3% 52,1% 523% 523%

Mittleres LSG fiir Patienten 97,6 97,5 97,9 97,7 97.9

< 18 Jahre

Mittlerer BMI fiir 20,1 20,1 20,2 20,3 203

Patienten > 18 |ahre

Mittleres VCin % der 80,1 84,3 79,6 80,2 84,4

Norm

Mittleres FEV in % der 74,9 79,8 731 74,3 78.9
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Poutschland Deuischlznd Deuischland Devtschiand  Desstschiland

Ll-par Ll-3312. LLl-31a2 15-3132.. 1A-7111

1n60° Pl 042" gt Pl

Mittleres MEF_in % der 513 57.2 47.8 45,3 48,7
Norm

Mikrobiologie

P aeruginosa positiv 50,8% 50,7% 50,4% 51,5% 52,4%
B. cepacia positiv 2,2% 21% 2,4% 2,2% 2,4%
Genotyp bestimmt 84,6% 81,5% 80,4% 82,7% 82,1%
Pankreasenzyme 92,3% 91,5% 92,8% 92,6 % 923%
Teilnehmende 91 87 89 89 87

Einrichtungen

Tab. 71, Highlights” der Ergebnisse 2006 {und 2005} in Deutschland im Vergleich mit
fritheren jahrlichen Datenreports aus den USA (Cystic Fibrosis Foundation, 2605) und
Frankreich {Vaincre 3 Mucoviscidose, 2005); *) Datenstand vom 01.08.2005; **) am
31.12. des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet; **) alle Patienten mit
Verlaufsdokumentation in 2006

Deutschland Deutschland ; Frankreih
i.1-31.13 1.1.-11.13 11.-1113
s M5 Fie it

Patientenzahl 6.835 7.260 23.347 4.533
Neu diagnostiziert 134 139 799 269
Anteil neu diagnestizierter Patienten 20% 1,9% 34% 59%
Mittleres Alter bei Diagnose 3,6 Jahre 3,5 Jahre - -
Median des Alters bei Diagnose 1,0 jahre 0,7 Jahre 0,5 jahre 2 |ahre
Sterbefille 51 49 360 52
Mortalitatsrate (bezogen auf in dem 11% 1,0% - =
Jahr beobachtete Fille)
Median des Uberlebens 37,4 Jahre 38,6 Jahre 36,5 Jahre 38,0 Jahre
Mittleres Alter** 19,7 Jahre 20,0 Jahre - 15,9 Jahre
Mittleres Alter*** 17,8 Jahre 18,58 Jahre
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Parameter Deutschisnd Deutichland i Frankreich

R B O 1.1 -%5.14. L1 =35.11 L1-31.12
i 006 2

Median des Alters** 18,5 |ahre 18,9 Jahre = 14,0 Jahre

Median des Alters*** 16,3 Jahre 17,2 Jahre

Anteil Patienten > 18 |ahre** 53,4 % 54,5 % 43,0% 384%

Anteil Patienten > 18 |ahre*** 434 % 46,9 %

Zaht der Patienten 2 18 |ahre** 3.376 3.615 - 1.742

Zahl der Patienten > 18 |ahre*** 1.977 2219

Geschlecht (mannlich) 52,0 52,0% 52,0% 52,1%

Mittleres LSG fiir 97,9 98,4 = -

Patienten < 18 |ahre

Mittlerer BMI fiir 20,5 19,8 = =

Patienten = 18 jahre

Mittleres VC in % der Norm 81,9 84,6 - -

Mittleres FEV, in % der Norm 75,2 78,7 75,7 -

Mittleres MEF,_ in % der Norm 51,0 48,7 - -

Mikrobiologie

Ps.aeruginosa positiv 51,0 % 184 % 56,4 % -

B. cepacia positiv 23% 24% 3.1% -

Genotyp bestimmt 843% 84,8 % 848% 741 %

Pankreasenzyme 91,5% 91,1% 908 % -

Teilnehmende Einrichtungen a6 95 115 71

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und ihren Patientinnen und
Patienten fiir die Uberlassung ihrer Daten.
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8 Projekt ,,Qualitatssicherung
Mukoviszidose“ - Stufe I

B. Wiedemann

8.1 Struktur- und Prozessqualitat

8.1.1 Haufigkeit der Kontakte

In der Stufe II des Projektes ,Qualititssicherung Mukoviszidose* werden
alle ambulanten Patientenvorstellungen (regulire Besuche, Konsile, Not-
fille und Kontakte aus anderen Anlissen} dokumentiert. Seit dem CFAS-
2.0-Update werden auch stationire Aufenthalte berticksichtigt. Die Tabellen
72 bis 74 geben eine Ubersicht iiber das vorhandene Datenmaterial.
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8 Projekt , Qualititssicherung Mukoviszidose” - Stufe I

Tab. 72 Verteilung aller dokumentierten Patienten in den Einrichtungen; " Von 12 weiteren
Einrichtungen wurden 179 weitere Patienten dokumentiert *Im Zeitraum 1996 bis 2006
dokumentierte verschiedene Patienten pro Einrichtung™™ Im Zeitraum 1996 bis 2006

wurden insgesamt 2.557 verschiedene Patienten dokumentiert

Nr. der
Einrich-
tung*)
il 9
7] 87
3 0
4 26
g 58
6§ 56
7 2
g 26
9y 43
10 0
11 0
12 ]
13 ]
14 0
15 0
16 0
17 0
18 0
19 0
20 0
21 0
22 0
23 1]
24 0
25 [¢]
26 0
Summe 335

707

o o o @ o o o0 o o o o o0 o0 o o 9 =1

756

o o0 0o o o e O o 0w o H o o & o (=]

7
165
148
73
113
12
o8
72
101
__35

72

w )
e | & fdm

D le g0 | | |BEle e

941

27

160

130

121
14
20

42
10
26

(== T - N = e -

174
145

70
119

62

57
126
38
114

e =R e
NU'lg"'-JU'\m

(=T - R =T~ R R =

0

1.067 1057 1.101 1.433 1.451 1455

29

34
181
158

69
122

59

135
33
108
15

16

19
10
b4

(=R T = = = =

0

35

170
167

78
126

18

150
35
147
14
27
15

25
17

8 e Ieln =2 a e

0

39
172
193

93
134

151
32
156
11
30
16
0

&

1
76
0
86
15,
25
13
g8
50
38

42
173
205

98
130

156
37
144
10
29
0

0
26
0
73
0
88
23
22
13
96
65
21

1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006

55
184
203
100
132

144
13
38
10
3

18

71
100
85
20
13
12
10
69
30

Insge-
samt**)

67
355
271
131
183

95

88

&7
266

54
177

73

36

19

46

37

85

A
100

98

P |

28

15
114

74

48

2557%+%)

Insgesamt wurden von 1996 bis 2006 Daten von 2.557 CF-Patienten aus
26 Einrichtungen dokumentiert. Drei Einrichtungen haben ihre Teilnahme
1999, 2001 bzw. 2004 beendet (s. Tab. 72). Folgende sechs Einrichtungen
haben von 1996 bzw. 1997 bis 2006 Patientendaten zu Komplikationen

Go



8.1 Struktur- und Prozessqualitat

und Sonderproblemen, zu klinischen Messungen, zur Therapie, zu Labor-
befunden und sonstigen Untersuchungen innerhalb der Stufe II erhoben:

m  Berlin, HELIOS Klinikum Emil v. Behring,

Klinik fiir Padiatrische Pneumologie

Frechen, Kinderarztpraxis, HauptstrafRe

Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Pid. Pulmologie
Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, Abt. Pneumologie
Osnabriick, Kinderhospital Osnabriick

Tilbingen, Universititsklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

Neben diesen sechs Einrichtungen beteiligen sich zunehmend auch wei-
tere Einrichtungen an Stufe II (s. Tab. 72—74). In den Jahren 2000 bis 2006
beteiligten sich folgende Einrichtungen regelmifiig:

m  Berlin, Krankenhaus Lichtenberg

®  Hamburg, Gemeinschaftspraxis, CF-Zentrum Altona

m  Kirchzarten, Kinderarztpraxis

®  Worms, Stadtkrankenhaus, Kinderambulanz,

® Homburg, Medizinische Universititsklinik, Innere Medizin

Mit dem Benchmarking-Projekt nahmen seit dem Jahr 2004 auch folgende
Einrichtungen an der Stufe II teil:

m  Greifswald, Kinik und Poliklinik firr Kinder- und Jugendmedizin

= Homburg, Universititsklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

m  Koln, Universitits-Kinderklinik Kéln, Funktionsbereich Pid. Pneu-
mologie und Allergologie

m  Mainz, Universititskinderklinik

®  Miinchen, Medizinische Klinik, Pneumologie

® Neubrandenburg, Klinik fir Kinder und Jugendliche.

Auflerdem beteiligen sich seit 2004

®  Gerlingen, Klinik Schillerhshe, Pneumologie/Allergologie/Umwelt-
medizin

® Heidelberg, Universititsklinikum, Kinderheilkunde IT, Pid. Pneu-
mologie und Infektiologie.

Drei weitere Einrichtungen iibermittelten zwischen 1999 und 2006 spora-
disch Daten. Damit stehen fiir die Jahre 2000 bis 2006 von 11 Einrichtungen
und dariiber hinaus fiir die Jahre 2004 bis 2006 von weiteren 8 Einrichtun-
gen relativ vollstindige Daten zur Verfiigung. Die folgenden Auswertungen
beziehen sich auf die 11 genannten Einrichtungen und die Beobachtungsjah-
re 2000 bis 2006. Um die Anonymitit dieser Einrichtungen zu wahren, wird
ihnen in der Auswertung eine zufillige Nummer von 1 bis 26 zugeordnet.
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8 Projekt ,Qualitatssicherung Mukoviszidose” - Stufe Il

Erstmalig in diesem Jahr erhalten die genannten 19 (r1+8) Einrichtun-
gen, die in den letzten Jahren regelmiRig Daten tibermittelt haben, dhnlich
wie in Stufe I, einrichtungsspezifische Auswertungen.

Tab.73 Verteilung aller dokumentierten Kentakte in den Einrichtungen
*) Von 12 weiteren Einrichtungen wurden 616 weitere Kontakte dokumentiert

Nr.der ~ 1996 1997 1998 1993 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006  Insge-

3 Einrich- samt*¥}
tmg*) | -
i 9 5 5 58 5 58 &7 91‘. 120 116 : 1“7"1A 851
2 94 467 452 431 415 424 469 449 444 492 518 4655
3 0 529 626 670 502 746 1027 978 1306 1230 864 8478
a 200 222 327 450 477 408 342 328 400 389 398 3.767
5 67 352 363 389 405 426 438 473 464 485 679 4547
§ ®@ 3} % 2 o 9 o 9 © @ 0 B
7 103 3 o 77 9 120 9 18 1 0 0 551
8 26 77 26 206 18 166 o0 0 0 ©0 0 87
9 67 224 168 221 1 681 275 712 636 558 433 3.976
10 [ 2 142 195 198 172 185 174 196 163  1.4%7
i1 0 0 0 12 205 117 13 179 159 154 124 1173
12 0 0 5 10 18 25 19 21 15 10 10 133
13 0 o 0 4 31 64 110 179 287 180 195 1.050
1m0 o 0 0 o0 29 33y 26 2 0 0 114
15 o 0 1 18 a5 49 9 5 0 0 1 138
%% o o o O 1 15 13 25 7 30 18 124
17 0 B 3 T W 17 15 1 o o 156
18 o o o0 o0 0 0 99 18 303 313 283 1184
19 0o o o o 1 1 0 o o o 12 124
20 o o o0 1 1 0 1 0 178 374 375 930
B e ————————
2 o o o o o 2 0 : s B 35 141
32 0o 0o 0 0 0 0 0 0 48 14 59 211
24 6 0 0 0o 28 0 1 0 177 316 312 831
25 © © o © o ©o 0 o0 79 193 234 506

26 '0”0 070 0 070 0 8 25 47 158
Summe 455 2357 2.595 2.887 2705 3.546 3.308 3.874 4.975 5272 5.068 37.042
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8.1 Struktur- und Prozessqualitat

Von 1996 bis 2006 liegen von 37.042 Patientenkontakten aus 26 Einrichtungen
Verlaufsbeobachtungen vor (s. Tab. 73). Von weiteren 12 Einrichtungen liegen
616 Verlaufsbeobachtungen vor. Im Durchschnitt wurden in allen beteiligten
Einrichtungen 3 ambulante Kontakte pro Patient und Jahr dokumentiert.

Tab.74 Altersverteilung der Patienten, die 2006 dokumentiert wurden {Anzahl, Prozent)
*) nur Einrichtungen mit mindestens 10 Patienten; Einrichtungen, die nur erwachsene
CF-Patienten behandeln, wurden unter der Nummer 99 zusammengefasst

Wi der Aller in lahfen
Eimitehiung®)
i Anzahl 14 13 10 18 55
% 25,5 23,6 g2 - 37 100
" Anzahl 51 71 B2 0 184
% 7.7 388 37 60 100
’ Anzahl 29 25 27 122 203
% 14,3 123 133 60,1 100
P Anzahl 11 14 17 58 100
% ) 11,0 14,0 170 580 100
. Anzahl 21 38 33 40 132
% 15,9 288 25,0 30,3 100
Anzahl 1 10 7 15 33
10
% 3,0 303 a2 655 100
Anzahl 3 13 b 16 38
1
% 7.9 342 158 21 100
Anzahl 0 3 5 2 10
12
% 0,0 30,0 500 200 100
13 Anzahl 8 11 8 6 33
% 24,2 333 24,2 18,2 100
Anzahl 4 22 5 30 71
18
% 56 310 3L 423 100
" Anzah| 18 31 33 18 100
% 180 31,0 330 180 100
Anzahl 22 30 25 8 85
20
% 25,9 353 29,4 94 100
Anzahl 3 5 4 8 20
21 s
% 15,0 25,0 200 400 100
3 Anzahl 0 1 2 9 12
% 0.0 83 16,7 750 100
Anzahl 12 15 12 30 69
25
% 17,4 a7 0 174 435 100
Anzahl 15 4 8 3 30
26
% 50,0 13,3 26,7 10,0 100
59 Anzahl i} h} 2 274 276
% 00 0,0 07 933 100
— Anzahl 212 306 276 657 1.451
% 14,6 211 19,0 453 100
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Mit 45,3 % war der iiberwiegende Teil der 2006 dokumentierten Patienten
18 Jahre oder ilter (s. Tab. 74). Nur 212 (14,6 %) der 1.451 im Jahr 2006 do-
kumentierten Patienten waren jiinger als 6 Jahre. 306 (21,1%) Patienten
waren zwischen 6 und 11 und 276 (19 %) zwischen 12 und 17 Jahre alt.

8.1.2 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen

Im CF-Manual [Ballmann und Smaczny 1998] wird bei jeder ambulanten
Vorstellung — zumindest alle drei Monate — die Bestimmung von Kérper-
grofle, Korpergewicht sowie mikrobiologische Untersuchungen von Atemn-
wegssekret empfohlen. Fiir Patienten, die 6 Jahre und ilter sind, gilt dies
auch fiir die Bestimmung der Lungenfunktionswerte Vitalkapazitit, FEV,
und MEF .

Abbildung 5o zeigt die prozentuale Hiufigkeit der Bestimmung dieser
Parameter, gemessen an allen regularen Kontakten pro Dokumentationsjahr
in den 11 Einrichtungen, die sich seit dem Jahr 2000 regelmaflig an der
Stufe II beteiligen. Grofle und Gewicht wurden bei fast allen reguliren
Kontakten bestimmt; in einigen — auch grofen — Einrichtungen sogar bei
allen Kontakten. Seit dem Jahr 2004 stiegen die Anteile von Mikrobiologie-
und Lungenfunktionsbestimmungen kontinuierlich an.

D GroRe/Gewicht
Lungenfunktion
. Mikrobiologie

100

801

707

Haufigkeit der Messungen (%)

60-1

56

2002 2003 2004 2005 2006

Abb. 50 Haufigkeit bestimmier Untersuchungen bei allen reguldren Kontakten
{Lungenfunktion ab 6 |ahre)
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Die Abbildung 51 zeigt den Anteil von Patienten mit wenigstens drei Bestim-
mungen von Grofle/Gewicht, Lungenfunktion (ab 6 Jahre) bzw. Mikrobio-
logie pro Kalenderjahr. Seit 2003 zeigt sich eine deutliche Zunahme der
Bestimmung von Gréfee, Gewicht, Lungenfunktion und Mikrobiologie.

[C] créesGewicht
Lungenfunktion
H mikrobiologie

go-1- —_—

Anteil der Patienten (%)

2001 2002 2003 2004 2005 2006

Abb. 51 Anteil der Patienten (ab 6 Jahre) mit mindestens 3 Bestimmungen pro |ahr

Bisher haben wir nicht untersucht, ob es einen Zusammenhang zwischen
der Hiufigkeit bestimmter Untersuchung und dem Krankheitsverlauf gibt.
Es steht aber aufler Zweifel, dass Verschlechterungen nur durch regelmi-
Rige Kontrollen entdeckt und therapiert werden kénnen. Vielleicht ist es
fiir manche Einrichtungen hilfreich, wenn sie aus den diesjihrigen einrich-
tungsspezifischen Auswertungen ablesen konnen, dass sie in manchen
Jahren (Strukturprobleme?) oder generell z. B. selten die Lungenfunktion
gemessen haben.

8.1.3 Diabetes mellitus und oraler Glucosetoleranztest

Das Vorliegen eines Diabetes mellitus wird angenommen, wenn auf den
Erfassungsbogen der Stufe I bzw. II Diabetes mellitus, orale Antidiabetika
oder Insulin dokumentiert wurde. Betrachtet wurden alle Patienten der im
Kapitel 8.1.1. aufgefithrten 11 Einrichtungen mit regelméifiigen Meldungen
seit 2cco0.
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Abb. 52 Anteil der Patienten mit Diabetes mellitus

In den Beobachtungsjahren 2000 bis 2006 hatten im Mittel 1,3 % der Pa-
tienten unter 1o Jahren einen Diabetes mellitus (einzelne Beobachtungs-
jahre s. Abb. 52). Bei den 10- bis r7-jahrigen Patienten stieg der Anteil im
Mittel auf 10,2 % und erreichte im Mittel 31,9 % bei den Erwachsenen mit
CF. Auch wenn die Werte in einzelnen Jahren schwanken kénnen — so be-
trug z.B. der Anteil Erwachsener mit Diabetes mellitus im Jahr 2001
40,2% — sind die langjihrigen Mittelwerte fiir die Altersgruppen kons-
tant.

Es gibt die Empfehlung, dass bei CF-Patienten ohne Diabetes mellitus
ab einem Alter von 10 Jahren jahrlich ein oraler Glucosetoleranztest (oGTT)
durchgefiihrt werden soll. Anhand der Stufe II-Daten wurde analysiert, ob
und mit welchem Ergebnis bei Patienten dieser Altersgruppe der oGTT
durchgefiuhrt wurde.

Tab. 75 oGTT bei CF-Patienten ab 10 |ahren chne Diabetes mellitus fiir die [ahre 2005 und 2006

T L N
Patienten 10-17 Jahre 270 235
davon ohne Diabetes 248 91,9 215 91,5
davon mit o6TT 7 294 8 386
davon oGTT normal 59 %08 63 759
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AE bl
£ Anzahi % oo oor Anzahbl . e . ]
Patienten = 18 Jahre 48{3. 435“ I
davon ohne Diabetes - 349 715 309 70,9
davon mit oGTT 79 22,6 46 14,9
davon oGTT normal 49 62 24 52,2

Die Ergebnisse zeigen (s. Tab. 735), dass 2005 bei 29,4 % und 2006 bei
38,6 % der 10- bis r7-Jahrigen ohne Diabetes mellitus ein oGTT durchge-
fithrt wurde. Bei den Erwachsenen war dieser Anteil mit 22,6 % fiir 2005
und 14,9 % fiir 2006 geringer. Von diesen oGTT’s der Erwachsenen waren
2005 38 % und 2006 47,8 % auffillig. Bei den Jiingeren waren 19,2 % bzw.
24,1% der oGTT’s auffillig. Unterstellt man z. B. den gleichen Anteil von
19,2 % auffilligen oGTT's bei den 175 10- bis r7-jdhrigen Patienten, bei de-
nen im Jahr 2005 kein oGTT dokumentiert wurde, dann wurde méglicher-
weise bei 34 Patienten ein Diabetes mellitus iibersehen. Bei den 139 Er-
wachsenen ohne Diabetes mellitus und ohne oGTT im Jahr 2005 kime
man sogar auf 38 % und damit 53 potenzielle Diabetes mellitus Fille. Diese
Betrachtungen sind hypothetisch, da méglicherweise nicht alle durchge-
fithrten oGTT’s dokumentiert wurden; sie zeigen aber die méglichen Lii-
cken in der Diagnostik.

8.2 [Ergebnisqualitat

8.2.1 Pravalenz verschiedener Keime

Auf der Europiischen CF-Tagung 2002 in Belfast wurde gezeigt, dass die
Privalenz von Keimen sehr stark davon abhiingt, wie diese Pravalenz defi-
niert wird. Im Allgemeinen ist die Priivalenz einer Erkrankung definiert als
Quotient aus der Zahl der Erkrankten, dividiert durch die Zahl der insge-
samt mit diesem Risiko lebenden Individuen. Die Punktprivalenz betrach-
tet einen bestimmten Zeitpunkt. Die Periodenprivalenz betrachtet einen
bestimmten Zeitraum; im vorliegenden Zusammenhang das Jahr 2006.
Es ist ein zahlenmifiger Unterschied, ob man die Privalenz von Keimen
definiert als

= mindestens einmal im Jahr bei dem Patienten aufgetreten (s. Tab. 76
und 77),

® in allen mikrobiologischen Befunde des Patienten im Jahr aufgetreten
oder

® in der Mehrzahl der mikrobiologischen Befunde des Patienten im
Jahr aufgetreten.
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Diesen Unterschied muss man insbesondere bei Lindervergleichen von
Privalenzangaben fiir Keime beriicksichtigen.

Die Tabellen 76 und 77 zeigen eine Ubersicht iiber nachgewiesene Kei-
me bei den im Jahr 2006 durchgefithrten mikrobiologischen Untersuchun-
gen der 11 regelmiRig teilnehmenden Einrichtungen. Die Ergebnisse sind
dhnlich wie im Jahr 2003, obwohl die teilnehmenden Einrichtungen nicht
ganz identisch sind. Die einzelnen Einrichtungen kénnen in ihren diesjih-
rigen einrichtungsspezifischen Auswertungen die Keimlage ihrer Einrich-
tung mit der in den Tabellen 76 und 77 dargestellten vergleichen.

Tab. 76 Pravalenz verschiedener Keime im Jahr 2006

Alter in jahren ¥ aemginesa Wenn a 5. aureus e |
mucoid? MRSAORSAT
0-5 18% 43% 54,7 % 43%
6-11 31,2% 712,1 % 7 70,2% 1.5%
12-17 56,3% 36:2% 57.3% 1%
218 73.6% 68,1% 47.2% 9,2%
Gesamt 536% 52% 55% 4,8%

Tab. 77 Pravalenz verschiedener Keime im Jahr 2006

AEer in [ahren B. cepacia shanoimphomg . influenzss Brdere fpane

mas maltophiia

0-5 0,8% 7.8% 3% 58.6%
6-11 72,? % 14,1% 31,9% 51,3%
12-17 3% 18,2% 14,6% 29,9%
>18 .2,7% | 108% 52% 24,5%

Gesamt 2,4% 12,4% 8% 36%

Die Abbildung 53 zeigt schematisch die Privalenz verschiedener Keime bei
CF-Patienten im Jahr 2006. In den Berichtsbinden der letzten Jahre wurde
der gesamte Beobachtungszeitraum seit 1996 einbezogen. Daher ist ein
direkter Vergleich bei wechselnder Beteiligung von Einrichtungen proble-
matisch. Aussagekriftiger sind die direkten Vergleiche jeder der 2006 be-
teiligten Einrichtungen mit dem Gesamtkollektiv, die in diesem Jahr erst-
mals an die Einrichtungen gesandt werden.
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Abb. 53 Pravalenz von Keimen in verschiedenen Altersgruppen 2006

8.2.2 Ernahrungsstatus

In diesem Berichtsband wird gezeigt, dass die Beurteilung des Ernihrungs-
status von CF-Patienten aller Altersstufen anhand von Body-Mass-Index-
Perzentilen sensitiver auf eine mégliche Mangelernihrung aufmerksam
macht (s. Kap. 9). Ein weiterer Vorteil der BMI-Perzentile liegt in der Be-
wertung des Ernahrungsstatus mit Hilfe eines einheitlichen Parameters
itber alle Altersstufen anstelle der fritheren Bewertung mittels Lingen-Soll-
Gewicht (LSG) bei Kindern und Jugendlichen und Body-Mass-Index (BMI)
bei Erwachsenen. In Deutschland standen bisher mit den Daten der Nati-
onalen Verzehrstudie [NVS, Hebebrand et al., 1994} und den Daten von
Kromeyer-Hauschild et al. {2001] Normwerte fiir Grofe, Gewicht und BMI
zur Verfilgung. Im Rahmen des Bundes-Gesundheitssurveys (BGS) wurde
vom Robert Koch Institut Berlin im Auftrag des Bundesministeriums fiir
Gesundheit der Erndhrungssurvey 1998 fiir Personen zwischen 18 und
79 Jahren durchgefiihrt. Fiir den Kinder- und Jugendsurvey des Robert Koch
Institutes lief die Datenerhebung von 2003 bis 2006. Die Ergebnisse sind
derzeit noch nicht veroffentlicht. Daher wurden in dieser Auswertung noch
die derzeit verfiigbaren ilteren Normwerte der NVS- bzw. Kromeyer-Hau-
schild-Studie verwendet. In Zusammenarbeit mit dem Robert Koch Institut
werden wir die aktuellsten Perzentile demnichst auch als Vergleichswerte
fiir unsere CF-Patienten iibernehmen und allen interessierten CF-Behand-
lern zur Verfiigung stellen. Im neuen Arztarbeitsplatzsystem fiir CF-Be-
handler, das derzeit entwickelt wird, werden bei Eingabe von aktueller Gro-
e und Gewicht eines Patienten sofort der BMI und die Perzentile fiir die

i
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drei Parameter berechnet. Fiir Kinder und Jugendliche wird aulerdem das
bisher verwendete Lingen-Soll-Gewicht berechnet. Grafische Darstellungen
des Krankheitsverlaufs sind in diesem System vorgesehen.
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Abb. 54 Body-Mass-Index in kg/m? fiir 0- bis 35-jahrige mannliche Personen (gestrichelte Linien:
10., 50. (Median} und 90. Perzentil Gesunder; durchgezogene Linie: Bereich unter dem
25, 50 bzw. 75 % aller Werte fiir CF-Patienten 2006 lagen)

Die Abbildungen 54-59 vermitteln einen Eindruck der Verteilung von Gré-
e, Gewicht und BMI aller Patienten der 11 regelmifig an der Stufe II be-
teiligten Einrichtungen im Jahr 2006, gemessen an Gesunden in Deutsch-
land. Die gestrichelten Linien bezeichnen jeweils die 10., 0. (Median) und
9o. Perzentile fiir Grofle, Gewicht und BMI Gesunder. Die durchgezogenen
Linien zeigen, in welchem Bereich mindestens 25, 50 bzw. 75% Prozent
der Werte 2006 fur CF-Patienten lagen (vergleichbar mit den Boxen von
Boxplots). Ziel ist, dass die Verteilung in allen Altersgruppen so wie in der
gesunden Population ist. Kromeyer-Hauschild et al. [2001] bezeichnen alle
Werte zwischen dem 10. und go. Perzentil als normal. D. h. mindestens
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90 % aller Werte fiir CF-Patienten miissten nach Moglichkeit im Bereich
zwischen dem 10. und go. Perzentil Gesunder liegen.

In der Abbildung 54 sieht man, dass etwa bis zum Alter von 4 Jahren
mindestens 50 % aller Jungen mit CF einen BMI aufweisen, der dem Me-
dian der gesunden Population entspricht. Im Alter von 5 bis 11 Jahren haben
nur noch héchstens 25% der Jungen mit CF einen BMI, der {iber dem Me-
dian der Gesunden liegt. Ab einem Alter von 12 Jahren liegt der BMI von
mehr als 25 % aller mannlichen CF-Patienten unterhalb des 10. Perzentils
Gesunder. Mit zunehmendem Alter steigt dieser Anteil kontinuierlich an.
Ab einem Alter von 24 Jahren liegen 50 % aller BMI-Werte von ménnlichen
CF-Patienten unterhalb des 10. Perzentils Gesunder.
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Abb. 55 Gewicht in kg fiir 0- bis 35-Jahrige mannliche Personen {gestrichelte Linien: 10., 50.
(Median) und 0. Perzentil Gesunder; durchgezogene Linie: Bereich unter dem 25, 50
bzw. 75 % aller Werte fiir CF-Patienten 2006 lagen)

Bestimmend fiir den altersmifigen Verlauf des BMI bei ménnlichen CF-
Patienten ist das Kérpergewicht. Abbildung 55 zeigt, dass die Unterschiede

IOL
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im BMI altersmifig parallel zu den Unterschieden im Kérpergewicht ver-
laufen:

m  erste deutliche negative Tendenz im Alter von 4 Jahren,
m  weitere deutliche Verschlechterung mit 12 Jahren bzw.
= nochmalige deutliche Verschlechterung mit 24 Jahren.
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Abb. 56 GroRe in cm filr 0- bis 35-jahrige mannliche Personen {gestrichelte Linien: 10., 50.
(Median) und 90. Perzentil Gesunder; durchgezogene Linie: Bereich unter dem 25, 50
bzw. 75 % aller Werte fiir CF-Patienten 2006 lagen)

Die Kérpergrofee von etwa 75 % aller Jungen mit CF liegt erstmals im Alter
von etwa 4 Jahren unterhalb des Medians Gesunder. Mit héherem Alter
liegt die Kérpergrifie von etwa 50 % aller minnlichen CF-Patienten zwi-
schen dem 10. und dem s50. Perzentil Gesunder (s. Abb. 56).

Abbildung 57 zeigt, dass bis zum Alter von 8 bis g Jahren mindestens
50 % aller Mddchen mit CF einen BMI aufweisen, der dem Median der ge-
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sunden Population entspricht. Im Alter von 10 bis 19 Jahren haben nur
noch knapp 25 % der Midchen und jungen Frauen mit CF einen BMI, der
iiber dem Median der Gesunden liegt. Ab einem Alter von 19 Jahren liegt
der BMI von etwa 175 % aller weiblichen CF-Patienten unterhalb des Medi-
ans Gesunder. Mit zunehmendem Alter nimmt die Tendenz zur Verschlech-
terung zu.
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Abb. 57 Body-Mass-Index in ka/m? fiir 0- bis 35-jahrige weibliche Personen {gestrichelte Linien;
10., 50. [Median} und 90. Perzentil Gesunder; durchgezogene Linte; Bereich unter dem
25, 50 bzw. 75 % aller Werte fiir CF-Patienten 2006 lagen)

Ahnlich wie bei den Jungen korreliert der BMI stark mit dem Gewicht, Zwi-
schen 4 und 17 Jahren haben héchstens noch 25% aller Madchen ein Kor-
pergewicht iiber dem Median Gesunder. Zwischen 14 und 24 Jahren liegt
der Anteil der Midchen und jungen Frauen mit einem Kérpergewicht un-
terhalb des ro. Perzentils Gesunder bei iiber 25%. Mit 29 Jahren verschlech-

tert sich das Kérpergewicht gemessen an Gesunden noch einmal deutlich
(s. Abb. 58).

103



8 Projekt ,Qualitatssicherung Mukoviszidose” - Stufe Il

70 7

49 =

Gewicht in kg

30

20 T

TTAT T T TIT0o
0123456789

O -
(e
L
[T
P
LT
R
~N
oo =g
D -
o
[
LI
wha
Band oy
LIS
o
~rs
Gond =
o
[=TRTRE
[evrrg—
[
il =]
Bl
s

Alter in Jahren

Abb. 58 Gewicht in kg fiir 0- bis 35-3hrige weibliche Personen {gestrichelte Linien: 10., 50.
{Median) und 90. Perzentil Gesunder; durchgezogene Linie: Bereich unter dem 25, 50
bzw. 75 % aller Werte fiir CF-Patienten 2006 lagen)

Wie bei den Jungen liegt die Kérpergréfie von etwa 75 % aller Midchen mit
CF erstmals im Alter von etwa 4 Jahren unterhalb des Medians Gesunder.
Mit héherem Alter liegt die KérpergroRe von etwa 50 % aller weiblichen
CF-Patienten zwischen dem r1o. und dem s5o. Perzentil Gesunder

(s. Abb. 59).
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Abb. 59 GroRe in cm fiir 0- bis 35-jahrige weibliche Personen {gestrichelte Linien: 10., 50.
{Median} und 90. Perzentil Gesunder; durchgezogene Linie: Bereich unter dem 25, 50
bzw. 75 % aller Werte fir CF-Patienten 2006 lagen)

8.2.3 Lungenfunktion

Die Abbildungen 60 und 61 zeigen, in welchem Bereich die Lungenfunk-
tionswerte FEV (in % der Norm) im Jahr 2006 fiir die Patienten der 11 0. g.
Einrichtungen in Abhingigkeit vom Alter lagen. Ahnlich wie bei Boxen aus
den bekannten Boxplots lagen unterhalb der drei Kurven 25, 50 bzw. 75%
der Werte der CF-Patienten. Die Referenzlinien bei 80 % verdeutlichen die
Zielstellung der Therapie.
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Abb. 60 FEV. {in %) fiir 6- bis 35jahrige mannliche CF-Patienten {durchgezogene Linie: Bereich
unter dem 25, 50 bzw. 75 % aller Werte fiir CF-Patienten 2006 lagen)

Etwa bis zum Alter von 13 Jahren ist die Verteilung der Lungenfunktions-
werte bei Jungen (s. Abb. 6o) und Midchen (s. Abb. 61) mit CF dhnlich.
Schon zu Beginn der verlisslichen Lungenfunktionsmessungen mit 6 Jah-
ren erreichen ca. 25% der Patienten keine 80 % der Norm. Dieser Anteil
nimmt mit steigendem Alter etwas zu, bevor im Alter von etwa 11 Jahren
sowohl von den Jungen als auch von den Midchen noch einmal besonders
gute Lungenfunktionswerte erreicht werden.

Von den minnlichen Patienten zwischen 11 und 18 Jahren hatten fast
50% eine FEV von 80 % und besser. Von den iiber 20-jihrigen jungen
Minnern hatten héchstens noch 25% eine FEV , die iiber 80 % der Norm
lag.
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Abb. 61 FEV, (in %) fiir 6- bis 35-jahrige weibliche CF-Patienten (durchgezogene Linie: Bereich
unter dem 25, 50 bzw. 75 % aller Werte fiir CF-Patienten 2006 lagen)

Der Anteil der Midchen, die eine FEV von 80 % oder mehr erreichen, sinkt
in der Altersgruppe der 12- bis 16-Jihrigen kontinuierlich. Bei den 16- bis
22-Jahrigen bleibt dieser Anteil bei etwa 25%.

8.2.4 Vergleich von Einrichtungen

Bei der Beurteilung der kérperlichen Entwicklung von CF-Patienten werden
die Korpergrofee, das Gewicht, der BMI und die Lungenfunktion mit Wer-
ten Gesunder verglichen, das heifst die Werte Gesunder stellen die Norm
bzw. den Standard dar. Trotz bestmdoglicher Therapie werden die Werte der
meisten CFE-Patienten mit zunehrmendem Alter imier schlechter. Um die-
sen sogenannten ,natiirlichen Verlauf der Erkrankung® besser von auch fiir
CF-Patienten untypischen Verschlechterungen abgrenzen zu kénnen, ist
ein Vergleich mit CF-spezifischen Referenzwerten geeignet. Die Abbil-
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dung 54 vermittelt z. B. den Eindruck, dass der BMI von Jungen im Alter
von 4 bis 5 Jahren im Jahr 20006 zufriedenstellend war. Die Abbildung 62
verdeutlicht aber, dass 45% der BMI-Werte dieser Gruppe unterhalb des
25. CF-spezifischen Perzentils lagen. Das sind 20 Prozent mehr als die in
der CF-Population ,normalen 25%.

Mit der Unterteilung in die 4 Gruppen ,unter dem 25. CF-spezifischen Per-
zentil (CFP), ,25.—49. CFP“, ,50.~74. CFP“ und ,275. CFP“ erhilt man
eine Ubersicht, wo einzelne Patienten, einzelne Altersgruppen oder einzel-
ne Einrichtungen mit ihren Werten von der Gleichverteilung (je 25% in
jeder Gruppe) und damit von der CF-Referenzpopulation abweichen, d. h.
wo sie besonders gut oder schlecht sind.

= . <25. Perz.
>=34
v E 25.-49. Pesz.
3033 : 5074, Pesz.
26-29 D 75.99. Pesz.
2225
1821 i
c 1617
=t
"1
=
= 1213
L5
=
<T 1011
89
—
67
45
23
<2
L T -+ — e
0,00 25,00 50,00 75,90 100,00
Prozent

Abb. 62 BMI mannlicher CF-Patienten 2006 im Vergleich zu CF-spezifischen Perzentilen

In Abbildung 63 sind die BMI-Werte aller Patienten fiir 2006 entsprechend
der Einteilung in die vier vorgeschlagenen Gruppen dargestellt. In Einrich-
tung A ist der Anteil von Patienten mit einem BMI, der iiber dem 50. bzw.
75. CF-spezifischen Perzentil liegt, mit 33 bzw. 35% besonders hoch.
Damit diese Vergleiche fiir das interne Qualititsmanagement genutzt
werden kénnen, wird in diesem Jahr jede der sich regelmifig an der Stufe I
beteiligenden Einrichtungen ihre eigenen Ergebnisse im Vergleich mit Ge-
sunden (Norm, Standard) bzw. mit der CF-Population (Referenz) erhalten.
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Abb. 63 BMI von CF-Patienten verschiedener Einrichtungen bezogen auf CF-spezifische Perzentile
{Einrichtung A: 16% der BMI-Werte unter dem 25, CF-spezifischen Perzentil (CFP), 16 %
wischen 25, und 49. CFP 33 % zwischen 50. und 75. CFP. 35 % iiber dem 75. CFP}

109



9 Langen-Soll-Gewicht und
Body-Mass-Index (Perzentile)
bei Kindern und Jugendlichen mit CF

9.1 Limitationen des Langen-Soll-Gewichts aus statistischer Sicht

T. O. Hirche, H. Hirche, S. Jungblut, B. Wiedemann

Mangelernahrung bei CF-Patienten ist weiterhin hiufig und mit vermin-
derter Lebensqualitit und eingeschrinkter Prognose assoziiert. Da Betrof-
tene von einer frithzeitigen und konsequenten Therapie profitieren, stellen
Screening und Diagnostik von Erndhrungsstérungen eine wichtige Aufga-
be in der Versorgung von CF-Patienten dar. Im klinischen Alltag werden
dazu vorwiegend anthropometrische Indizes verwendet, die auf der Mes-
sung von Korpergréfie und Gewicht basieren.

Bisher wurde durch nationale Leitlinien (Gesellschaft fiir Padiatrische
Gastroenterologie und Erndhrung, 2005; CF-Manual 1998) sowie interna-
tionale Leitlinien (Cystic Fibrosis Foundation, 2002; European Cystic Fib-
rosis Society, 2002) empfohlen, den Erndhrungsstatus von minderjihrigen
CF-Patienten durch Berechnung des sog. Lingen-Soll-Gewichts (LSG} zu
beurteilen. Fiir die LSG-Berechnung werden die beim Ambulanzbesuch
ermittelten Kérperlingen- und Gewichtswerte in die aktuellen Perzentil-
kurven fur Kinder und Jugendliche bis zum 18. Lebensjahr eingetragen.
Aus den erhobenen Daten ist das LSG nach folgender Formel zu berechnen
[Moore et al., 1985}

LSG (in Prozent) = Aktuelles Korpergewicht (in kg) * 100//dealgewicht (in kg)
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Das Idealgewicht fiir einen Patienten wird bestimmt, indem von seinem
Lingenperzentil auf das korrespondierende Gewichtsperzentil geschlossen
und dessen Kérpergewichtsiquivalent ermittelt wird. Als Normgewicht gel-
ten allgemein go-110% des LSG. Entsprechend gelten 85-8¢9 % als Unter-
gewicht; 80—84 % werden als leichte, 75-79 % als miflige und < 75% als
schwere Mangelernihrung definiert.

Nach unserer Erfahrung erlaubt die LSG-Methode eine verlissliche Be-
stimmung des Idealgewichts nur fiir Kinder mit annahernd normaler Kor-
pergrofie. Fir Kinder, die kleiner bzw. grofRer sind als ihre Altersnorm, wird
das Idealgewicht mit dieser Methode entsprechend zu niedrig bzw. zu hoch
eingeschitzt. Dies fiihrt in der weiteren Berechnung des LSG dazu, dass
auch die Hiufigkeit des Auftretens einer Mangelernihrung entsprechend
unter- bzw. iiberschitzt wird. Die entscheidende Ursache fiir diese Diskre-
panz bei der Berechnung des Idealgewichtes mittels LSG-Methode ist die
Vernachlissigung des Phinomens der sog. Regression zur Mitte. Nach un-
serer Erfahrung wurde dieses allgemeine Phinomen, das nicht-determinis-
tische lineare Zusammenhinge generell betrifft, in der einschlidgigen Lite-
ratur zur Berechnung des LSG bisher weder genannt noch ausreichend
berticksichtigt.

Die folgende Darstellung (s. Abb. 64) soll helfen, die Ursache fiir den
genannten Fehler zu erkennen. Die Punktwolke im Bild stellt die Korper-
grofle und das Gewicht fiir ein Kollektiv gesunder 16-jahriger Madchen dar
(Daten der NV-Studie). Jeder einzelne Punkt symbolisiert hierbei die Werte
eines Kindes. Die Normwerte dieses Kollektivs werden durch die korrespon-
dierende 50. Perzentile fiir Kérpergrofe (163 cm) und Gewicht (54 kg) be-
stimmt. Dazu sei angemerkt, dass ein Merkmalswert in der Regel als Norm-
oder Idealwert empfunden und definiert wird, wenn er das Zentrum der
Werteverteilung und damit sehr oft auch gleichzeitig den Haufigkeits-
schwerpunkt darstellt.

Im Beispiel (s. Abb. 64) erhilt ein 16-jihriges Midchen, dessen Koérper-
grofie mit 171 cm auf dem go. Perzentil seiner Altersgruppe liegt, als Ideal-
gewicht durch die 1LSG-Methode auch das Kérpergewicht des go. Perzentils
seiner Altersgruppe zugewiesen, entsprechend 71 kg. Die korrespondieren-
den Lingen- und Gewichtsperzentile der LSG-Methodik werden in der Ab-
bildung durch den gestrichelten Polygonzug dargestellt, der die Schnittpunk-
te der gleichlautenden Lingen- und Gewichtsperzentile verbindet.

Betrachtet man allerdings in Abbildung 64 fuir alle 171 cm grofien Mad-
chen die Verteilung ihrer Gewichtswerte auf einer gedachten lotrechten
Projektionslinien durch die Punktwolke, so fillt auf, dass die Mehrzahl die-
ser Midchen ein Gewicht deutlich unterhalb der nach LSG-Berechnung
geforderten 71 kg (go. Perzentil) mit einer angeniherten Normalverteilung
um 60 kg (73. Perzentil) besitzen. Dieselbe logische Betrachtungsweise
zeigt fiir 154 cm grofie, 16-jahrige Midchen, die sich mit dieser Korpergro-
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Abb. 64 Korpergrofe- und Gewicht bei gesunden 16-jahrigen Madchen aus der NVS-Studie
[gestrichelte Linie {*): Zur Schatzung durch die 15G-Methoede verwendeter Polygonzug
mit gleichen KérpergroRen- und Gewichtsperzentilen; durchgezogene Linie;
Regressionsgerade: log {Gewicht) = b+a*GroiRe].

e in ihrem Kollektiv auf dem 10. Grofienperzentil befinden, dass ihr er-
wartetes Normal- bzw. Idealgewicht nicht ebenfalls auf dem 10. Gewichtsper-
zentil, d. h. bei 45 kg liegt, sondern deutlich hoher etwa im Bereich des 25.
Gewichtsperzentils, also bei ca. 48 kg.

Wie in Abbildung 64 dargestellt, wird das tiber korrespondierende Per-
zentile berechnete Idealgewicht mit zunehmender Abweichung von der Lin-
gen-Norm bei kleinen Kindern systematisch unterschiitzt, bei grofen Kin-
dern dagegen iiberschitzt. Zeichnet man also an beliebiger Stelle der Kor-
pergrofen-Achse eine lotrechte Projektion durch die Punktwolke, so er-
kennt man aus der Messwertverteilung an dieser Stelle, dass die beste
Schitzung fiir das erwartete Gewicht von Kindern dieser Kérpergrofie je-
weils in der Mitte der Sekante in der Ellipse zu suchen ist. Wie in Abbil-
dung 64 zu sehen, ist nur im zentralen Bereich der Punktwolke, also in der
Umgebung der Norm von Korpergrofle und Gewicht auch die Annahme
der LSG-Methode, nimlich direkt korrespondierende Perzentile fiir Kér-
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pergrofle und Gewicht, ausreichend erfiillt. Alle hier anhand der Abbil-
dung 64 gefiihrten deskriptiven Uberlegungen lassen sich natiirlich auch
mathematisch durch die Gesetze der Regressionsrechnung belegen.

Die Abbildung 65 zeigt den Scatterplot von Kérpergewicht vs. Grofe fiir
ein Kollektiv ro-jahriger Jungen mit CF, welche seit 1995 im Qualititssiche-
rungsprojekt Mukoviszidose erfasst werden. Die gestrichelte Linie entspricht
der Zuordnung eines Idealgewichts zur Kérpergrofie iiber korrespondie-
rende Perzentile bei der LSG-Methode. Die durchgezogene Linie stellt die
herkémmliche Regressionsgerade dar, die nach den obigen Ausfithrungen
zu jeder vorgegebenen Korpergrofe eine verbesserte Schitzung fiir das
zugehorige Idealgewicht ermbglicht. Es wird deutlich, dass hier das Idealge-
wicht anhand der LSG-Methode mit abnehmender KérpergréfRe zunehmend
unterschitzt wird. Damit wird ein berechnetes LSG zu hoch und eine mog-
liche Mangelerndhrung unterschitzt. Fiir Kinder deutlich oberhalb der Lin-
gen-Norm findet vice versa eine Uberschiitzung des Risikos einer Mangeler-
nihrung statt.

60 9
50 1
40

30 7

Korpergewicht in kg

KdrpergroBe in cm

Abb. 65 Xdrpergrofie und Gewicht bei 10+jahrigen Jungen mit CF aus dem Qualitatssicherungs-
projekt Mukoviszidose [gestrichelte Linie: Zur Schatzung der LSG-Methode verwendete
Linie mit gleichen KérpergroRen- und Gewichtsperzentilen; durchgezogene Linie:
Regressionsgerade: (Gewicht} = b+a*GroRe). |

Neuerdings wurden auch fiir Kinder BMI-Referenzwerte publiziert und
BMI-Perzentilkurven berechnet [Kromeyer-Hauschild, 2001]. Inzwischen
konnten wir und andere zeigen, dass durch Verwendung von BMI-Perzen-
tile eine klinisch relevante Mangelernihrung bei CF-Kindern genauer und
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sensitiver abgebildet wird als durch Berechnung des LSG [Zhang et al.
2004; Wiedeman et al. 2o007]. Mit dem BMI ist fiir die gesamte Altersspan-
ne vom Kindes- bis ins Erwachsenenalter ein einheitliches MagR fiir die Ge-
wichtsbeurteilung verfiigbar. Durch Eintrag individueller BMI-Werte in die
geschlechtsspezifischen BMI-Kurven ist es maéglich, die Entwicklung des
Patienten zu verfolgen und Prognosen — vor allem im Hinblick auf die Ent-
stehung einer Mangelernihrung — frithzeitig abzugeben. Es ist damit zu
rechnen, dass zukiinftige Leitlinien pddiatrischer Fachgesellschaften eine
entsprechende Empfehlung aufnehmen, die Berechnung des LSG durch
BMI-Perzentile zu ersetzen.

9.2 Body-Mass-Index Perzentile korrelieren besser mit dem
Ernahrungsstatus von CF-Patienten als konventionelle
anthropometrische Indizes

B. Wiedemann, K. D. Paul, M. Stern, T. Q. Wagner, T. O. Hirche

Durch intensivierte Therapiemafnahmen konnte der Ernahrungsstatus der
CF-Patienten in Deutschland in den letzten Jahrzehnten kontinuierlich ver-
bessert werden. Inzwischen liegen mehrere epidemiologische Studien vor,
die einen engen Zusammenhang zwischen Ernihrungsstatus, Lungenfunk-
tion und zunehmender Lebenserwartung bei CF-Patienten belegen [Litera-
turiibersicht in Milla et al., 2004]. Diese Daten unterstreichen die beson-
dere Verantwortung der Behandler, eine Mangelernihrung bei CF-Patienten
frithzeitig zu diagnostizieren.

Zie] unserer Studie war der Vergleich aktueller Body-Mass-Index Perzen-
tile (BMIp) mit anthropometrischen Standardindizes wie Gewichts- und
Lingen-Perzentile sowie Lingen-Soll-Gewicht (LSG) als Pridiktoren fiir
eine beginnende oder manifeste Mangelernihrung bei CF-Patienten. Dazu
wurde eine Querschnittsanalyse von 4.577 CF-Kindern durchgefiihrt, deren
Daten von 1995 bis 2005 im Qualititsicherungsprojekt Mukoviszidose er-
fasst wurden [Wiedemann et al., 2007].

Unsere Ergebnisse zeigen, dass trotz vieler Fortschritte in der medizini-
schen Versorgung und bei der Erndhrungsberatung viele CF-Patienten in
der korperlichen Entwicklung weiterhin deutlich hinter gleichaltrigen Ge-
sunden zuriickbleiben. Die Haufigkeitsverteilungen der altersspezifischen
Gewichts-Perzentile (MW + SD: Jungen 30,0 + 27,5; Middchen 31,3 + 27,4)
und Lingen-Perzentile (Jungen 28,9 + 27,0; Miadchen 29,6 +26,7) der CF-
Patienten sind nach links verschoben, wobei weiterhin etwa 20 % aller CF-
Kinder in Deutschland unterhalb des 5. Perzentils fur Gewicht und Koérper-
grofie liegen (s. Abb. 66 a und b). Fiir die USA und Kanada wurden ver-
gleichbare Daten publiziert [Lai et al., 1999].
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Abb. 66 Haufigkeitsverteilung der altersspezifischen GroRen- {a} und Gewichis-Perzentile (b) fir
CFKinder in Deutschland. Die Flache unter der horizontalen Linie stellt die erwartete
Haufigkeitsverteilung der gesunden Referenzpopulation dar. ¢ und d, Mittelwert fiir
Grofe (durchgezogene Linie}, Gewicht {gestrichelte Linie), und BMI (gepunktete Linie)
lieweils dargestellt als Perzentil] sowie fiir LSG {(gepunktet-gestrichelte Linie} [in %]
fir CFKinder im Vergleich zur gesunden Referenzpopulation. Die horizontalen Linien
markieren Median (50. Perzentil) und nominales ldealgewicht {100 %),

Da die Mehrheit der CF-Patienten gleichzeitig Defizite bei der Lingen- und
Gewichtsentwicklung aufweist, besteht die Gefahr, dass Indizes, die die
Proportion von Gewicht und Gréfie in die Berechnung des Erndhrungssta-
tus einbeziehen (wie LSG und BMIp), eine bestehende Mangelernihrung
nicht erkennen. Tatsichlich liegt der Mittelwert des LSG in allen Altersgrup-
pen nahe am Nominalwert der Referenzpopulation {Jungen 97,0% + 12,1;
Midchen 98,1% + 12,3). Im Gegensatz dazu liegt der Mittelwert der BMIp
bei CF-Patienten signifikant unterhalb des 50. Perzentils des Referenzkol-
lektivs {(Jungen 35,7 + 27,9; Midchen 35,6 + 27,2) und fillt mit steigendem
Alter kontinuierlich weiter ab {s. Abb. 66 c und d).
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Abb. 67 Verhdltnis des aktuellen Gewichts zum Idealgewicht in Abhangigkeit von der
verwendeten Methode zur Berechnung des ldealgewichts {(LSG: durchgezogene Linie,
BMIp: gepunktete Linie) fir alle CFKinder {a und b} sowie die Subgruppe kleiner CF-Kinder
{c und d, Definition klein: KorpergroRe <25. Perzentil). Um den numerischen Vergleich mit
dem LSG zu erlauben, wurde BMIp ebenfalls in Prozent aufgetragen. Die horizontale Linie
stellt das optimale Gewichtsverhaltnis (100 %) fiir beide Geschlechter dar.

Das altersadjustierte Idealgewicht der CF-Patienten fillt bei Berechnung
mit der LSG-Methode deutlich niedriger aus als mit dem BMIp. In der Fol-
ge erreichen deutlich mehr CF-Patienten ihr scheinbares Idealgewicht nach
Berechnung durch die LSG-Methode im Vergleich zum BMIp (s. Abb. 67a
und b). Aufgrund der besonderen statistischen Limitationen des LSG (insb.
Vernachlassigung des Phidnomens der Regression zum Mittelwert, vgl. Kapi-
tel 9.1) entfernt sich das mittels LSG berechnete Idealgewicht mit zuneh-
mender Abweichung der Korpergréfie von der Altersnorm auch zuneh-
mend vom Normalgewicht im Referenzkollektiv. Im Gegensatz dazu wird
im BMIp das Idealgewicht als medianer BMI einer Alters- und Gréfenge-
matchten Referenzpopulation berechnet. D. h., die BMIp Methode be-
schreibt das Gewicht eines Kindes in Relation zu anderen dhnlichen Kin-
dern und ist daher deutlich weniger abhidngig von der Gréfie und dem Alter
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9 Ldngen-Soll-Gewicht und Body-Mass-Index (Perzentile) bei Kindern und Jugendlichen

als die LSG-Methode. Die statistische Ungenauigkeit bei der Idealgewichts-
berechnung durch die LSG-Methode wirkt sich folglich besonders schidlich
bei der Beurteilung kleiner CF-Patienten aus: CF-Patienten deren Grofe
unterhalb des 25. Perzentils ihrer Altersgruppe liegt und die somit eine be-
sondere Risikogruppe fiir das Vorliegen einer Malnutrition darstellen, wer-
den infolge LSG-Berechnung signifikant hiufiger als idealgewichtig be-
zeichnet (Jungen 100,7 % + 12,5; Midchen ro1,5% + 12,3) als mittels BMIp
(Jungen 92,7 % + 11,4); Madchen 92,9 % + 11,4) (s. Abb. 67¢c und d). In der
Folge werden deutlich weniger Patienten mit manifester Mangelernihrung
durch Berechnung des LSG (Jungen 20,5%; Madchen 22,7 %) gegeniiber
BMIp (Jungen 30,4 %; Midchen 28,7 %) identifiziert (s. Abb. 68 a—d). Die
klinische Bedeutung wird durch signifikant bessere Korrelation der Lun-
genfunktionswerte mit BMIp gegentiber LSG bestitigt (Zhang et al, 2004.
Wiedemann et al. 2007).
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Abb. 68 Pravalenz von Mangelerndhrung nach Alter und Geschiecht fiir alle CF-Kinder {a und b}
und die Subgruppe kleiner CF-Kinder (c und d, Definition klein: KorpergrofRe <25.
Perzentil}. Mangelerndhrung wurde definiert als LSG <90% (durchgezogene Linie) und/
oder BMIp <15. Perzentil {gepunktete Linie}.
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Zusammenfassend lisst sich feststellen, dass aktuelle BMIp besser mit dem
Erndhrungszustand von CF-Patienten korrelieren als bisher verwendete
anthropometrische Indizes. Durch Eintrag individueller BMI-Werte in die
geschlechtsspezifischen BMI-Kurven ist es zudem maglich, die korpetliche
Entwicklung der Patienten kontinuierlich vom Kindes- bis ins Erwachse-
nenalter zu verfolgen. Ein Screening von CF-Patienten mittels BMIp kann
die Fritherkennung einer Mangelernihrung verbessern. Wir empfehlen
daher, die Bestimmung der BMIp in den Algorithmus der Routineunter-
suchungen beim Ambulanzbesuch von CF-Kindern zu integrieren.
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10 Sonderauswertung Mortalitat

P Wenzlaff

10.1 Allgemeines

Fiir die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2006 wurden 625 CF-Patienten
(inklusive 64 nach Tx verstorbene Patienten) als verstorben gemeldet. Tab. 78
enthilt Angaben zu Alter und Geschlecht der Verstorbenen sowie zu den

Todesursachen (SD = Standardabweichung).

Tab.78 Ubersicht Giber die von 1995 bis 2006 verstorbenen Patienten

1935 1996 1947 1998 1959 2000 3000 3002 2003

05 1006

ZahlderVerstorbenen 33 47 59 60 57 42 100 54 53
Davon mannlichin% 515 42,6 59,3 583 40,9 357 489 481 491

Verstorbene <18 Jahre 39,4 191 254 283 246 333 298 11,1 283
in%

Mittleres Alter aller 206 218 229 228 234 20,9 229 251 245
Verstorbenen (+5D) (7,1} (7,0) {7.2) {(86) (87) (83) (7.5) (9.4) (10,0)

Median Sterbealter 183 225 235 23,7 224 21,7 226 247 229

Mittleres Alter der 20,1 21,6 244 230 225 242 251 244 271
verstorbenen mann-  {8,4) (8,6) (6,9) (8,6) (82} (97) (81) {11,2) (105)
lichen Patienten (+ SD)

Mittleres Alter der 211 220 209 225 243 191 208 257 222
verstorbenen weib-  (56) {57) (7,2) (8,8) (9.4) (69) (63) (7.5} (9,1)
lichen Patienten {+ SD}

5 69 49
418 608 51,0

18,2 145 10,2

26,4 273 286
(8,9} (9.8} (109)

255 63 7

262 286 297
87} (9.2) {9.9)

265 255 276
(9,2) {105) {119)
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1995 1996 1957 159F 1999 MO0 2001 2000 INE 2004 2005 2006
43 148 75 18 43 82

Micht CF-relevant 06 51 33 35 4

oo

CF-kardiopulmonal 906 851 847 85 807 857 936 778 774 782 667 735
CF-hepato-intestinal 43 68 10 88 100 43 56 19 55 13 163

CFrelevant-andere 156 4,3 102 33 105 95 43 11,1 189 1B2 23,2 163
Ursache

Letalitat 1,3 15 1,7 16 12 11 12 1,3 1,2 1,2 14 i
{pro 100 gemeldete
Patienten und |ahr)

Von den insgesamt 625 (inklusive 64 nach Tx verstorbene Patienten) in den
Jahren 1995 bis 20006 verstorbenen Patienten sind 13 Patienten jiinger als
sechs Jahre, 26 Patienten zwischen sechs und elf Jahre und 103 Patienten
zwischen 12 und 17 Jahre alt (s. Abb. 69 und Tab. 78). Das bedeutet, dass
22,7% aller verstorbenen Patienten das 18. Lebensjahr nicht vollendeten
(s. Abb. 69). Im Vergleich dazu gilt fur das Jahr 2006, dass von den 49
verstorbenen Patienten ein Patient im Alter von unter sieben Jahren, ein
Patient mit elf Jahren, drei Patienten mit Alter von 12 bis 17 Jahren verstar-
ben. 44 Patienten verstarben im Alter von 18 bis 51 Jahren. Dabei haben
12,2 % aller in 2006 verstorbenen Patienten das 18. Lebensjahr nicht voll-
endet!!
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Abb. 69 Altersverteilung der von 1995 bis 2006 verstorbenen Patienten {(Alter gerundet)
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Abb. 70 Kumulative Altersverteilungen der verstorbenen CF-Patienten in Deutschland (D) 1995
bis 2006, in den USA 2000 [Cystic Fibrosis Foundation 2000] und aller Verstorbenen in
Deutschland [laut Auskunft des Statistischen Bundesamtes 2004].

CF-Patienten sterben wesentlich friiher als die tibrige Bevilkerung in
Deutschland. In den letzten Jahren waren 23 % aller verstorbenen CF-Patien-
ten jiinger als 18 Jahre. Dagegen waren 2006 weniger als 1% der in der deut-
schen Bevilkerung Verstorbenen jiinger als 18 Jahre. Andererseits waren
26% der in den letzten Jahren verstorbenen CF-Patienten in Deutschland
30 Jahre und ilter. In den USA waren 25% aller im Jahr 2000 verstorbenen
CF-Patienten jiinger als 18 Jahre, mehr als 30 % waren 30 Jahre und ilter.

Die Tabellen 78 und 79 zeigen, dass im Jahr 2006 kardiopulmonale Pro-
bleme bei CF-Patienten aller Altersgruppen die dominierende Todesursache
waren.

Tab. 79 Altersverteilung und Todesursachen von 1995 bis 2006

enker b-11 -39 &

lahre lahre |axrp |k

Anzahl der verstorbenen Patienten 13 26 103 170 152 161
Todesursache (Mehrfachnennungen méglich) in % Fon o IIIII " ’

Nicht CF-refevant 15,4 0 339 59 53 7.5

Kardiepulmonal 46,2 885 7 85,4 85,3 ‘ 79,6 7.5:3

Hepato-intestinal 154 R 18 29 5.3 7.2 | 106

CF-relevant, andere Ursache 231 11,5 10,7 W 9,4 7 14,5 13;7
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10 Sonderauswertung Mortalitat

Das Sterbealter bei miannlichen und weiblichen CF-Patienten ist etwa gleich
verteilt (Varianzanalyse, p = 0,12), wobei ein etwas hoherer Anteil der iiber
3o-jahrigen bei den minnlichen Patienten zu finden ist {siehe Tab. 78 und
Abb. 71).
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Abb. 71 Altersverteilung der von 1995 bis 2006 verstorbenen mannlichen und weiblichen Patienten

Fiir das Jahr 2006 wurden insgesamt 49 verstorbene CF-Patienten gemeldet.
Der Anteil an jung verstorbenen Patienten war mit 10,2 % wesentlich nied-
riger als in den Jahren zuvor (s. Tab. 78). 19 Patienten waren zum Todeszeit-
punkt dlter als 30 Jahre. Man kann mit 95%iger Sicherheit sagen, dass der
Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit mindestens 38,6 Jahre betrigt.
Aus der Abbildung 72 wiirde man eine 62 %ige kumulative Uberlebens-
wahrscheinlichkeit von 40 Jahren ablesen. Aufgrund der geringen Fallzah-
len wird das Konfidenzintervall, d. h. der Bereich, in dem der geschitzte
Wert mit g5 % Sicherheit tatsichlich in der Population liegt, ab einem Alter
von 30 Jahren sehr breit. So betrigt die Wahrscheinlichkeit, das 40. Lebens-
jahr zu erreichen, 62 % mit einem 95 %-Konfidenzintervall von 49 % bis
75%.
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Abb. 72 Kumulative Ubertebenswahrscheinlichkeit mit 95 % Konfidenzintervall im Jahr 2006

10.2 Qualitatsindikatoren als Prognosefaktoren
fiir das weitere Uberleben bei CF

Die Lungenfunktion und der Ernihrungszustand von CF-Patienten sind
von grofRer Bedeutung fiir den Krankheitsverlauf und gelten als wesentliche
Prognoseindikatoren fiir das weitere Uberleben. Dazu sind in den letzten
Jahren eine Reihe von Arbeiten erschienen. Mit dem Vorliegen von Ver-
laufsbeobachtungen von CF-Patienten aus nahezu allen CF-Behandlungs-
zentren {iber die Jahre 1995 bis 2006 ist die Moglichkeit gegeben, diesen
Zusammenhang fiir die deutsche CF-Population zu untersuchen.

Zu Beginn des Projektes ,Qualitatssicherung Mukoviszidose“ wurde als
Ziel formuliert, dass die CF-Patienten das Erwachsenenalter in einem me-
dizinisch akzeptablen Zustand erreichen sollen. Ein medizinisch akzepta-
bler Zustand gilt dann als gewihtleistet, wenn

100 % der Patienten normalgewichtig sind,

70 % der Patienten eine normale Lungenfunktion aufweisen,
30% der Patienten ohne Pseudomanas-infektion sind und wenn
keine Massivkomplikationen bis zum Erwachsenenalter auftraten.

Als normaler Erndhrungszustand wird ein Body-Mass-Index (BMI) von
mindestens 19 angesehen. Als normale Lungenfunktion gelten eine Vital-
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kapazitit (VC) und eine Einsekundenkapazitit (FEV ) von mindestens 80 %
der Norm sowie ein maximaler exspiratorischer Fluss bei 25% der Vitalka-
pazitit (MEF ) von mindestens 60 % der Norm.

Ziel der Untersuchung ist es zu kliren, ob es einen Unterschied fiir die
weitere Uberlebenswahrscheinlichkeit ausmacht, wenn ein CE-Patient das
Erwachsenenalter in einem akzeptablen medizinischen Zustand erreicht
und zu schitzen, wie grof dieser Unterschied ist.

In die Untersuchung werden alle Patienten einbezogen, die 1995 17, 18
oder 19 Jahre alt waren und fiir die 1995 Daten zum Ernihrungszustand,
zur Lungenfunktion und zur Mikrobiologie vorlagen. Mit Hilfe von Kaplan-
Meier-Schitzungen wird die weitere Uberlebenswahrscheinlichkeit dieser
Patienten in Abhingigkeit von der medizinischen Ausgangssituation im
Jahre 1995 geschitzt. Mittels Log-Rank und anderer Tests wird gepriift, ob
die Gruppenunterschiede statistisch signifikant sind.

Zur Berechnung der Mortalitit wurden alle verstorbenen Patienten, d. h.
inklusive der 64 nach Tx verstorbenen Patienten, mit einbezogen.

10.2.1 Ausgangssituation 1995

BMI (n=218}): BMI < 19: 51,4% der Patienten
BMI = 19; 48,6 % der Patienten
VC (n=211): VC < 80 %: 57,8 % der Patienten
V(> 80%: 42,2% der Patienten
FEV (n=211): FEV < 80%: 69,2 % der Patienten
FEV, > 80 %: 30,8% der Patienten
MEF25 (n=194}: MEFzs < 60%: 78,9 % der Patienten
MEF25260 %: 21,1% der Patienten
P. aeruginosa (n=216): P aeruginosa positiv: 71,8 % der Patienten
P. aeruginosa negativ: 28,2% der Patienten
Gesamt (n=218): BMI < 19 oder VC < 80 % oder FEV < 80% oder MEF_< 60%

oder P. aeruginosa positiv: 90,8 % der Patienten

BMI =19 und VC = 80 % und FEV " 80% und MEF,, > 60%
und P aeruginosa negativ: 9,2 % der Patienten

(Die Differenzen der Zahlen im Kapitel 10.2.1. zu den Berichtsbinden der
Vorjahre, ergeben sich durch Datenbereinigungen, Nachmeldungen und
Korrekturen, insbesondere von Datumsangaben, und durch zusitzliche
umfangreiche Plausibilititspriifungen.)
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10.2.2 Mortalitat bis 2006 in Abhangigkeit von der medizinischen Situation
im Jahr 1995

Von allen 218 CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 17, 18 oder 19 Jah-
ren waren und fiir die 1995 Daten fiir die Ernihrungssituation, die Lungen-
funktion bzw. fiir Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) vorlagen, sind
bis 2006 6o (27,5%) als verstorben gemeldet. Das erreichte Lebensalter
betréigt im Mittel 22,6 Jahre (SD=3,3 Jahre). Die 5-Jahres-Uberlebenszeit
kann zuverlissig geschitzt werden, da fiir diesen Beobachtungszeitraum
von jedem Patienten bekannt ist, ob er verstorben ist oder noch lebt.

Mortalitat bis 2006 in Abhangigkeit vom Body Mass Index im Jahr 1995

Von den 112 Patienten, die 1995 einen BMI unter 19 hatten, verstarben
50 Patienten (44,6 %) bis Ende 2006. Von den 106 Patienten, die 1995 ei-
nen BMI von 19 und hoher hatten, verstarben bis zum Ende des Jahres
20006 10 Patienten (8,9 %, p < 0,01) (s. Abb. 73).
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Abb, 73 Kumulatives Uberleben in Abhangigkeit vom BMI 1995

Fiir 17- bis 1g-jadhrige Patienten mit einem BMI von 19 und héher betrigt
die Wahrscheinlichkeit, die nichsten fiinf Jahre zu iiberleben 96 %. Fir 17-
bis 19-jdhrige Patienten mit einem BMI von weniger als 19 betrigt die
Wahrscheinlichkeit, die nichsten fiinf Jahre zu iiberleben, 69 %. Der Un-
terschied in der Uberlebenswahrscheinlichkeit zwischen den beiden Grup-
pen ist statistisch signifikant (p < o,01).
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Mortalitdt bis 2006 in Abhangigkeit von der Vitalkapazitdt im Jahr 1995

Von den 122 Patienten, die 1995 eine VC unter 8o % hatten, verstarben bis
Ende 2006 47 Patienten (38,5%]). Von den 89 Patienten, die 1995 eine VC
von 80 % und besser hatten, verstarben bis Ende 2006 zehn Patienten
(11,29, p < 0,01) (s. Abb. 74).
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Abb. 74 Kumulatives Uberleben in Abhingigkeit van der VC 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jihrigen CF-Pa-
tienten mit einer VC ab 80 % der Norm betrigt 92 %. Die 5-Jahres-Uberle-
benswahrscheinlichkeit der Patienten mit einer VC unter 80 % der Noerm
betrigt dagegen nur 76 % (p < o,01).
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Mortalitit bis 2006 in Abhdngigkeit von der Einsekundenkapazitdt im Jahr 1995

Von den 146 Patienten, die 1995 eine FEV unter 80 % hatten, verstarben
bis Ende 2006 52 Patienten (35,6 %). Von den 65 Patienten, die 1995 eine
FEV von 80 % und besser hatten, verstarben bis Ende 2006 fiinf Patienten
(7.7%, p < 0,01} (s. Abb. 75).
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Abb. 75 Kumulatives Uberleben in Abhiingigkeit von der FEV, 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jihrigen CF-Pa-
tienten mit einer FEV, ab 80% der Norm betrigt 94 %. Die 5-Jahres-Uber-
lebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit einer FEV unter 80% der
Norm betragt dagegen nur etwa 78 % (p < o0,01).
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Mortalitat bis 2006 in Abhdngigkeit vom MEF,_ im Jahr 1995

Von den 153 Patienten, die 1995 ein MEF,_unter 60 % hatten, verstarben
bis Ende 2006 47 Patienten (30,7 %). Von den 41 Patienten, die 19g5 ein
MEF _von 60 % und besser hatten, verstarben bis Ende 2006 vier Patien-
ten (9,8 %, nicht signifikant, d. h. p > 0,05) (s. Abb. 76).
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Abb, 76 Kumulatives Uberleben in Abhdngigkeit vom MEF, 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Pati-
enten mit einem MEF, ab 60 % der Norm betrégt 92 %. Die 5-Jahres-Uber-
lebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit einem MEF  unter 60% der
Norm betrigt dagegen nur etwa 80,4% (nicht s1gn1ﬁkant d. h. p> o,03).
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Mortalitat bis 2006 in Abhangigkeit von Pseudomonas aeruginosa im jahr 1995

Von den 155 Patienten, die 1995 P. aeruginosa positiv waren, verstarben
50 Patienten (32,3 %) bis Ende 2006. Von den 61 Patienten, die 1995 P. aeru-
ginosa negativ waren, verstarben bis Ende 2006 zehn Patienten (16,4 %,
nicht signifikant, p > 0,05) (s. Abb. 77).
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Abb. 77 Kumulatives Uberleben in Abhéngigkeit von P aeruginosa 1995

Die 5-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Pa-
tienten ohne P. aeruginosa im Jahr 1995 betrigt 88 %. Die 5-Jahres-Uber-
lebenswahrscheinlichkeit der Patienten mit P. aeruginosa betrigt 79 %
(nicht signifikant, p > 0,05).
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Mortalitdt bis 2006 in Abhangigkeit von allen Parametern im Jahr 1995

Von den yo Patienten (32,1 %), die 1995 in allen fiinf betrachteten Parame-
tern unter den angestrebten Grenzwerten lagen (d. h. BMI <19, VC < 80 %,
FEV, < 80%, MEF, < 60%, P. aeruginosa positiv), verstarben 32 (45,7 %)
bis zum Ende des Jahres 2006. Von den 128 Patienten (58,7 %), die 1995
in mindestens einem Parameter unter den angestrebten Grenzwerten lagen
(d- h. BMI < 19 oder VC < 80 % oder FEV, < 80 % oder MEF _ < 60% oder
P. aeruginosa positiv), verstarben bis Ende 20006 28 Patienten (21,8 %).

Von den 20 Patienten (9,2 %), die 1995 in allen betrachteten Parametern
gut waren {d.h. BMI > 19, VC 2 80 %, FEV 2 80%, MEF, 2= 60%, P. aeru-
ginosa negativ), verstarb bis Ende 2006 kein Patient {0 %, p < 0,01)
(s. Abb. 78).
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Abb. 78 Kumulatives Uberleben in Abhingigkeit vom medizinischen 2ustand 1995

Alle 17- bis 19-jihrigen Patienten, die 1995 einen BMI von mindestens 19
aufwiesen, eine VC von mindestens 80 % der Norm, eine FEV, von min-
destens 80% der Norm, einen MEF __ von mindestens 60% der Norm und
ohne P. aeruginosa-Besiedelung waren, iiberlebten die folgenden 5 Jahre.
89 % der 17- bis 19-jahrigen Patienten, die 1995 in mindestens einem der
obigen Parameter gute Werte aufwiesen, iiberlebten die folgenden 5 Jahre.
Nur 70 % der Patienten, die 1995 in allen Parametern schlechte Werte auf
wiesen, iiberlebten die folgenden fiinf Jahre. Der Unterschied in der Uber-
lebenswahrscheinlichkeit zwischen den drei Gruppen ist statistisch signi-
fikant (p < 0,01).
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11 Entwicklung klinischer Parameter
von 1995 bis 2006

P Wenzlaff

Zu Beginn des Projektes ,Qualititssicherung Mukoviszidose® im Jahr 1995
wurden fiir das Jahr 2005 Ziele fiir Ergebnisparameter bei 18-jdhrigen CF-
Patienten festgelegt. Mit dem neuen Beobachtungsjahr 2006, nach Nach-
meldungen auch fiir frithere Jahre und Datenkorrekturen, soll der derzei-
tige Stand beschrieben werden (s. Tab. 8o).

Tab. 80 Stand der Zielerreichung bei 18-jahrigen CF-Patienten 1995, 2000 und 2006

Tied Skand 1035 (meT3|  Stoed 7000 |n=112] Stand 2006 (n=165)
BMI 219 100% 45,8% 56,1% 53,6%
FEV, >80% 70% 25% 56% 302%
Ohne P aeruginosa 30% 23,6% _41,7% 7 41,6%

Im Jahr 2006 wiesen 53,6 % der 18-jihrigen CF-Patienten einen Body Mass
Index (BMI) von mindestens 19 auf und 30,2 % hatten eine Einsekundenka-
pazitit (FEV } von mindestens 80 % der Norm. 23,2 % der Patienten hatten
im Jahr 2006 einen BMI von mindestens 19 und gleichzeitig eine FEV_von
mindestens 80 % der Norm. Im Jahr 2006 wurde bei 41,6 % der 18-Jihrigen
kein Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) gefunden. Nur 11,9 % aller
18-Jihrigen erfiillen im Jahr 2006 alle drei geforderten Kriterien.

Ausgehend von den Zielvorstellungen fiir erwachsene CF-Patienten wur-
den auch fur 6- und 12-jihrige CF-Patienten Zielvorstellungen entwickelt,
die in den Tabellen 81 und 82 mit dem Stand des Jahres 2006 verglichen
werden sollen.

Seit Beginn der Qualititssicherung Mukoviszidose wurde der Status der
korperlichen Entwicklung (Grofe, Gewicht) fiir die Kinder und Jugendli-
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11 Entwicklung klinischer Parameter von 1995 bis 2006

chen unter 18 Jahre in den Berichtsbinden mittels des Lingen-Soll-Ge-
wichts (LSG) beurteilt. Zukiinftig soll der kérperliche Status anhand des
Body-Mass-Index {BMI) = Kérpergewicht (kg) : Kérpergréfle (m*)und zuge-
hérigen alters- und geschlechtsspezifischen Perzentilenwerten [nach Kro-
meyer-Hauschild 2001] bewertet werden. In den Tabellen &1 und 82 wird
zusitzlich zur bisherigen Zielmarke von LSG > 95% die neue Darstellung
mit einer Zielgréfee von > 25. Perzentile fiir den BMI vorgenommen (in
20006 werden fiir den Ubergang beide Varianten ausgewiesen.).

Tab, 81 Stand der Zielerreichung bei 12-jahrigen CF-Patienten 1995, 2000 und 2006

T staml 1995 {n=108] Skand 2000 {n=158) $and 2006 (=165

156 > 95% 100% 47.2% 3% 54,2%
BMI > 25. Perzentile ioo% “ 43,5% 46,8% 55.4%
FEV >80% 80% 53.7% 48,7% 62,0%
Chne P aeruginosa 60% 35,2% 49,3% 64,6 %

Von 1995 bis zum Ende des Jahres 2006 ist der Anteil der 12-Jihrigen mit
gutem Erndhrungszustand bzw. guter Lungenfunktion geringfiigig gestie-
gen. Der Anteil von 12-jdhrigen CF-Patienten, die sowohl ein Lingen-Soll-
Gewicht {(LSG) von mindestens 95% als auch eine FEV_ von mindestens
80 9% der Norm haben, stieg von 38,6 % im Jahr 1995 auf 45,2% im Jahr
2006. 64,6 % der 12-Jahrigen sind im Jahr 2006 frei von P. aeruginosa.
Der Anteil von 12-Jihrigen, die alle drei Kriterien erfiillen, stieg von 11,1 %
im Jahr 1995 auf 27,1% im Jahr 2006.

Tab. 82 Stand der Zielerreichung bei 6-jihrigen CF-Patienten 1995, 2000 und 2006

Al Stared 194 nedad)  Stand 2000 (ee338)  Siaed 2008 |n=145]
156295% 100% 60,9 % 61,3% 61,8%
BMI > 25. Perzentile 100% 62,2% 72,5% 77.2%
FEV 280% 100% 743% 75.5% 74,1%
Ohne P aeruginosa B 80% 56,8 % 65,2 % 70,6%

Von 1995 bis zum Jahr 2006 stieg der Anteil der 6-jihrigen CF-Patienten
mit einem LSG von mindestens 95% der Norm von 60,9 % auf 61,8 %. Der
Anteil der Patienten mit einer FEV, von mindestens 80 % der Norm sank
von 74,3 % auf74,1%. Auch der Anteil von 6-Jahrigen, die sowohl ein gutes
LSG als auch eine gute FEV erreichen, stieg in diesem Zeitraum von 34,2 %
auf 40,5% an. Im Jahr 2006 sind 70,6 % der 6-Jihrigen frei von P. aerugi-
nosa. Der Anteil von 6-Jihrigen, die alle drei Kriterien erfiillen, stieg von
20,7% im Jahr 1995 auf 30,9 % im Jahr 2006.
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12 Bericht der Strukturkommission

T. 0. F. Wagner

12.1 Aufgaben und Ziele der Strukturkommission

Ziel der Strukturkommission ist es, die Strukturen fiir eine am Stand der
medizinischen Erkenntnisse ausgerichtete Versorgung von Mukoviszidose-
Patienten in Deutschland zu beschreiben und Anregungen zur Weiterent-
wicklung der Versorgungslandschaft zu geben. Die Strukturkommission
ist ein Beirat des Vorstands des Mukoviszidose e. V., der die Interessen so-
wohl der Patienten als auch der drztlichen und nicht-irztlichen Therapeuten
vertritt.

Zu den Aufgaben der Strukturkommission gehort neben der Weiterent-
wicklung und der Umsetzung der Strukturempfehlungen und dem Zerti-
fizierungsprozess damit auch die Abbildung der aktuellen Entwicklungen
(Sporttherapie, Pflegestandards, Erfordernisse der Psychosozialen Versor-
gung, Ernihrungsberatung etc.) in den Strukturempfehlungen — eine ver-
lassliche Erfassung der Versorgungswirklichkeit (einschlielich der aktuel-
len Situation der Qualititszirkel und der CF-Transplantationszentren).

Der Versuch, die weiteren Ziele zu formulieren und in eine Vision zu
fassen, ist ein iterativer Prozess aller Beteiligter der Mukoviszidoseversor-
gung einschlieRlich der Patienten und dementsprechend niemals abge-
schlossen. Die Mitglieder der Strukturkommission werden in enger Zusam-
menarbeit mit dem Mukoviszidose e. V.-Vorstand die Strukturziele den Ge-
gebenheiten und Moglichkeiten anpassen, unter den Ambulanzirzten kom-
munizieren und zur Diskussion stellen. Hierzu wird eine 6ffentliche
Internet-Diskussionsplattform (WIKI) fiir alle Ambulanzirzte zur Verfiigung
gestellt. Wer sich an der Diskussion und Erstellung beteiligen méchte, erhilt
seine personlichen Zugangsdaten iiber info@pneumo-frankfurt.de.
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12.2 Zertifizierung nach neuem Verfahren lauft

Im vorliegenden diesjdhrigen Berichtsband der Qualititssicherung erschei-
nen die Hinweise auf die Zertifizierung von CF-Einrichtungen nach dem
neuen Verfahren. Das sog. ,neue’ Verfahren folgt den wesentlichen Grund-
linien, die in den Strukturempfehlungen nachgelesen werden kénnen (De-
tails unter http://www.muko.info/fileadmin/Dokumentenablage/Aerzte/
Strukturkommission/Entwurf_Struktur_CF_6.12.06.pdf). Die zertifizier-
ten Einrichtungen erfiillen die erforderlichen Qualititskriterien. Allerdings
kann bei den Einrichtungen, die in der Liste als ,{noch) nicht zertifizierte
CF-Einrichtungen® gefiihrt werden, lediglich festgehalten werden, dass fiir
diese am 30. Juni 2007 (Redaktionsschluss) das Zertifizierungsverfahren
nicht abgeschlossen war.
Bei der Zertifizierung sind folgende Punkte zu beachten:

m CF-Einrichtungen werden zertifiziert {nicht die CF-Arzte)

B Die Zertifizierung wird jihrlich aktualisiert (Fragebogen)

®  Die Erfordernisse (Strukturempfehlungen) wurden dahingehend an-
gepasst, dass bei den personellen Anforderungen ,qualifizierte* statt
.zertifizierte” Arzte gefordert werden, wobei die Anforderungen un-
verandert geblieben sind.

® In dem zu iiberarbeitenden Fragebogen werden die Mitarbeiter der
Einrichtung namentlich abgefragt

® Die Ergebnisse werden in muko.info, auf der homepage des Muko-
viszidose e. V. und in diesem Qualititsbericht veréffentlicht.

Bis zum 30. Juni 2007 waren 56 Antrige auf Zertifizierung eingegangen,
die sich folgendermafen aufteilen:

Zentrum fiir Kinder und Jugendliche: 22

Zentrum fiir Erwachsene: 5
Mukoviszidose-Ambulanz; 18
Zertifizierung abgelehnt: 11
In Bearbeitung: 0

Hauptablehnungsgrund war die deutliche Unterschreitung der Mindestzahl
von zwanzig betreuten Patienten. Es ist wichtig zu betonen, dass bei er-
kennbarer positiver Entwicklung der Patientenzahlen auch Einrichtungen
mit mindestens 40 Kindern und Jugendlichen oder mindestens 40 Erwach-
senen als Zentrum zertifiziert werden.

Die Zertifizierungen wurden jetzt bis zum Wegfall der Voraussetzungen
(Selbstverpflichtung der zertifizierten Einrichtungen zur Mitteilung) bzw.
bis zum 31.3.2008 erteilt. Zur Fortschreibung kann ein Antrag auf Emeu-
erung der Zertifizierung (Herbst/Winter 2007) gestellt werden.
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12.4 Finanzierung der ambulanten Versorgung ist im Wechsel begriffen

12.3 Verbundbildung kommt in Bewegung

Zur nachhaltigen Verbesserung der Versorgungsstruktur hatten die Gremi-
en des Mukoviszidose e. V. auf Vorschlag der Strukturkommission zur Bil-
dung von Versorgungsverbiinden ermutigt und u. a. auch ein finanzielles
Forderprogramm hierzu bewilligt. Die Strukturkommission hat die Regeln
fur eine solche Verbundbildung in den Strukturempfehlungen festgelegt.

Danach setzt sich ein zertifizierter Verbund aus mindestens einem Zen-
trum und einer Ambulanz zusammen. Eine Ambulanz kann sich mit der
Verbundgriindung als Zentrum zertfizieren lassen, sofern durch die einmal
jahrliche Vorstellung von Patienten aus den iibrigen Verbundambulanzen
die erforderliche Gesamtzahl von 50 Kindern und Jungendlichen oder von
5o Erwachsenen erreicht wird.

Der Verbund gibt sich eine verbindliche Geschiftsordnung, in der auch
die einheitlichen Qualitit sichernden MaRnahmen wie z. B. einheitliche
diagnostische und therapeutische Strategie oder einheitliche Dokumenta-
tion festgeschrieben werden. Auch wurde festgelegt, dass Patienten aus
einer Ambulanz mindestens einmal im Jahr im Verbundzentrum vorgestellt
werden sollen.

Bis zum Redaktionsschluss lagen der Strukturkommission drei Antrige
auf Zertifizierung als CF-Verbund vor, die aber noch nicht abschlieRend
beraten werden konnten, da die beteiligten Einrichtungen nicht vollzihlig
als einzelne Einrichtung zertifiziert waren. Unter dem Aspekt der Beteili-
gung von Krankenhiusern an der ambulanten Versorgung im Rahmen der
~hochspezialsierten Versorgung” konnte die Verbundregelung auch den
Zugang kleiner Einrichtungen zu diesem attraktiven Finanzierungsweg
eréffnen.

12.4 Finanzierung der ambulanten Versorgung
ist im Wechsel begriffen

Bereits seit Beginn der ambulanten Versorgung von CF-Patienten in den
Krankenhiusern stellte sich in unserem sektoralen System die Frage einer
ausreichenden Finanzierung. War vor der Einfithrung des DRG-Systems
eine Quersubventionierung aus dem stationiren Bereich méglich und auch
oft praktiziert, zeigen sich nun immer stirker die systematischen Probleme
unseres auf eine strikte Trennung von ambulanter und stationirer Behand-
lung ausgerichteten Gesundheitssystems. Es ist daher ein wichtiges Anlie-
gen des Mukoviszidose e. V., die Finanzierung einer qualititsorientierten
ambulanten Versorgung von CF-Patienten sicherzustellen. Grundsitzlich
begriiSenswert ist daher die mit dem GKV-WSG zum 1.4.2007 in Kraft ge-
tretene Anderung des §116b SGB V. Danach entfillt die bisher bestehende

)
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Vertragskompetenz der Krankenkassen und wird durch ein Zulassungsver-
fahren auf Landesebene bei den fiir die Krankenhausplanung zustindigen
Gremien ersetzt. Fiir die ambulante Versorgung der Mukoviszidose hat der
Gemeinsame Bundesausschuss eine Konkretisierung beschlossen, in der
die sichlichen und personellen Voraussetzungen beschrieben und eine
Mindestmenge festgelegt wird. Diese Konkretisierung orientiert sich eng
an dem Konsensus der European Cystic Fibrosis Society (ECFS) aus dem
Jahr 2004, der auch in die Strukturempfehlungen der Strukturkommission
im Wesentlichen Eingang gefunden hat. Es zeichnet sich ab, dass einzelne
Linderbehérden dem Konzept der Verbundbildung (s. 0.) des Mukoviszi-
dose e. V. auch im Zusammenhang mit einer Anerkennung des Verbundes
gem. {116 SGB V aufgeschlossen gegeniiberstehen. Voraussetzung hierfiir
wird aber voraussichtlich eine tatsichliche Vorstellung der Patienten aus
den angeschlossenen Ambulanzen in dem Zentrum sein.

Es kann jedoch nicht verschwiegen werden, dass durch die Neuregelung
zwar ein voller und im Vergleich zu niedergelassenen Arzten gleichberech-
tigter Zugang zur EBM-Abrechnung fiir krankenhausbasierte Zentren bzw.
Verbiinde erméglicht wird, der EBM jedoch leider fiir eine am Konsenus
ausgerichtete CF-Versorgung nicht kostendeckend ist. Dies ist allein schon
deshalb der Fall, weil der irztliche Betreuungsumfang wesentlich groRer
ist, als im EBM vorgesehen. Hinzu kommt das Fehlen von EBM-Abrech-
nungspositionen fiir die Erndhrungsberatung und die psychosoziale Ver-
sorgung, die beide unabdingbar zu einer am Stand der medizinischen Er-
kenntnisse ausgerichteten CF-Versorgung gehéren. Die Ergebnisse einer
vom Mukoviszidose e. V. beim Institut fiir Versicherungsbetriebslehre der
Universitit Hannover in Auftrag gegebenen Kostenevaluation, bestitigen
die Notwendigkeit einer erginzenden Abrechnungspauschale, die nach Al-
ter und Schweregrad der Patienten differenziert werden kann.

Alternativ zur Abrechnung nach §116b SGB V stehen weitere, fur sich
genommen aber ebenfalls unzureichende Abrechnungsmaglichkeiten zur
Verfiigung:

= Ermichtigung durch die Zulassungsausschiisse der Kassenirztlichen
Vereinigungen nach § g5 Abs. 4 in Verbindung mit den {§ 98 Abs. 2
Nr. 11 und 120 Abs. 1 SGB V. Zu unterscheiden ist zwischen der per-
sonenbezogenen und der institutsbezogenen Ermichtigung, wobei
der personenbezogenen aus der Sicht der Kassenirztlichen Vereini-
gungen der Vorrang gegeben wird. Hier ist der persénlich Ermich-
tigte auch zur persénlichen Erbringung der Leistung verpflichtet. Der
Ermichtigungskatalog ist in der Regel eingeschrinkt auf die vom
ermichtigten Arzt nachgewiesene Kompetenz. M. a. W.: Die Sono-
grafie darf nur abrechnen, wer den entsprechenden Schein hat. Bei
der Institutsermichtigung kénnen auch Leistungen in den Abrech-
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nungskatalog aufgenommen werden, fiir die zwar der Ambulanzlei-
ter nicht selbst aber eben ein anderer Kollege in der Klinik die Befi-
higung nachweisen kann. Die Abrechnung erfolgt in der Regel nach
EBM im Rahmen eines Ermichtigungskatolges (also nicht alle Zif-
fern).

Ermichtigung als Hochschulambulanz nach § 117 SGB V durch die
Zulassungsausschiisse ,in dem fiir Forschung und Lehre erforderli-
chen Umfang®. Die Abrechnung erfolgt iiber einen Quartalspauscha-
le, die zwischen dem Uniklinikum und den Kostentrigern ausgehan-
delt werden muss. Dieses Modell ist aber letztlich nicht auf eine Fi-
nanzierung der Versorgung ausgerichtet.

Ermichtigung als Sozialpidiatrisches Zentrum nach § 119 SGB V
durch die Zulassungsausschiisse, ,soweit und solange erforderlich,
um die sozialpidiatrische Behandlung von Kindern, die wegen der
Art, Schwere oder Dauer ihrer Krankheit nicht von geeigneten Arzten
behandelt werden kénnen, sicherzustellen“. Allerdings kénnen in
diesem Modell nur Kinder und Jugendliche versorgt werden.
Theoretisch bietet auch die Integrierte Versorgung (IV) nach
§§ 140a—d SGB V eine Moglichkeit, auch erginzend zu anderen Ab-
rechnungsoptionen, den zusitzlichen Aufwand einer Integrierten
Versorgung bei CF abzudecken. Jedoch bleibt fraglich, ob die IV auch
nach dem Auslaufen der so genannten Anschubfinanzierung prak-
tisch noch relevant sein wird.

Zu priifen bleibt ebenfalls, welche Méglichkeiten sich zukiinftig aus
dem § 95 Abs. 1 SGB V, Medizinische Versorgungszentren, erge-
be.

139

12



13 Das Projekt ,,Benchmarking
Mukoviszidose“: Was haben wir gelernt?

M. Stern, N. Niemann, B. Sens, P Wenzlaff

Die stetige Verbesserung der Versorgungsqualitit und damit letzten Endes
auch der Lebensqualitit der Patienten mit Mukoviszidose ist ein festes An-
liegen der Mukoviszidose-Arbeit geworden [Wiedemann etal., 2001; Schech-
ter & Margolis, 2005; Quinton & O’Connor, 2007]. Wichtiges Element der
Qualititsarbeit ist die Zentrumsbetreuung [Kerem etal., 2005; Dodge,
2005). Das Instrument des Benchmarkings hat fiir den Zentrumsvergleich
und das Qualititsmanagement entscheidende Impulse gegeben [Stern et al.,
2005). Ziele des Benchmarkings sind die Qualititssteigerung durch intern
offenen Leistungsvergleich, durch Ermittlung des besten Vorgehens und
durch Lernen von den Besten.

13.1 Teilnehmende Einrichtungen

Seit 2004 sind folgende Ambulanzleiter und Zentren am Projekt ,Bench-
marking bei der Versorgung von Mukoviszidose-Patienten/innen“ betei-

ligt:
Dr. M. Ballmann
Medizinische Hochschule Hannover, Kinderklinik, CF-Ambulanz, Hannover

Prof, Dr. G. Dockter
Universitatsklinik fiir Kinder und Jugendmedizin, Abt. fiir allgemeine Padiatrie, Mukoviszido-
se-Zentrum, Homburg/Saar
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Prof. Dr. H. ]. Feickert
Klinik fiir Kinder und Jugendliche, Dietrich-Bonhoeffer-Klinikum Neubrandenburg,

Neubrandenburg (zusammen mit Greifswald)

Dr. R. Fischer
Klinikum der Universitat, Medizinische Klinik, Pneumologie, Miinchen

Dr. W, E. 5. Kamin
Klinikumn der Joh. Gutenberg-Universitat, Kinderklinik, Padiatrische Allergologie/Preumolo-
gie und CF-Ambulanz, Mainz

Dr. E. Rietschel
Klintkum der Universitat zu Kaln, Klinik und Poliklinik fir Kinderheilkunde und Jugendmedi-
zin, Padiatrische Pneumologie und Allergologie, Koln

Dr. 5. Schmidt
Klinik und Poliklinik fir Kinder- und Jugendmedizin, Ernst-Moritz-Arndt-Universitat,
Greifswald

Dr. D. Staab
Christiane-Herzog-Zentrum, Department Lungenklinik Heckershorn, Zentralklinik Emil-von-
Behring, Berlin

Prof. Dr. M. Stern {klinische Projektleitung)
Universitatsklinik fiir Kinder- und Jugendmedizin, Tibingen

Dr. P Tinschmann
CF-Ambulanz, Frechen {gemeinsam mit Koln}

Prof. Dr. T. Welte
Medizinische Hochschule Hannover, CF-Ambulanz fiir Erwachsene, Hannover

Prof. Dr. H. Skopnik
Stadtkrankenhaus Worms gGmbH, Kinderklinik, Worms

Dr. B. Wiedemann (Biometrie)
Institut fiir Med. Informatik und Biometrie, TU Dresden, Universitatsklinikum Carl Gustav
Carus, Dresden

N. Niemann, P Wenzlaff {Projektmanagement/Koordination}

Dr. B. Sens {Projektleitunq)

Zentrum fiir Qualitit und Management im Gesundheitswesen (ZQ} bei der Arztekammer
Niedersachsen, Hannover

Im Jahr 2006 kam hinzu:

Dr. R. Szczepanski,
Kinderhospital, Osnabriick
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13.2 Projektablauf/Methodik

Das Projekt wurde vom 01.07.2004 bis 30.06.2007 mit einer ausgaben-
neutralen Verlingerung bis zum 31.12.2007 durch das Bundesministerium
fiir Gesundheit gefordert und durch das Deutsche Institut fiir Luft- und
Raumfahrt betreut. Durch die Zusammenfassung von Ambulanzen erga-
ben sich 11 teilnehmende Pilotzentren, die etwa 1.100 Patienten/innen be-
treuen. Die Einzelergebnisse werden noch gesondert publiziert werden.

Bereits zu Beginn des Projekts waren wesentliche Arbeitselemente durch
die Qualititssicherung Mukoviszidose vorbereitet. So lagen die Jahresbe-
richte seit 1995, die Einzelambulanzberichte seit 1996, die Ambulanzsoft-
ware CFAS seit 1998 und die Sdulendiagramme fiir die Ambulanzverglei-
che 2001 vor. Die Ambulanzen, die an der Stufe 11 seit 1996 kontinuierlich
teilgenommen hatten, haben sich alle im Projekt Benchmarking-Projekt
wiedergefunden.

1. Benchmarkzyklus 2. Benchmarkzyklus 3. Benchmarkzyklus
Entwicklung Validierung / Evaluation (ffnung Transfer

\ \LAN , ' ‘ -
CHEC
Il Ranking Iz Ranking 1 Rankmg]
06-07/2005 06-07/2006 05/200

Start Lebensquatitat 03/2005 Lebensqualitat 03/ 2006 Ende

01/07/2004 30/06/2007
Abb. 79 Benchmarking Mukoviszidose - Praktische Umsetzung drei PDCA-Zyklen 2004-2007

Das interne Qualititsmanagement ist mit dem Projekt auf eine neue Stufe
gehoben worden. In drei aufeinanderfolgenden PDCA-Zyklen (plan — do —
check — act} folgen Planung, Erhebung, Leistungsvergleich und Verbesse-
rungsmafinahmen konsekutiv (s. Abb. 79). Der erste Zyklus diente vorwie-
gend zur Entwicklung, der zweite zur Validierung und Evaluation, schlief3-
lich der dritte zur Offnung und zum Transfer des Gelernten in die Praxis-
routine der gesamten Qualititssicherung Mukoviszidose (qualifizierte
Stufe IT ab 2007). Als Qualititsindikatoren wurden aufgestellt:

m [nfektionsparameter,

®m  Ernihrungsparameter,

®m  Lungenfunktionsparameter,

® das Aufireten von Massivkomplikationen an der Lunge sowie
® die distale intestinale Obstruktion.

Besonders bewihrt haben sich folgende Parameter:

m [nfektion durch Pseudomonas aeruginosa,
® Lingen-Soll-Gewicht fiir Kinder und
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& Body Mass Index fiir Erwachsene sowie
= die Einsekundenkapazitit (FEV ).

Dariiber hinaus wurden in den fahren 2005 und 2006 jeweils Fragebigen
zur Lebensqualitit ausgefiilit (CFQ), deren Auswertung gesondert publiziert
werden wird. Fiir das Benchmarking-Projekt stellte sich heraus, dass die
chronische Infektion durch Pseudomonas aeruginosa verbindlich definiert
werden musste (s. Tab. 83}

Tab. 83 Definition chronische Infektion Pseudomonas aeruginosa (PSA)

1. Xontrolle durch Sbutum, Rachenabst-r'ich, bronche-alveoldre Lavage (BAL) mindestens 4x pro Jahr
2. Nachweis von PSA 3x pro Jahr oder

3x konsekutiv oder

3xin sechs Monaten

3. Wird Gber eiﬁen Zeitraum von mindestens einem |ahr trotz entsprechender Kontrollen kein
Pseudomonas aeruginosa mehr gefunden, dann liegt keine chronische Infektion mehr vor.

4. Fremdbefunde; iﬁsbescndere negative, werden ﬂ]f die Dukumentatihn nicht verwandt

Im Forderungszeitraum 01.07.2004 bis 30.06.2007 fanden zweimal jihr-
lich eintagige Treffen der am Benchmarking-Projekt teilnehmenden Ein-
richtungen statt. Es wurde schrittweise eine dauerhafte Vertrauensbasis fiir
den internen offenen Vergleich geschaffen, deren Bedeutung gar nicht hoch
genug eingeschitzt werden kann.

Fiir die genannten Qualititsindikatoren wurden zugehorige numerische
Benchmarks ermittelt. Dabei wurden in einem so genannten Ranking die
Ergebnisse der Einrichtungen fiir die einzelnen Qualititsindikatoren mit-
einander verglichen (grafische Darstellung mittels Siulendiagrammen fiir
die Einrichtungen). Es wurden so die besten Ergebnisse identifiziert (Bench-
marks) und die betreffenden Einrichtungen im Sinne des , Lernens von den
Besten® nach ihren Strategien und Vorgehensweisen befragt. Diese wurden
wiederum gemeinsam diskutiert, und es wurden ambulanzspezifische MaR-
nahmen abgeleitet.

13.3 Ergebnisse

& Die Rankings zeigten erhebliche Unterschiede zwischen den teilneh-
menden Einrichtungen auf [vgl. Stern et al., 2006]. Diese Unterschie-
de waren aber nicht spezifisch und auch nicht iiber die Jahre konsis-
tent. Das liegt zum einen daran, dass sich die Wirksamkeit von ini-
tilerten Mafinahmen bei einer Erkrankung wie der Mukoviszidose
in der Regel nicht direkt und kurzfristig in den Ergebnissen wider-
spiegeln kénnen. Zum anderen kann bei unterschiedlichen Organi-
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sationsstrukturen der Einrichtungen keine einheitlich stringente
Umsetzung erwartet werden.

®  Es stellte sich heraus, dass lingerfristige Qualititsindikatoren fur die
Struktur- und Prozessqualitit (Haufigkeit der Kontakte, Intensitit
und Qualitit der Untersuchungen, Hiufigkeit gezielter Therapie-
maflnahmen) in die weitere Arbeit miteinbezogen werden miissen.

= Viel Mithe wurde auf die Erganzung fehlender Daten verwendet. Die-
se Bemithungen waren vor allen Dingen in den ersten beiden Jahren
sehr erfolgreich.

® Frithe Ergebnisse des Projektes waren die Verbesserung der Doku-
mentation, der Einbestellpraxis und der Durchfithrung der Lungen-
funktionsuntersuchungen sowie der mikrobiologischen Untersu-
chungen.

®  Das Patientendokumentationssystem CFAS wurde zum Update 2.5
weiterentwickelt, um vor allem Therapiedaten besser zu erfassen und
fur eine reale Analyse der Antibiotikatherapie bei chronischer Infek-
tion durch Pseudomonas aeruginosa einzusetzen.

m  Ziel der Analyse der Antibiotikatherapie war es, zu ermitteln, welche
Ambulanzstrategie die maximale Freiheit von Pseudomonasinfekti-
onen zur Folge hatte (im Projekt giinstigenfalls 70 % bei Kindern,
30-60 % bei Erwachsenen).

® Im Rahmen des offenen internen Vergleichs konnten die Einrichtun-
gen mit den besten Ergebnissen zu den verschiedenen Qualititsin-
dikatoren festgestellt werden und es entwickelte sich eine intensive
Diskussion iiber Stirken und Schwichen der teilnehmenden Ein-
richtungen, die insgesamt zu einem immanenten Qualititsdenken
gefithrt hat. Dieses Qualititsdenken ist als Zwischenergebnis sehr
viel wichtiger einzuschitzen als voreilige und unkommentierte Rang-
listenbildungen.

13.4 Ausblick/Perspektiven

Ganz entscheidend ist die Durchsetzung des Qualititsdenkens im Gesamt-
projekt Qualititssicherung Mukoviszidose. Dies kann durch Qualititskon-
ferenzen und durch die Bildung von Verbiinden und Qualititszirkeln ver-
starkt werden. Intensivierte Kooperation ist zu férdern (z. B. Mainz —
Worms). Ein Ziel muss es sein, die Reprisentativitit der Daten zu verbes-
sern (hier sind Fortschritte sichtbar, z. B. im Gesamtverfahren betrug die
Reprisentativitit fiir das Jahr 2005 zum Stichtag 01.06.2006 73,4 %, am
01.07.2007 durch Nachmeldungen immerhin bereits 82 %). Es haben sich
moglicherweise die finanzielle Primie aber auch die direkte Nutzbarkeit
der Daten fiir das interne Qualititsmanagement in der Ambulanzfithrung

145

13



13 Das Projekt ,Benchmarking Mukoviszidose": Was haben wir gelernt?

bemerkbar gemacht. Die hervorragende Erhebungsmentalitit der Teilneh-
mer des Benchmarking-Projektes und der Stufe II muss auf das Gesamt-
projekt tibertragen werden.

Vieles im Benchmarking-Projekt Gelernte wirkt sich unmittelbar auf die
Zukunft des Gesamtprojekts aus: Die Neuprogrammierung der Dokumen-
tations-Software mit Zusatzfunktionen, die vor allem die direkte Nutzung
durch die Ambulanzen erméglichen, ist eine weitere Errungenschaft. Zum
Beispiel hat sich gezeigt, dass detaillierte lingerfristige Verlaufsdiagramme
mit Angabe von Diagnosedaten und Therapieschritten sehr hilfreich in der
Einzelplanung fiir problematische Verlaufe sind (s. Abb. 80). Solche Ver-
laufsdokumentationen kénnen flexibel erweitert oder auch fokussiert wer-
den. Mit der verbesserten Therapieerfassung wird hier noch eine sehr viel
differenzierte Beurteilung verschiedener Therapiemafinahmen iiber einen
lingeren Zeitraum méglich sein. Ziel ist die besser fokussierte und friiher
eingesetzte intensive Therapie (z. B. Inhalation, Antibiotika). Diagnostik-
Standards miissen gesetzt und vereinbart werden. Die klinischen diagnos-
tischen und therapeutischen Definitionen werden im Rahmen des Gesamt-
projektes iiberarbeitet. Diese Arbeit konvergiert mit den Bemiithungen auf
europiischer Ebene im ECFS Registry.
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Abb. 80 Verlaufsdiagramm Diagnostik und Therapie Patient xy, *12.1990 {LSG - Langen-
Soll-Gewicht, FEV, - Einsekundenkapazitdt, PSA - Pseudomonas aeruginosa,
BC - Burkholderia cepacia, unter Mitarbeit von Frau Dipl.-inf 1. Bergmann}
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Die erfolgreich erprobten Instrumente der Inhouse-Schulungen, der
Leitlinien und Behandlungspfade sowie des Auditings werden in Zukunft
verstirkt eingesetzt.

Lingerfristige Benchmark-Trends werden beobachtet und Follow-up-
Beobachtungen werden bewertet. Die Nachhaltigkeit des Benchmarking-
Projektes ist seit o1.07.2007 durch die qualifizierte Stufe 11, zu der sich
bereits neue Einrichtungen verbindlich gemeldet haben, gewihrleistet. Qua-
litaitsdenken, Leistungsvergleich und die Arbeit in PDCA-Zyklen werden
beibehalten. Die Koppelung der Mafnahmen aus dem Benchmarking-Pro-
jekt mit der derzeit laufenden Evaluation der Lebensqualitit (Einbeziehung
der Patientenebene) ist ein wichtiger weiterer Schritt [vgl. Quin-
ton & O’Connor 2007|. Wir wiinschen uns Patienten und Familien als voll-
wertige und informierte Partner mit vollem Zugang zu allen geeigneten
Behandlungen und Unterstiitzungsschritten und werden weitere Schritte
gemeinsam in diese Richtung unternehmen.

Letzten Endes geht es darum, Vorurteile, Abgrenzungsstrategien und
Rechtfertigungen von ungiinstigen Ergebnissen zu tiberwinden und durch
die Bereitschaft zu kontinuierlichem gemeinsamem Lernen zu ersetzen.
Durch die intensivierte Arbeit in Qualititszirkeln und durch den internati-
onalen Vergleich kénnen wir noch zu vielen weiteren Optimierungsschrit-
ten kommen. Ohne besonderen personellen, ideellen und materiellen Ein-
satz wird es allerdings nicht gehen. Gegenseitiges Vertrauen, Einsatz, Lern-
bereitschaft und geduldiges Beharren auf dem als richtig Erkannten sind
und bleiben die wichtigsten Elemente der Qualititsarbeit Mukoviszidose
auch fiir die zukiinftige Arbeit.
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14 Anhang

14.1 Executive Summary
M. Stern, B. Sens, B. Wiedemann, 0. Busse, G. Damm, P Wenzlaff

CF quality assurance in Germany: data from 2006

The German CF quality assurance project exists since 1995. In addition to
providing a basic registry, it has generated demographic data, it has estab-
lished a national CF network and it gives structure to quality management.
The overall aim is to improve quality of life and survival in CF patients. For
this purpose a close cooperation has been set up between CF institutions,
the Scientific and Executive Project Board, the Centre for Quality Assurance
Hannover and the German patients organisation Mukoviszidose e. V.. Work
is based on informed consent and full data protection. Data collection is
achieved electronically (CFAS 2.5). In step [, lung function, nutrition, micro-
biology data and therapy groups are evaluated (all patients), in step II a
smaller group of patients is evaluated more completely including therapy
details.

In 2006 7.260 patients have been treated by g5 centres. Retrospectively
annual return rate was improved to 82 %. Median survival is currently 38,6
years in Germany. Demographic, nutritional and lung function data are
given and specified for CF institutions (less than 5o patients) and for CF
centres (50 and more patients). Mortality analysis and longitudinal data are
included. A centre report is distributed individually giving clues for improve-
ment to centre directors. Several tools for quality management have been
generated by the current project (centre certification, quality groups, guide-
lines and consensus papers, benchmarking). The German quality assurance
project is partner in the European CF registry. It is based on the firm and
long-term cooperation of experienced institutions. We are grateful to all of
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them, and to Christiane Herzog Foundation and to Mukoviszidose e. V. for
their continuous support.

Tab. 84 Results 2006 (mean values); WH, body weight for height; BMI: body mass index; VC:
vital capacity; FEV1: forced expiratory volume in one second; MEF25: maximal expiratory
flow 25%; lgG: immunoglobulin; PA: Pseudomonas aerugingsa;2s: mean value + 2
standard deviation

pallems patenis pakianis

< b yesss 1o = 18 years = 3K penry

yn=hld| {m=1BAD| L L]
WH 290 % 78,3 % 74.7 % =
ne data 03% <01% -
BMI = 15. Percentile 81,9% 70,0 %
ne data 13% <01%
BMI = 19 - = 57.7%
no data - - 05%
VC>80% - 63,0% 42,0 %
no data - 6,2% 4,4%
FEV 280 % - 61,3 % 23.0%
no data - 6,2 % 4,5%
MEF, 2 60 % - 3% 15,6 %
no data - 7.5% 73%
lgh-2s<1gG <25 56,2 % 49,0 % 44,4 %
no data 204 % 118% 11,8%
P aeruginosa negative 77.0 % 58,8% 35,6 %
ne data 19% 0,7% 15%
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14.2 Beispiel einer Einzelauswertung der Ambulanz XY2

Im Folgenden finden Sie die Druckausgabe einer Einzelauswertung fiir eine
Beispiel-Ambulanz mit Erkldrung fiir die einzelnen Abschnitte.

Datenstand: 15.06.2007
Beobachtungszeitraum: 01.01.2005-31.12.2005 bzw.,
01.01.2006-31.12.2006

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mitteiwert
aller Einrichtungen desselben Typs und aller Einrichtungen - Sdulendiagramme
{s. Abb. 81)

Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):

LSG = 9o % fiir Patienten < 18 Jahre, 2006

BMI-Perzentile fiir Patienten < 18 Jahre, 2006

BMI 2 19 kg/m? fiir Patienten > 18 Jahre, 2006

FEV 2 80% fir Patienten 6 bis < 18 Jahre, 2006

FEV > 80% fiir Patienten > 18 Jahre, 2006

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fiir Patienten < 18 Jahre,

20006

= Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fiir Patienten > 18 Jahre,
2000

® Anteil IgG im Bereich Mittelwert + 2"Standardabw. fiir Patienten
< 18 Jahre, 2006

®  Anteil IgG im Bereich Mittelwert + 2"Standardabw. fiir Patienten

2 8 Jahre, 2006

Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 2005 und 2006 mit
den Raten aller anderen Einrichtungen (s. Tab. 85)

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:

LSG bzw. BMI

VC

FEV1

MEFas

Pseudomonas aeruginosa
IgG
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14 Anhang

Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den
Einzelwerten alter anderen Einrichtungen (s. Abb. 82)

Aus der Legende dieser Abbildungen kann die anonyme Nummer der jewei-
ligen Einrichtung entnommen werden. Diese anonymen Nummern kenn-
zeichnen die entsprechende Ambulanz in den Abbildungen des Berichts.

Folgende Scatterplots sind enthalten:

Abb. Ara: Verteilung des Lingen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre
Abb. A1b: BMI-Perzentile, unter 18 Jahre

Abb. A2: Verteilung des BMI, ab 18 Jahre

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

Abb. A4: Verteilung der Einsekundenkapazitit, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. As: Verteilung von MEF25, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. AG6: Verteilung der Vitalkapazitit, ab 18 Jahre

Abb. A7: Verteilung der Einsekundenkapazitit, ab 18 Jahre

Abb. A8: Verteilung von MEF23, ab 18 Jahre

Hinweis: Fiir die Abbildungen A1a—-A8 (s. Abb. 82) wurden fiir alle Ambu-
lanzen identische Spannweiten (Minimum = Maximum) fiir die einzelnen
Parameter festgelegt. Innerhalb dieser liegen > 99,5% aller Werte aller be-
teiligten Ambulanzen. Die wenigen, dennoch vorhandenen, ,Extrem-Aus-
reifler” werden grafisch nicht dargestellt, sind aber in dem nachfolgenden
Report (= patientenweise Einzelauflistung) zu finden.

Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf (s. Abb. 83)

Dargestellt werden:

CODE Nummer der eigenen Einrichtung

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

(].MM.TT)

GR Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung
von Zwillingen)

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

(JJ-MM.TT)

Beob.-Jahr Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem

Datum der klinischen Messungen.

{Ziel ist eine Verlaufsbeobachtung pro Patient und Jahr in einem stabilen,
infektfreien Zustand in der Nihe des Geburtstages. Von einigen Patienten
liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr vor. Bei diesen Patienten geht
die bessere, vollstindigere Beobachtung in die Auswertung ein.)
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14.2 Beispiel einer Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Geschl

Einw.

Beh.-Ende Grund

Beh.-Ende Jahr
LSG

BMI
vC
FEV1
MEF25

IgG
P. aer.

Geschlecht

I  minnlich

2 weiblich

Einwilligung

I ja

2  nein

Ende der Behandlung

1 Diagnose widerrufen

2  Transplantation

3  abgegeben an andere CF-Ambulanz
4  abgegeben an andere Einrichtung

5  aus Kontrolle verloren

99 verstorben

Jahr des Endes der Behandlung
Lingen-Soll-Gewicht nach Reinken in %
der altersabhingigen Werte der Normalpopulation
fiir Patienten < 18 Jahre
Body-Mass-Index in kg/m?

fur Patienten < 18 Jahre und > 18 Jahre
Vitalkapazitit in % der Norm,

fiir Patienten < 18 Jahre nach Zapletal und
flr Patienten ab 18 Jahre nach Quanjer
Einsekundenkapazitit in % der Norm
MEF25 in % der Norm

IgG in g/l

Pseudomonas aeruginosa

I ja

2 Nein

© unbekannt
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LS6 normal < 18 |.

BMI > 15. Perzentile < 18|,
BM!I narmal ab 18 |.

FEV1 normal < 18 |,

FEV1 normal ab 18 .

ohne P seudo. < 18 |.

ghne P seudo. ab 18 ).

lgG normal < 18 |.

Ig6 normal ab 18 |.

i
i
i
0% 0% 40% % 6% 0% 0% 9% 100% 0%

0% 10%

N

Datenbestand: 15.06.2007 I #mbulan: XYZ
Ty
W alle

Abb. 81 CF-Ambulanz XYZ

Tab. 85 Tabellen

~ Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten%
<18 Jahre  Untergewicht 34 29,8 674 25,7 37 3.3 627 243
Gewicht normal 8o 70,2 1951 74,3 i 65,7 1948 75.7
< 15. Perzentile 36 3.9 717 273 35 325 684 26,6
2 15. Perzentile 78 68,1 1908 T 73 675 18m 73.4
ab 18 jahre  Untergewicht 71 35,9 620 304 39 30,7 629 30,8
- Gewicht normal 127 64,1 1422 69,6 88 693 1413 69,2

Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten%

<18 Jahre VC <80 % 18 21,2 681 318 17 20,7 643 31,2
VC 2 80% 67 78,8 1461 68,2 65 79,3 1430 68,8
ab 18 Jahre Vl<80% 116 58.9 1118 56,1 - 66 52,0 1115 55,7
VC 2 80% 81 41,1 875 43.9 61 48,0 886 44,3
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14.2 Beispiel einer Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

2008, KM
Ambutanz XYZ Alleanderen = AmbulanzXYZ  Alleanderen
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten%
<18 Jahre FEV1 < 80 % 27 321 634 298 26 31,7 581 282
FEV1 = B0% 57 679 1494 70,2 56 683 1481 718
abiBjahre  FEV1<B0% 169 8.8 1536 77.0 107 84.3 1532 76,5
FEV1 = B0% 28 14,2 460 31 20 15,7 471 235

00 | e
Ambulanz XYZ Alle anderen Ambulanz XYZ Alle anderen
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten%
<18 Jahre  MEF25 <60 % 48 57,1 1047 49,8 45 54,9 1015 49,2
MEF25 2 60% 36 42,9 1054 50,2 37 451 1046 50,8
abi8Jahre MEF25<60% 170 90,9 1664 86,1 108 885 1683 86,8
MEF25 2 60% 17 9,1 268 139 14 115 256 13,2

Ambulanz X¥Z Alleanderen  Ambulanz XYZ Alle anderen -
Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten% Anzahl Spalten%
<18 Jahre mit Ps.aeruginosa 44 386 852 345 44 40,7 765 11
ohne P aeruginosa 70 F14 1692 65,5 64 59,3 1759 68,9
ab 18 Jahre mit Ps.aeruginosa 151 76,6 1495 74,5 93 73,2 1429 70,7
ohne P aeruginosa 46 3.4 513 255 34 26,8 5g2 293 -

Ambulanz X¥Z Alle anderen Ambulanz X¥Z Alle anderen
Anzahl Spalten% Anzah! Spalten% Anzah! Spalten% Anzahl Spalten%

<18Jahre 166G <2s 5 44 95 4,2 5 4,7 90 41
25<lgb<2s 8 717 1478 65,8 b3 64,5 1439 66,0

196 > 25 27 239 672 299 33 308 650 29,8

ab18 jahre 1GG<2s 1 0,7 100 57 2 17 91 51
255igh<2s 49 338 689 39,5 35 30,2 708 393

lgG=2s 95 65,5 955 54,8 79 681 1001 55,6

I55
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14.2 Beispiel einer Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

0 die nderen
L] W ki X7

Alter in j2hren
Abb. AB: Verteilung von Mﬂx; 218 Jahre

Abb. 82 Scatterplots

| <Code>
_<Geb.~Datum(tt.m.jj)
- Geburtsrang Beh.- Beh.-
- Mutter-Geb.-Datum> ende- ende- Ve FEV1 MEF25 IgG
| <Beob.-Jahr> Geschl Einw Grund Jahr LSG BMI (%) %) %) (g/1)
14.11.56-1-25%. 5.30
2001 i 1 2 5 17,42 48,03 28,086 7,09 18,00
2002 2 1 3 5 17,87 45,42 28,42 8,94 18,70
2003 i} p | - . 17,67 41,83 25,77 7,32 17,90
2004 1 1 s 3 g 17,16 40,92 23,95 8,24 20,40
2005 i 1 2 2005 d 17,30 38,45 21,54 7,36 20,50
5. 6.58-1-11, 2.35
1395 bl 1 . . . 19,317 35,15 32,06 26,48 20,%0
1396 bl 1 o o 21,02 68,63 48,16 16,69 8,7C
1997 & 1 o 3 20,99 70,31 42,59 8,97 11,90
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2002 1 ] 0 " s 19,61 60,16 26,46 7,99 14,70
2003 ) 1 o g o 21,63 69%,16 31,12 9,61 16,00
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2005 & i o g 20,96 56,25 26,16 10,32 15,860
14.10.58-1-26. 8.37
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2002 2 1 3 o 21,03 44,88 39,27 29,33 290,90
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2004 2 1 5 e 21,89 47,32 42,68 37,22 22,00
2005 2 1 9% 2006 3 21,20 49,63 40,249 24,24 =
19.12.58-1- 5. 7.24
1995 1 1 S 3 . 20,69 40,72 34,36 29,7% 16,60
1996 1 1 3 L o 21,03 41,14 35,11 25,47 14,90
1997 1 1 S = . 21,75 41,65 29,85 13,17 5
1998 1 1 . 3 0 20,76 42,2% 31,10 14,71 14,20
1999 1 1 = 3 S 20,52 48,57 29,73 9,12 15,30
2000 1 1 o 3 3 21,55 77,08 32,04 13,25 13,80
2001 1 1 o 3 3 20,86 68,64 29,11 8,88 12,00
2002 i 1 o E s 21,55 72,06 28,11 10,08 13,40
2003 1 1 3 2 0 20,52 176,19 28,91 22,99 14,60
2004 1 1 . 3 . 21,20 77,22 32,75 15,47 17,10
2005 1 1 5 a o 20,07 71,89 29,05 12,03 15,90
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Abb. 83 Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf {Auszug)
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14 Anhang

14.3 Erganzung in der Ambulanzstatistik 2006

14.3.1 Auswertung und zusatzliche Darstellung von Stufe II-Daten
in den Ambulanzstatistiken

Von den Stufe H-Einrichtungen werden nur die beriicksichtigt, die konti-
nuierlich seit 2000 mit ausreichender Vollzihligkeit (~ konstante Patien-
tenmeldungen) beteiligt waren. Bei Longitudinalanalysen werden nur die
Jahrginge seit 2000 einbezogen.

Das Grundprinzip ist, immer die Ergebnisse der eigenen Einrichtung
im Vergleich zu allen anderen Stufe II-Ambulanzen darzustellen (analog
der Ambulanzstatistik Stufe I ).

Kontakte

Tab. 86 Anlass des Kontaktes

n Spalten% n Spalten% n % A

Regularer Besuch . 147 955 4259 i 116 93,5 4161 813
Konsil b 40 312 6,0 48 0,9
Notfal ® s 5 [Tua
Stationdre Entlassung 1 0,6 282 5,4 8 6,5 425 83
| Anderer Anlass 0 321 6,1 0 427 83
Gesamt 154 100 5254 100 129 100 5118 100

Tab. 87 Haufigkeit der Kontakte

nxs

1 12;2 313 - 7 4 105 281 19,2
2 19,5 174 12,0 & 15,8 234 16,0
3 11 26,8 292 20,2 12 31,6 305 20,8
4 a3y W Wi Tl NME B A
el 4 a8 | 35 . 53 3 79 345 236
Mittelwert BAg = 36 33 35

.158




14.3 Erganzung in der Ambulanzstatistik 2006

Haufigkeit bestimmter Untersuchungen

100 - — A
e
90 - . !
80 - ' - = Grake/Gewicht
|l Lungenfunktion
|1 Mikrobiologie
70 & i L Ll
60 : = E o
5o : - : : L , . |
1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006
Abb. 84 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen requldren Kontakten
{alle Ambulanzen)
100
90
80 [= GroRe/Gewicht
= Lungenfunktion
" | Mikrobiologie

70

50 - = L = - : = ; : |
1996 1997 1958 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006

Abb. 85 Haufigkeit bestimmter Untersuchungen bei allen requidren Kontakten {Ambulanz XYZ)
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Direkter Vergleich der jeweiligen Einrichtung gegen alle anderen Ambulanzen
fiir jeden der drei Parameter getrennt.

Hithan

1996 1997 1998 1999 2000 2001 2005
Abb. 86 Vergleich Haufigkeit Grolie/Gewmht

100
%9
)
97
%
%5
a4

B alle anderen
= Ambulanz KYI_I

105 |
100 A—

85‘-.I Ii
7

1996 1997 1998 1993 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006
Abb. 87 Vergleich Haufigkeit Lungenfunktion

[™ alle anderen
] Ambulanzl)ﬁ’.l

1054 e ——

¥ alle anderen [
Il ' ‘ I g

1996 1997 1998 1939 2000 2003 2004 2005 2006

Abb. 88 Vergleich Haufigkeit Mikrobiologie
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14.3 Erganzung in der Ambulanzstatistik 2006

Diabetes mellitus

0
MH— ——
20 = = - —e— < 10 Jahre
L. i . —=— 11-17 |ahre
i »=1§ Jahre
10 - o = :
Sl B e s e——
o= PULTS: D ; x - —
1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006
Abb. 89 Anteil Patienten mit Diabetes mellitus (alle Ambulanzen)
30
B P =
0 . = 1 ~—e— < 10 Jahre
151 —s—11-17 Jahre
— o »=18 Jahre
L — e —— - r—
S —
'_,_,_,-l—-—-_——i-___._

= i — T T T 1

1396 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006

Abb. 90 Anteil Patienten mit Diabetes mellitus (Ambulanzen XYZ)

oGTT

Tab. 88 oGTT bei Patienten ab 10 Jahre ohne Diabetes mellitus fiir die jahre 2005 und 2006

PR ST S T §~ wid
davonmito6T 4 36 ls 31 B 80 30
> -- - -
ZahlF E 163 E E
d 15 55 355 7 14 67 2w
davonmitoGlT 4 77 & » 6 & 83 2
davenoGMTnormal 3 75 54 66 | 57 8
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14 Anhang

Pravalenz verschiedener Keime

Tab. 83 Pravalenz verschiedener Keime im Jahr 2006 alle Ambulanzen

Alle Ambulsnaes

0-5 141% 52%
6-11 328% 287%
12-17 53,9% 43,2%
>18 7% 63.8%
Gesamt = féq—% B3 % =

= LS i
—DAS ="
A% s3%
~ 489% 31%
_63% 4%

Tab. 90 Pravalenz verschiedener Keime im Jahr 2006 Ambulanz XYZ

0-5 154% 58% 579% ]
6-11 LR 36% B2% 31%
1217 | 498% 398% 561% 48%
>18 762% - 66,7% 47.3%  Ba%
Gesamt W% Ssa%  aa% 4%
Tab. 91 Pravalenz verschiedener Keime im |ahr 2006 alle Ambulanzen

0-5 ) 38% _ 338% 8.1%
6-11 74:},@? - 134% 29,8%* 7 _ '46,1;
13-17 1,0% 12,9% 13.8% 310%
>18 N 356 | ' 11I 5,4% 29%
- Tu% men e s

Tab.92 Pravalenz verschiedener Keime im Jahr 2006 Ambulanz XYZ

Bimbmadane ¥%7

6-11
12-17
>18
Gesamt

162

- 39%

- i,7 % 12,9%
1,2% 131%

 34% 10,8%

_20% 11,2%

294% 46,5%
_ 134% - 308%
56% 41.8%
168% - 420%



14.3 Erganzung in der Ambulanzstatistik 2006

14.3.2 Verlauf der Erkrankung Stufe Il

BMI aller Jungen verglichen mit Perzentilen Gesunder

25,0 =
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BodyMass-Index (kg/m2)
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5 & 7 8 9 10111213 14 15 26 17 18
ALTER
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-

Abb. 12 BMI Jungen verglichen mit Perzentilen Gesunder (alle Ambulanzen)

BMI der jungen der Ambulanz XYZ verglichen mit Perzentilen Gesunder

250
25
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1759 I
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15
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10.0=

I B I R e e R N N R P |
2 3 4 56 7 B 9 101113213 14151617 18

ALTER

Abb. 1b BMI Jungen verglichen mit Perzentilen Gesunder {Ambulanz XYZ)
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BMI aller Madchen verglichen mit Perzentilen Gesunder
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Abb. 2a BMI Madchen verglichen mit Perzentilen Gesunder {alle Ambulanzen)

BMI der Madchen der Ambulanz XYZ verglichen mit Perzentilen Gesunder
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Abb. 2b BMI Madchen verglichen mit Perzentilen Gesunder (Ambulanz XYZ)
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14.3 Ergdnzung in der Ambulanzstatistik 2006 14

BMI aller Jungen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten
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Abb.3a BMI Jungen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten (alle Ambulanzen)

BMI der Jungen der Ambulanz XYZ verglichen mit Perzentilen CF-Patienten
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Abb. 3b BMI Jungen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten (Ambulanz XYZ)
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BMI aller Madchen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten
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Abb. 4a BMI Madchen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten (alle Ambulanzen)

BMI der Madchen der Ambulanz XYZ verglichen mit Perzentilen CF-Patienten
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Abb. 4b BMI Madchen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten {Ambulanz XYZ)
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14.3 Erganzung in der Ambulanzstatistik 2006 14

FEV, aller Jungen verglichen mit Perzentiien CF-Patienten
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Abb.5a FEV Jungen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten (alie Ambulanzen)

FEV, aller Madchen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten
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Abb.5b FEV, Madchen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten (alle Ambutanzen)
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FEV, aller Jungen der Ambulanz XYZ verglichen mit Perzentilen CF-Patienten
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Abb. 6a FEV, Jungen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten (Ambulanz XYZ)

FEV, aller Madchen der Ambulanz XYZ verglichen mit Perzentilen CF-Patienten
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Abb. 6b FEV, Miadchen verglichen mit Perzentilen CF-Patienten (Ambulanz XYZ)
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14.4 Information Neuentwicklung Computersoftware

14.4 Information Neuentwicklung Computersoftware

M. Schlangen

Im Jahr 1995 wurde das Qualititssicherungsverfahren Mukoviszidose bun-
desweit implementiert. Seit 2005 wird von ca. go CF-Ambulanzen pro Jahr
der Status von ca. 5.000 Patienten gemeldet, insgesamt sind etwa 7.000 Pa-
tienten erfasst. Die Dokumentation erfolgt mit Hilfe der Software CFAS.

Innovative Ansitze im Qualititsmanagement sowie neue Anforderungen
an die Registerfunktion erfordern nun eine inhaltliche und funktionelle
Uberarbeitung des Systems. 2005 wurde eine Arbeitsgruppe beaufiragt,
eine Voranalyse beziiglich dieser Anforderungen zu erstellen. Daraus ergab
sich die Erstellung eines umfangreichen Pflichtenheftes. Gewiinscht wird
eine Ambulanzsoftware mit erheblich besseren Serviceleistungen. Beson-
derer Schwerpunkt wird hier auf die komfortable Erstellung von Arztbrie-
fen, Formularen und Bescheinigungen, auf die Ubernahme von Daten aus
Sub-Systemen (evtl. Administration, Labor und Lungenfunktion) und die
automatische Erstellung von Standardausgaben wie Listen, Tabellen, Gra-
fiken, Patientenverlidufen, Medikation etc. fiir die unmittelbare Versorgung
der Patienten vor Ort, gelegt (Kurzversion des Pflichtenheftes kann in der
Geschiftsstelle abgefragt werden).

Anfang 2007 wurde eine Ausschreibung gestartet. Insgesamt haben sich
fiinf Unternehmen in der Geschiftsstelle vorgestellt. Vier Unternehmen
wurden eingeladen, sich Vertretern der Arbeitsgruppe zu prisentieren.
Nach den Kriterien:

1. Unternehmen (Mitarbeiteranzahl, Griindungsjahr);

2. Referenzprojekte (d. h. Erfahrung mit Schnittstellen zu KIS,
Laborsystemen, LuFu};

3. Realisierungsvorschlige der im Pflichtenheft
aufgefiithrten Anforderungen;

4. Umsetzung;

5. Organisation Hotline, Wartung, Schulung und

6. Kosten,

wurde ein Ranking durchgefiihrt und das fiir unsere Zwecke beste Unter-
nehmen identifiziert. Die aktuelle Arbeitsgruppe besteht aus Frau I. Berg-
mann, Herrn Dr. R. Fischer, Herrn Dr. L. Nihrlich, Frau Dr. Chr. Smaczny,
Herm P. Wenzlaff und Frau Dr. B. Wiedemann, die mit sehr groffem En-
gagement an der Neukonzeptionisierung arbeiten. Realisiert wird dieses
Konzept durch die Firma axaris software & systeme GmbH, Ulm.
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14 Anhang

Arbeitsgruppe und Unternehmen arbeiten intensiv zusammen. Gemein-
sam konnte bereits ein Detailkonzept erstellt und somit ein wichtiger Mi-
lestone erreicht werden.

Geplant ist bereits im Herbst eine Betaversion testen zu kénnen, so dass
die neue Ambulanzsoftware bereits im Sommer 2008 in den meisten Am-
bulanzen zur Verfiigung stehen kénnte. Fiir diese vollig neu entwickelte
Software wird nun auch ein neuer Name gesucht. Vorschlige werden in der
Geschiiftsstelle gerne bis zum 30.1.2008 entgegengenommen!
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Abkiirzungsverzeichnis

ABPA
AGAM

AK

B. cepacia
BMI

CF

CFAS

CFTR

Cl

Crg

DNA

ECFS

FEV,

Fam

H. infl uenzae
196G

L5G

MEF,
MRSA
oGTT
ORSA

P aeruginosa
PDCA

PEG

as

S

S. aureus
vC

Allergische Bronchopulmonale Aspergillose
Arbeitsgemeinschaft der Arzte im Mukoviszidose e V.
Arbeitskreis

Burkholderia cepacia

Body Mass Index

Cystische Fibrose (Mukoviszidase)

CF Ambulanzsystem

Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
Konfi denzintervall {confi dence interval)

Cystic Fibrosis Questionnaire
Desoxyribonucleinsdure

European Cystic Fibrosis Society
Einsekundenkapazitat

Forschungsgemeinschaft Mukoviszidose

Hdmophilus infl uenzae

Immunglobulin 6

Langen-Soll-Gewicht

Maximaler exspiratorischer Fluss bej 25 % der Vitalkapazitat
Methicillin-resistenter Staphylococcus aureus

oraler Glukosetoleranztest

Oxacillin-resistenter Staphylococcus aureus
Pseudomonas aeruginosa

Plan Do Check Act

Perkutane endoskopische Gastrostomie
Qualitatssicherung

Standardabweichung (standard deviation)
Staphylococcus aureus

Vitalkapazitat

Eine Erklarung der einzelnen Mutationen im CFTR-Gen kann unter
http://www.genet.sickkids.on.ca/cftr/SearchPage.html abgerufen werden,
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B Ben |I'nmu|q in der Mukoviszidose-Versorgung als Modellprojek

fur alle deutschen Einrichtungen
B Neues zum Erndhrungsstatus bei Mukoviszidose

Qualitatssicherung in der Mukoviszidose-Behandlung

Muikoyiszudose st die hiuhgste angeborene Stoftwechselirankbei in unserer Bevalkering
[edes labr koammsen in Deufschiand rend 300 Kinder mit Mukoviszidose ur Welt, Bund 8000
fancer, jugendliche vnd junge Ereeachsene leben n Deutschiand mit des Erankhelt, dee vor
alsem aurch chronischen Husten, schwere Lungenentnindungen, Verdauingsstarungen
und Untergewicht gekennzeichnet isL. Es gilbt Behandlunysansdtze, mit denen die Prognass
der hisher unbeilbaren Krankbeit in den letrten Jahren erbeblich gebessert werden kannte

Krankengyminastik, Inhalationsbehanibung und dverse medikamentose [I'-,-r'||:||:-'|

L Secherdir] und Steigerung der Befandlungsoualitat b das rentrale Sel des Proselbe
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