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Wissenschaftlicher Beirat
»Qualitdtssicherung Mukoviszidose*:
Tatigkeitsbericht 2008

M. Stern

Um unseren Zielen der kontinuierlichen Verbesserung der Versorgungsqualitit,
der Lebensqualitit und der Lebenserwartung der Patienten mit Mukoviszidose
niher zu kommen, haben wir das Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose”
im Jahr 2008 inhaltlich und formal weiterentwickelt. Der Berichtsband 2008
bleibt in schlanker Form erhalten. Die vorgelegten Daten (Stichtag 01.06.2009)
umfassen 93 Einrichtungen (davon 60 zertifiziert, Stand 2007), die 7.644 Pa-
tienten mit Mukoviszidose betreuen. Diese Gesamtzahl ist weiter angestiegen. Fiir
die vorliegende Auswertung konnten Verlaufsbogen von 5.147 Patienten heran-
gezogen werden. Es ergibt sich bereits eine vorlaufige Riicklaufrate von 84 %. Fiir
das Vorjahr 2007 ergab sich durch Nachmeldungen eine Reprisentativitit von
ebenfalls 84 %.

Der geschiftsfiihrende Beirat hat sich im Jahr 2008 zusammen mit dem wis-
senschaftlichen Beirat in Hannover getroffen. Zusitzlich fanden zwei Telefon-
konferenzen statt. Besondere Aktivititen im Jahr 2008 waren die Einfithrung
der neuen Software MUKO.dok, die Weiterentwicklung der Betroffenensicht (Pa-
tientenbefragung), Fortfithrung der Spezialprojekte ,Benchmarking” und Offen-
sive ,Fit fiir's Leben® sowie die Griindung des neuen Beirats , Therapieforde-
rung und Qualitit“ (TFQ) mit der konstituierenden Sitzung am 28.10.2008. Die-
ser TFQ-Beirat 16st die alten Beirite ab und hat seine Arbeit inzwischen aufge-
nommen. Die verschiedenen Arbeitsbereiche (Qualititsmanagement — Struktur-,
Prozess-, Ergebnisqualitit, Zertifizierung, Register, Muko.dok, neue Versorgungs-

_formen/neue Vertragsformen, Neugeborenenscreening, Offensive, Patienten-
orientierung/patientenrelevante Ziele) werden in kleinen Arbeitsgruppen vorbe-
reitet. Die Ergebnisse werden dem TFQ-Beirat regelmifig berichtet. Das fiinf-
kopfige Steuerungsgremium (derzeit Fr. Schliiter, Fr. Dr. Smaczny, Herr Kruip,
Herr Dr. Reimann, Herr Prof. Dr. Stern) {ibernimmt Anleitung und Koordinati-
on. Der TFQ-Beirat wird anstehende Entscheidungen ziigig und flexibel treffen
und die laufende Anpassung des Projekts an die sich wandelnden Erfordernisse
(Zertifizierung, kontinuierliche Qualititsverbesserung) leisten.
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Einen besonderen Meilenstein stellt die Einfithrung der neuen Software
MUKO.dok seit April 2008 dar. Alle interessierten Einrichtungen erhalten das
Programm (Kooperation Fa. Axaris, Ulm und Arbeitsgruppe ,, Web-basierte Da-
tenerfassung™) kostenlos, dazu gehoren auch Einfithrungsschulung und Hotline.
Die Software ist in der Lage, Stufe I und Stufe II sowie auch das Projekt ,,Bench-
marking® zu integrieren, gesonderte Registermeldungen entfallen. Vielerlei Mog-
lichkeiten werden bereitgestellt: Rezeptausdruck, Arztbriefe, Bescheinigungen,
Bearbeitung von Nachfragen (Queries), vollstindige Therapieerfassung (IFAP), -
Erstellung von Patienten-Schnellstatus und Verlaufsdarstellung ausgewihlter Pa-
rameter fiir Team-Besprechungen, fiir die Offensive , Fit fiir’s Leben® und fiir die
individuelle Fall-Darstellung. Auch ein Ernidhrungsmodul ist enthalten. Nach
Uberwindung der Anfangsschwierigkeiten arbeitet das System jetzt reibungslos
und steht zur Ubernahme durch weitere Einrichtungen zur Verfiigung.

Es wurden vier Newsletters herausgebracht, die die Aspekte Inhouse-Schu-
lung, Europiische CF-Internet-Adressen, MUKO.dok, Benchmarking und Offen-
sive ,Fit fiir’s Leben® thematisieren. Sie sind auf Anfrage beim ZQ Hannover er-
haltlich. - ]

Seit dem 01.04.2008 wurde die ,Benchmarking“-Gruppe auf insgesamt
22 Einrichtungen (2.200 Patienten) erweitert. Es wurde eine Nord- und eine
Stidgruppe gegriindet, um das praktische Lernen von den Besten wirksam um-
zusetzen. Als spezielle Fragestellungen werden die Pseudomonas-wirksame Anti-
biotika-Therapie, die ABPA-Diagnostik und die Therapie bei Diabetes melli-
tus bearbeitet. Die erwachsenen Patienten sind in der neuen ,Benchmarking“-
Gruppe jetzt zahlreich vertreten. Die Offensive ,Fit fiir’s Leben® hat ihre Arbeit
mit derzeit 48 Patienten intensiv aufgenommen. Erste Zwischenergebnisse sehen
glinstig aus.

Die internationale Kooperation hat auch fiir das Jahr 2008 wieder einen se-
paraten Berichtsband fiir Osterreich gezeitigt. Verhandlungen wurden mit der
deutschsprachigen Schweiz und mit der Tschechischen Republik aufgenommen.
Die Mitarbeit in der ECFS-Arbeitsgruppe ,Definitionen” und im Steuerungs-
komitee des ECFS-Registers wurde erfolgreich fortgefiihrt. Hier wurden jetzt
die wichtigsten Instrumente zur Erhebung und Auswertung bereitgestellt (siehe
www.ecfregistry.eu). Daten konnen sowohl ambulanzweise als auch konglome-
riert aus den bestehenden nationalen CF-Registern unter Beachtung des Daten-
schutzes und des europiischen Rechts aufgenommen werden.

Das Jahr 2008 hat die zentrale Publikation von Hirche et al. “Statistical li-
mitations of percent ideal body weight ..” J Cystic Fibrosis 2009; doi:10.1016/
J.jcf.2009.03.004 erbracht. Weitere Publikationen werden demniichst folgen. Aus-
fithrlich wurde unser Projekt in verschiedenen Symposien der 31. European
Cystic Fibrosis Conference in Prag diskutiert (Qualititsindikatoren und Pa-
tientenzufriedenheit, Europiische Registerdaten, Lebensqualitit in Registern,
Qualititsverbesserung und Benchmarking). Auf der 11. Deutschen Mukovis-
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zidose-Tagung in Wiirzburg stand das Projekt im Rahmen des Hauptthemas
»Klinische Versorgungsqualitidt: Wunschdenken und Realitdt™ sowie im Rahmen
des Seminars ,Kontinuierliche Qualititsverbesserung in Deutschland“ im Zen-
trum des Interesses.

Das Projekt ,,Qualititssicherung Mukoviszidose hat sich im Jahr 2008 inhalt-
lich und formal gewandelt. Programmatisch stehen Kontinuitit der Arbeit und
Wiedererkennbarkeit der Berichte im Vordergrund. Einen besonderen Akzent er-
hilt die Balance im Umgang der beteiligten Gruppen mit dem gemeinsamen Ziel
der kontinuierlichen Qualititsverbesserung. Jetzt ist es an der Zeit, neue Ideen
einzubringen (z.B. Patientenorientierung, Patientenbefragung, Ausweitung des
Benchmarkings, Optimierung von Verlaufsbeschreibungen, Verstirkung der in-
ternationalen Kooperation).

Unser aller herzlicher Dank gilt allen Teilnehmern, allen Beiratsmitgliedern des
wissenschaftlichen und geschiifisfihrenden Beirats sowie dem Mukoviszidose e. V.
und der Christiane Herzog Stiftung fiir ihre stetige ideelle und materielle Hilfe und
Unterstiitzung.
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Liste der beteiligten Ambulanzen

M. Schlangen

Seit dem 1. September 2008 ersetzt der Beirat fiir Therapieférderung und Qua-
litdt die bisherigen Beirite geschiftsfithrender Beirat QS-Projekt, wissenschaft-
licher Beirat QS-Projekt und Strukturkommission. Seitdem der TFQ-Beirat ab
16. Juni 2009 seine Arbeit aufnehmen konnte, wird das Zertifizierungsverfahren
neu geregelt. Im Jahr 2008 hat das Zertifizierungsverfahren daher ausgesetzt.
Tabelle 2.1 zeigt die zertifizierten Ambulanzen auf der Grundlage 2007.

Mit Beginn 2010 wird das neue Zertifizierungsverfahren eingefithrt sein.

Tab. 2.1: Beteiligte Einrichtungen 2007, fiir die bis zum 15.6.2008 Daten vorlagen
W zertifiziertes Zentrum fitr Kinder und Jugendliche
v ¥ zertifiziertes Zentrum fiir Erwachsene

Y zertifizierte Ambulanz

ot Haus  Abteilung .

Aachen Aachener Mukoviszidose-Ambulanz

\ 4 * fiir Kinder und Jugendliche {AMAK)

Aachen  Luisenhospital Mukoviszidose-Ambulanz fiir

\ 44 Erwachsene

Aalen Ostalb-Klinikum Klinik fiir Kinder- und Jugend-

p medizin

Aue ~ HELIOS Klinikum Aue Klinik fiir Kinder- und Jugend-
heilkunde

Augsburg Josefinum, Krankenhaus fiir Kinder

und Jugendliche

Bad Saarow Humaine Klinikum Bad Saarow Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Bsriin HELIOS Klinikum Berlin-Buch L. Klinik fiir Kinderheilkunde

\ 4 und jugendmedizin



Berlin
Berlin
B\i;lefeld
Bochum
Bochum
Bgdenheim

Bonn
Brandenburg

Bremen
)

\4

Bremen
Chemnitz

Cottbus

Datteln
Dresden
L)

@seldorf

@rt

ELlangen

A 4

Er.langen
Essen

B;sen
\ 4
Esslingen

Fr.ankfurt
L4

Frankfurt
&l

\ A4

HELIOS Klinikum Emil von Behring,
Standort Campus Benjamin Franklin

Sana Klinikum Lichtenberg
Ev. Krankenhaus Bielefeld gGmbH

Berufsgenossenschaftiiches Klinikum Berg-
mannsheil - Universitatsklinik

Ruhr-Universitat Bochum
Praxis fiir Pédiatrie und Allergologie

Rheinische Friedrich-Wilhelms-Universitat
Stadt. Klinikum Brandenburg GmbH

Prof. Hess-Kinderklinik,
Klinikum Bremen-Mitte gémbH

Zentralkrankenhaus ,Links der Weser“
Klinikum Chemnitz gémbH

Carl-Thiem-Klinikum Cottbus

Vestische Kinderklinik Dattein
Carl-Gustav-Carus-Klinikum

Universitatsklinikum Diisseldorf,
Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin

HELIOS Klinikim Erfurt GmbH

Friedrich-Alexander-Universitit
Erlangen-Niirnberg

Friedrich-Alexander-Universitat
Erlangen-Niimberg

Ruhrlandklinik Essen
Universitdtsklinikum Essen

Stadtische Kliniken Esslingen/Neckar

Ktinikum der Johann Wolfgang
Goethe-Universitét,
Zentrum fiir Kinder- und Jugendmedizin

Klinikum der Johann Wolfgang
Goethe-Universitit

Kapitel 2

Klinik fiir Padiatrische Pneumolo-
gie/Christiane Herzog Zentrum

Klinik fijr Kinder- und Jugend-
medizin Lindenhof

Kinderzentrum
Pneumologische Klinik

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Zentrum fiir Kinderheilkunde
Kinderklinik
CF-Ambulanz

Kinderklinik

Klinik fiir Kinder und Jugend-
medizin

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Klinik und Poliklinik fiir
Kinderheilkunde

Abteilung padiatrische Pneumo-
logie

Klinik fir Kinder- und jugend-
medizin

Klinik mit Poliklinik fiir Kinder
und Jugendliche

Medizinische Klinik ] mit Poliklinik

Zentrum fiir Pneumologie
und Thoraxchirurgie

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Klinik fir Kinder und Jugendliche
Mukoviszidose-Zentrum

Pneumologie/Allergologie
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Frankfurt /Oder
Fr.eibL_lrg
Yy
Freiburg

A\ 4

Gerlingen

Gi.eBen
L 4
Géttingen

Greifswald

Hagen

Halle/Saale
A4

Hgll@aale
\ 4
Hamburg

Hgnnover

Hannover
Hfidelberg

A\ 4
Heidelberg/Rohr-
Yy
Heilbroann

Homburg/Saar
Hgmburngaar
Jena

\ 4

Karlsruhe

Karlsruhe
)

Kassel

‘ Klinikum Frankfurt (Oder) GmbH

Universitatsklinikum Freiburg
Universitatskinderklinik
Klinik Schillerhthe

Medizinische Klinik Il

Universitﬁtsklinikufr;
Giefien und Marburg

Georg-August-Universitdt Gittingen

Ernst-Moritz-Amdt-Universitét
(Mitglied des Mukoviszidose-Zentrums
Mecklenburg-Vorpommern)

Allgemeines Krankenhaus
Martin-Luther-Universitit, Klintkum Krélbwitz

Martin-Luther-Universitat, Klinikum Kréllwitz
Kinder- und Jugendérztliche Gemeinschafts-
praxis

Kinderklinik der MHH

Medizinische Hochschule Hannover

Universitdtsklinikum Heidelberg

- Thoraxklinik der LVA Baden

Kinderklinik Heilbronn

Medizinische Universitatsklinik
Homburg

Universitatsklinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Friedrich Schiller-Universitdtsklinikum Jena

Kinder- und Jugendérzte
Stadtisches Klinikum Karlsruhe GmbH

Kinderkrankenhaus

Kinderzentrum

Abteilung Pneumologie

Ambulanz fiir Allergologie und
Pneumologie

Pneumologie/Allergologie/
Umweltmedizin

Zentrum fiir lnnere Medizin, Muko-
viszidose-Ambulanz fiir Erwachsene

Padiatrische Pneumologie und
Allergologie

Kinderklinik und Poliklinik

Klinik und Poliklinik fiir
Kinder- und Jugendmedizin

Kinderklinik
Klinikum fiir Kinderheilkunde

Zentrum fiir Innere Medizin
CF-Zentrum Altona (Ambulanz)
Abt. Pad. Pneumologie - OE 6710
CF-Ambulanz OE 6870

Kinderheilkunde lil, P4d. Pneumolo-
gie und Infektiologie

Abteilung Innere Medizin -
Preumologie

Innere Medizin

Padiatrische Gastroenterologie
Klinik féir Kinder- und Jugend-
medizin

Karlstrafie
Kinderklinik

Park Schanfeld
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Kiel
A4
Kiel

Kirchzarten
Kotn

14
Krefeld

i.\e.l}azlg

M&deburg
Magdeburg
Mainz

-

Mannheim
Mechernich

Memmingen
Miinchen

M.(inchen
A 4

M‘Uncllen
\ A4
Miinster

Miinster
[

Neubrandenburg

Offenburg
@enburg

Osnabriick

Klinikum Kempten-Oberallgdu GmbH
Stédtisches Krankenhaus Kiel GmbH

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein
Campus Kiel

Kinderarztpraxis
Klinikum der Universitét zu Kéln

Stadt. Krankenanstalten
Medizinische Klinik | der Universitat Leipzig

Universitdtsklinik und Poliklinik fiir Kinder
und Jugendliche

Otto v. Guericke Universitat,
Med. Fakultst

Otto v. Guericke Universitit,
Med. Fakultst

Universititskinderklinik

Schwerpunktpraxis fiir Kinderpneumologie
Kireiskrankenhaus Mechernich

Klinikum Memmingen
Kinderklinik der TU

Klinlkum der Universitdt Miinchen,
Dr. von Haunersches Kinderspital

Klinikum Innenstadt der LMU
Clemenshospital GmbH
Universitatsklinikum Miinster

Dietrich Bonhoeffer Klinikum
Neubrandenburg

(Mitglied des Mukoviszidose-Zentrums
Mecklenburg-Vorpommern}

Klinikum Offenburg
Klinikum Oldenburg

Kinderhospital Osnabriick

Kapitel 2

Abt, fiir Kinderheilkunde und
Jugendmedizin, Neonatologie

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Mukoviszidose-Ambulanz filr
Erwachsene

Kinderklinik

Kinderklinik
Abteilung Pneumologie

CF-Ambulanz
Zentrum fiir Kinderheilkunde

Abt, Pulmonologie und Intensiv-
medizin

Mukoviszidose-Ambulanz

Max-Joseph-Strafie

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

CF-Ambulanz
Miinchen-Schwabing
Christiane-Herzog-Ambulanz

Zentrum fiir erwachsene
Mukoviszidose-Patienten

Klinik fiir Kinder- und jugend-
medizin

Kinderpoliklinik

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Kinderklinik

Padiatrische Pneumologie und
Allergologle



Liste der beteiligten Ambulanzen

Passau

9,
Plauen

)
Potsdam

9,
Ravensburg
ngensburg
Rostock

-

v

Schwerin

Siegen
Solingen
St.uttgart
A 4

Suhl
Trier

Tlibmgen

Ulm
Vechta
W.angen

Wiesbaden
Wilhelmshaven
Worms

)

Wiirzburg
Zwickau

Kinderklinik Dritter Orden
Humaine-Vogtland-Klinikum Plauen
Klintkum Ernst v. Bergmann
Oberschwabenklinik

Klinik St. Hedwig

Universitatskinder- und Jugendklinik

HELIOS Kliniken Schwerin
(Mitglied des Mukoviszidose-Zentrums
Mecklenburg-Vorpommern}

DRK-Kinderklinik Siegen
Stadtisches Klinikum Solingen
Olgahospital - Kinderklinik

Kinderarztpraxis/Allergologie
Mutterhaus der Berromaerinnen

Universitatsklinik fiir Kinder- und
Jugendliche

* Universitatskinderklinik Ulm

St.-Marienhospital
Fachkliniken Wangen GmbH

Stiftung Deutsche Klinik fir Diagnostik GmbH

Reinhard-Nieter-Krankenhaus
Klinikum Worms gGmbH

~ Universitits-Kinderklinik
Heinrich-Braun-Klinikum Zwickau GmbH

Zentrum fiir Kinder und Jugend-
liche

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Klinik fiir Kinder und Jugendliche

Abt. fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin
Poliklinik

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Padiatrie

Klinik fiir Kinder l_md ]ugemiiche uf

Padiatrisches Zentrum

Allergologie

Kinder- und Jugendmedizin und
Innere Medizin |

Abteilung |

Mukoviszidose-Ambulanz
Kinderabteilung

Medizinische Klinik fiir Atemwegs-
erkrankungen

Fachbereich Kinderheilkunde
Kinderklinik

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin

Mukoviszidose-Ambulanz
Kinderzentrum
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Tab. 2.2: Beteiligte Einrichtungen 2007, fiir die bis zum 15.6.2008 noch keine Daten vorlagen

Borkum

Borkum
Coswig

Freiburg

Karlsruhe
Karlsruhe
Koln

Litbeck

Ludwigshafen/
Rhein

Mannheim
Neuruppin
Pforzheim
St. Augustin

Wangen

" Nordseeklinik Borkum der LVA Rheinprovinz

~ Reha-Klinik Borkum Riff

Fachkrankenhaus Coswig

Universitﬁts-kinderklinik

~ Arztpraxis fils .IClnﬁ-er und Jugendliche

Kinderarztpraxis
Kinderkrankenhaus Kéln Riehl

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein

Campus Litbeck
St. Annastiftskrankenhaus

Klinikum Mannheim

Ruppiner Krankenhaus

Stéa-ti;c-hes Kliniku.rr.l-l;f(;rzheirn
Asklepios-KinderklinTk
(St Augustn)
Fachkliniken Wangen GmbH

Allergologie/Sozialmedizin -
Rehabilitationswesen

Zentrum fiir Pneumologie und
Thoraxchirurgie

Ambulanz fiir Allergologie,
Pneumologie und Mukoviszidose

Saarlandstrae
Rheinstrate

Neonat. und péd. Intensivstation
E2

Klinik fiir Kindet- und Jugend-
medizin

Klinik fiir Kinder- und Jugend-
medizin
Kinderklinik Haus 2

Kinderklinik

CF-Ambulanz

Kinderklinik-ﬁir Atemwegs-
erkrankungen und Allergien
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Kurziibersicht CF Deutschland 2008

P. Wenzlaff

Datenquelle

Datenstand
Beteiligte Einrichtungen -

Beteiligte Patienten

Verweigerer bzw. noch
nicht eingewilligt

Basisdatensitze

Verlaufsdatensdtze

(Die Anzahl fiir die jahr-
génge dndert sich, da feh-
lende Verlaufsdatensatze
kontinuierlich nacherhoben
und gegebenenfalls auch
korrigiert werdeni)

Daten, entsprechend den iibermittelten Datensatzen fiir den
Beobachtungszeitraum 01,01.2008 bis 31.12.2008

15.06.2009
93 {mit Basis- und Verlaufsdatensatzen beteiligt)

7.644 einschlieflich 743 bis 31.12.2008 verstorbene Patienten
(darunter 79 nach Tx verstorben), davon

3.951 mannlich (51,7 %)

3.693 weiblich (48,3 %)

264 Patienten (3,4 %) — ab Kapitel 4.3 erfolgen die Auswertungen nur fiir
die 7.380 Patienten, die Ihr Einverstédndnis erklart haben

10.680, davon
1.700 Doppelmeldungen
378 Dreifachmeldungen
62 Vierfachmeldungen
6 Hinffachmeldungen
2 Sechsfachmeldungen

1995: 2.567 ' 2004: 4.662
1996: 3.104 2005: 4.958
1997: 3.507 2006: 5.125
1998: 3.838 2007: 5.220
1999: 3.875 2008: 5.334
2000: 4.002

= 5.147 Patienten

AN | RAEA (d. h. ohne Mehrfachmeldungen)

2002: 4.290
2003: 4.460
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Geburten 1995 - 2008*

(im ersten Lebensjahr
CF diagnostiziert)

Todesfille*

Kapitel 3

1995: 94 Neudiagnosen 1995: 201
1996: 109 insgesamt* 1996: 206
1997: 145 1997: 252
1998: 121 1998: 267
1999: 125 1999: 241
2000: 104 2000: 250
2001: 95 2001; 199
2002: 89 2002: 180
2003: 85 2003: 145
2004: 95 2004: 188
2005:; 91 2005: 176
2006: 101 2006: 183
2007; 78 2007: 166
2008: 57 - 2008: 119
1995: 33
1996: 47
1997: 58
1998: 59
1999: 56
2000: 41
2001: 50
2002: 54
2003: 57
2004: 53
2005: 73
2006: 63
2007: 51
2008: 46

*Die Anzahl filr die Jahrgénge in den verschiedenen Rubriken indert sich, da fehlende Verlaufsdatensitze
kentinuierlich nacherhoben und gegebenenfalls auch korrigiert werden!

Insgesamt zur
Transplantation
abgegeben

{hohere Zahlen auf-
grund von Nacherhe-
bungen und geénderter
Dokumentation)

370 Patienten (davon 79 nach Tx verstorben),
davon
330 LungenTx
16 leberTx
8 Leber + Lungen Tx
1 Weitere Organe Tx
12 Weitere Organe + Lungen Tx
3 Weitere Organe + Leber Tx
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P. Wenzlaff

4.1 STRUKTUR DER VERSORGUNG IN 2008

Fiir das Jahr 2008 beteiligten sich bis Juni 2008 insgesamt 93 Einrichtungen am
Projekt ,Qualititssicherung Mukoviszidose®™ Da in einigen Stidten/Regionen
zwei bzw. drei CF-Ambulanzen in Kooperationsstrukturen ihre (gemeinsamen)
Patienten unter einer gemeinsamen Ambulanznummer dokumentieren, werden
in der nachfolgenden Auswertung Ergebnisse einiger Einrichtungen zusammen-
gefasst betrachtet.

Die Analysen zur Ergebnisqualitit werden zum Teil getrennt fiir Einrich-
tungen mit weniger als 50 Patienten (Typ A) und fiir Einrichtungen ab 50 Pa-
tienten {Typ B) vorgenommen. 52 Einrichtungen (Typ A) betreuen weniger als
50 Mukoviszidose-Patienten und 41 Einrichtungen (Typ B) betreuen 50 und
mehr Patienten.

— 3.000
- 2.500
. 5
¥ 2000 2
b= n s
ot -—t
z : &
= - 1500 3
B . 2
- [
£= - ~
E E 1.000 =
o L
= -~ 500 "

<11 1120 2130 31-40 4150 5160 61-70 71-80 81-90 91-100 >100
Kliniktyp (Anzahl der CF-Patienten 2008)

Abb. 4.1: Zahl der in 2008 dokumentierten Patienten in den Einrichtungen
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Die Abbildung 4.1 basiert auf Daten tatsichlich dokumentierter Patienten in
2008, wihrend die Einteilung in Typ-A- und Typ-B-Kliniken nach den betreuten
Patienten vorgenommen wurde.

Die Typ-A-Einrichtungen betreuen 21,9% aller CF-Patienten, die Typ-B-
Einrichtungen 78,1 %. Die hichste Zahl der CF-Patienten, die in 2008 in einer
Klinik versorgt wurde, betrigt 371. Von den erwachsenen Patienten wurden im
Jahr 2008 38,6% in 16 Einrichtungen unterschiedlicher Grofle fiir ausschlieR-
lich erwachsene CF-Patienten betreut. 59,5 % der erwachsenen Patienten wurden
in pédiatrischen Einrichtungen und 1,9% in einer gemischten Einrichtung be-
treut. In mehreren (=21) pidiatrischen Einrichtungen waren in 2008 50% und
mehr der CF-Patienten erwachsen (davon versorgten 11 Einrichtungen weniger
als 20 CE-Patienten). In 2008 wurden 61,2 % aller CF-Patienten in Universitits-
kliniken betreut.

4.2 ALTERSSTRUKTUR DER PATIENTEN

Seit 2005 wird die Altersstruktur fiir alle im jeweiligen Jahrgang per Verlaufs-
dokumentation gemeldeten Patienten bestimmt. Im Jahr 2008 sind dies
5.147 Patienten.

= B ST L)

~ ol o =] o

1 1 1 . 1
1
a
(=)

s
[=]
1

D WMittleres Alter (Jahre)

1995 | 1996 | 1997 | 1998 | 1999 | 2000 | 2001 | 2002 | 2003 | 2004 | 2005 | 2006 | 2007 | 2008
N1=2.496 |1=3.070| 1=3.473 1=3,796 |n=3.855 |n=3.881 |1=3.972| n=4.098 n=4.373 |n=4.520 |n=4.551 |n=4.730 | n=4.926 | n=5.147

B | 135 | 146 | 148 | 150 | 154 | 156 | 158 | 161 | 17,0 | 17,7 | 17,7 | 189 | 18,6 | 19,1

—| 284 | 31,4 | 32,2 | 33,2 | 351 | 355 | 367 | 374 | 40,8 44,0 | 43,4 | 488 | 47,6 | 50,6

Abb. 4.2: Altersentwicklung der Patienten seit 1995

WIS T,
-1 [~} [~}
~f— Anteil der Patienten > 18 Jahre (%)

T
[
=

T
—_
o
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Altersstruktur fiir 5.147 Patienten

674 (13,1%) der am Projekt beteiligten Patienten sind jiinger als 6 Jahre, 1.932
(37,5%) sind zwischen 6 und 18 Jahre alt und 2.541 (49,4%) sind 18 Jahre
und dlter. Das mittlere Alter betrigt 19,1 Jahre (£11,7). 51,6% der Patienten
sind ménnlich, 48,4 % weiblich. Die 12 iltesten Patienten sind zwischen 60 und
70 Jahre alt.

70

65

Ménnlich = 2.657 Weiblich = 2.490

Alter {Jahre)

Y - 1
120 100 80 60 40 20 0 20 40 60 80 100
Anzahl der Patienten

Abb, 4.3: Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten (31.12.2008)
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4.3 DEMOGRAFISCHE ANGABEN

Tab. 4.1: Ethnische Zugehérigkeit aller Patienten 1995 - 2008

Kaukasisch 6.858 92,9
Torkisch 21 3,0
Asiatisch 7 0,1
Afrikanisch 8 01
Andere 137 19
Ohne Angaben 149 20
Gesamt 7.380 100,0

Tab. 4.2: Familienstand der Patienten 2008

. 2.556 98,1 1.864

73,4

Ledig : 4.420 85,9
Verheiratet =~ - - 455 17,8 455 8,8
Geschieden - = 50 2,0 50 1,0
Verwitwet - 2 4 0.2 4 0.1
OhneAngabe 50 1,9 168 6.6 218 4,2
Gesamt . 2.606 100,0 2.541 100,0 5.147 100,0
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Tab. 4.3: Wohnsituation der Patienten in 2008

I': =

e

BeidenEltern  2.570 98,6 952 37,5 3.522 68.5
Allein in eigener 2 <0,1 663 26,1 665 12,9
Wohnung

Partnerschaft - = 800 31,5 800 155
Heim u. a. 26 1,0 21 0,8 47 0,9
Ohne Angabe g 03 105 4,1 113 2,2
Gesamt o 2,606 100,0 2.541 100,0 5.147 100,0

Tab. 4.4: Schule/Ausbildung/Beruf in 2008
*) darunter 674 Patienten unter 6 Jahre

Schiiler . 1.699 65,2 iy 7.8 1.896 36,9

Berufsaus- 46 1,8 656 258 702 13,6
bildung

Berufstitigkeit 8 0.3 810 31,9 818 15,9
Arbeitslos 4 0,2 Cam 5,2 136 2,6
Rentner 5 - - 378 14,9 378 7.3
OhneAngabe 849 32,5 368 144 1017 23,7
Gesamt 2.606 100,0 2.541 100,0 5.147 100,0

(Anmerkung: Da ein grofierer Teil der Einrichtungen den Datenabschluss fiir 2008
schon mit der neuen Ambulanzsoftware Muko.dok vorgenommen hat, gibt es auf-
grund der neuen Dokumentationskategorien fiir die demografischen Daten gering-
fiigige Verschiebungen in den hier noch verwendeten ,alten” Kategorien und leicht
erhohte Raten fehlender Angaben.)
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4.4 ANGABEN ZUR PROZESSQUALITAT

4.4.1  Fehlende Daten

Nachfolgend werden die Daten fehlender Angaben fiir einige ausgewihlte Parameter
der Basis- (siche Tab. 4.5) und der Verlaufsdokumentation (siehe Tab. 4.6) aufgefiihrt.

Grundlage der Auswertung 2008 sind 10.680 Basisbigen aus den Jahren 1995
bis 2008 einschliefflich Zwei- bis Sechsfachmeldungen derselben Patienten aus
verschiedenen Einrichtungen. Werden die Verweigerer nicht beriicksichtigt, ver-
bleiben 10.292 Basisbogen, die fiir die Tabelle 4.5 zugrunde gelegt wurden (das
entspricht 7.380 verschiedenen Patienten).

Tab. 4.5: Verteilung ausgewdhlter fehlender Angaben in den Basisdatensétzen
*}wurde in der Auswertung im Kapitel 4.4.3. als ,nicht identifiziert” gewertet
**} 7ur Patientenidentifikation
) g, Kapitel 4.4.2

! Geburtsrang*™ ‘ 11 0,1

Geburtsdatum der Mutter** 24 0,3
Dokumentationsdatum 16 0,2
Ethnische Zugehdrigkeit 20 0,3 ==
Monat der CF-Diagnosestellung 1.712 23,2
]a_hr der CF-Diagnosestellung 445 6,0
Kriterium zur CF-Diagnose*** ] 473 6,4
Anzahl der Geschwister 59 0,8
- davon Geschwister mit CF 64 0.9
Keine Angabe fiir die zweite Mutation, 52 0,7

wenn erste Mutation angegeben*

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbeobachtungen wird nicht aus dem Doku-
mentationsdatum, 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 und/oder die Korpergrofie fehlen (siche Tab. 4.6).
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Tab. 4.6: Verteilung ausgewahlter fehlender Angaben bei 5.147 Verlaufsbeobachtungen in 2008
*) altersbedingt fehlende Angaben

Anzahl(n) Relativer  Anzahl(n) Relativer  Anzahl(n) Relativer

o, TORE g 4 Mg R
Karpergewicht (kg) 25 3,7 209 4,7 234 4,5
KorpergriBe (em) 32 4,7 220 4,9 252 T -[;,9_
Vitalkapazitit 490* 75,7 381 8,5 &n 17,0
Einsekunden- 485* 72,0 313 7,0 798 15,5
kapazitat -

MEF,, . 487 72,3 403 9.0 890 17,3

P. aeruginosa : 27 -4.0 228 5,1 255 4,6

B. cepacia 26 3,9 247 5,5 273 53

IgG 20 29,8 1.037 23,2 1.238 24,0
Komplikationen/ . 1 0,1 i <0,1 1 <0,1
Sonderprobleme

Antibiotika : 5 0,7 40 0,9 40 09_
weitere relevante - - 2 <0,1 2 . <0,1 S

Therapien

4.4.2 Diagnosestellung

Im Verfahren ,,Qualititssicherung Mukoviszidose“ wird die Diagnosestellung
durch den Natrium- bzw. Chloridgehalt (in mmol/l) in der Pilocarpinionto-
phorese, eine positive nasale Potenzialdifferenz, die Bestimmung des Genotyps
bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die zur CF-Diagnose gefiihrt
haben, dokumentiert. (Die erweiterten Dokumentationsmdiglichkeiten mit der
neuen Ambulanzsoftware Muko.dok finden im diesjihrigen Berichtsband noch
keine Beriicksichtigung).

Bei 473 (6,4%) von 7.380 Patienten sind weder pathologische Schweifitest-
werte noch eine positive nasale Potenzialdifferenz angegeben, noch wurde der
Genotyp bestimmt.

Bei 95 Patienten (1,2 %) wurde die Diagnose widerrufen.
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Tab. 4.7: Alter bei Diagnosestellung (1995, 1999, 2003 und 2005~ 2008)
*) bis 2003 werden die Ergebnisse aus den Vorjahren ohne Nachdokumentationen mit dem
Stand von 2006 verwendet

.Patlenten (n) f 171 173 185 166 173 160 119
Mittelwert in Jahren _3,6 4,1 3.4 3,4 4,2 36 3.2
Standardabweichung 6,4 ) 4,9 6,8 9.4 ) 6,8
Median 1,2 0,9 12 0,8 1,0 1,0- - 0,5
Kleinster Wert <0,1 <0, <01 <_01_ : <-0-,1 <0,1 ] <0,1
GroBter Wert 52,9 55,7 3_2,9_ _52.8 = 53,3 46,1 48,9
Im ersten Lebensjahr 80 96 95_ 9_3_ _9_8 8 61
diagnostiziert (%) (45,7%) (50,8%) (51,4%) (53,1%) (53,6%) (49,1%) (51,2%)
Mit 18 Jahren oder spiter 4 11 6 4 11 6 T _5_
diagnostiziert (%) (23% (8% (3.2% (4% (64% (3.8% 42%

4.4.3 Gentypisierung

Im Jahr 2008 war fiir 6.233 Patienten (84,5 %) der Genotyp mittels DNA-Analyse
bekannt (siche Tab. 4.8). '

Von den iiber 1.000 bekannten, fiir die Mukoviszidose verantwortlichen Mu-
tationen auf dem langen Arm des Chromosoms 7 treten die meisten nur sehr sel-
ten auf. Die hiufigste Mutation ist AF508. Sie wurde 8.2408-mal, also in 66,1 %
der Fille (bezogen auf 2 Mutationen pro Patient) gefunden (siehe Tab. 4.9).

48,2% der Patienten sind AF508-homozygot, was 94,1 % aller Homozygo-
ten entspricht (siehe Tab. 4.12). Weitere 19,3 % sind AF508-heterozygot (siche
Tab. 4.11).

Beide Mutationen sind fiir 4.517 (72,5%) der Patienten bekannt (siehe
Tab. 4.10).

Tab. 4.8: DNA-Analyse

Genotyp nicht bestimmt : | 1.147 18,5
Genotyp bestimmt : 6.233 84,5
Gesamt 7.380 100,0
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Tab. 4.9: Mutationshaufigkeit

AF508 8.240 66,1
G551D 191 Wi
6542% ‘ 201 1,6
R553X 216 1.7
W1282X s 0,4
R347P 124 1,0
N1303K '. 204 1,6
R560T -3_ <0,1
diso7 ' T 0,1
171716 - A : 84 0,7
A455E 9 <0,1
S549N : 3 <0,1
621416 > T - 17 0,1 =
R117H 44 0.4
2184dA : 14 01
R1162X 20 02
3849+10Kb ¢ — T 78 ] 0,6
Andere = 752 6,0
Nicht identifiziert 2.201 17,7
Gesamt 5 12466 100,0

Tab. 4.10: Mutationen

Zwei bekannte Mutationen o 4.517 72,5
Eine Mutation bekannt, eine nicht identifiziert 1.231 19,7
Beide Mutationen nicht identifiziert - 485 7.8

Gesamt ! 6.233 100,0
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Tab. 4.11: Kombinationen von Mutationen

AF508-homozygot g 3.002 48,2
AF508 + andere Mutation B o 19,3
AF508 und nicht identifiziert ; 1.031 . 16,5
Nicht AF508 und nicht identifiziert c 200 3,2
Beide Allele nicht AF508, : 310 5,0
aber identifiziert

Beide Allele nicht identifizert : 485 7.8
Gesamt ! 6.233 ©100,0

Tab. 4.12: Homozygote

AF508 ' 2 3.002 94,1
G551D ' 5 8
G542X 11 0.3
R553X _ 7 0,2
W1282X ; 5 0,2
R347P 2 0,1
N1303K | 16 0,5
R560T H 1 <0,1
171716 > A - 1 <0,1
S549N ——— _1 _<0,1
621416 57T 2 0,1
R117H A 1 <01
3849+10Kbc —T : _ 1 <01
Andere 135 42

Gesamt 3.190 100,0
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4.4.4 Status der Behandlung

Tab. 4.13: Regelmé@Bige Behandiung oder Konsultation

in regelmaBiger  2.514 96,5 2.415 95,0 4,929 95,8

Behandiung

Zur Konsultation 89 Sl 112 4,4 201 3,9
vorgestellt

Ohne Angabe 3 0,1 14 0,6 17 0,3

4.5 ERGEBNISQUALITAT

In den nachfolgenden Unterkapiteln zum korperlichen Entwicklungsstand (siehe
Kap. 4.5.1) und zur Lungenfunktion (siehe Kap. 4.5.2) werden, neben den alters-
stratifizierten Gesamtdarstellungen, die Ergebnisse der einzelnen CF-Einrich-
tungen mittels Sdulengrafiken vergleichend dargestellt. Bei letzteren anonymen
Ambulanzvergleichen wird auf die gleiche Datenbasis wie in den individuellen
Ambulanzstatistiken Bezug genommen. So soll die Arbeit in den Einrichtungen
mit diesen Ergebnissen weiter geférdert und damit in den Ambulanzen die
Initiierung von Manahmen zur stindigen Verbesserung unterstiitzt werden.

Erlduterungen zu den Vergleichsgrafiken:

Die Ambulanzvergleiche werden jeweils nach Typ A und Typ B (50 Patienten und
mehr) und fiir diese beiden Ambulanztypen weiter danach differenziert, ob sie
weniger oder mehr als 15 Patienten versorgen.

(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* Erwachse-
nen- bzw. Kinderambulanzen] ).
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Benchmarkwerte und Signifikanzen
Fiir die Einrichtungen vom Typ B mit mehr als 15 versorgten Patienten wird fiir
jeden Parameter ein Benchmarkwert ermittelt (= ,erstrebenswerte Qualitit der
jeweils aktuell Besten“). Zusitzlich wird fiir die groflen Einrichtungen eine Signi-
fikanztestung ihrer Raten gegen diesen Benchmarkwert vorgenommen (Kenn-
zeichnung signifikant abweichender Einrichtung mittels ,*“; ein p-Wert <0,05
mit zusétzlicher Korrektur nach Bonferroni-Holm wird als signifikant ange-
nommen).

Zu jeder Vergleichsgrafik weist eine nachfolgende Tabelle fiir jede Einrichtung
(Nummernpseudonym) zugehérige Fallzahlen aus.

(Anmerkung: Bei einigen Einrichtungen haben Schwierigkeiten bei der Einfiihrung
der neuen Ambulanzsoftware Muko.dok zu erhihten Raten fehlender Angaben zur
kérperlichen Entwicklung oder der Lungenfunktionsparameter und zu groferen
Verdnderungen gegeniiber dem Vorjahr gefiihrt.)

4.5.1  Grifie, Gewicht

Patienten unter 18 Jahre

Fiir die Kinder und Jugendlichen unter 18 Jahre wird der Status der kérperlichen
Entwicklung einmal mittels des Lingen-Soll-Gewichts (LSG)/body weight for
height (WH) ab 90 % des Normwertes nach Reinken (Reinken u. van Oost 1992)
beurteilt (siche Tab. 4.14). Zum anderen wird eine Bewertung mittels des Body-
Mass-Index (BMI) und der zugehorigen alters- und geschlechtsspezifischen
Perzentilwerte (ab der 15. Perzentile nach Kromeyer-Hauschild 2001) vorgenom-
men (siche Tab. 4.15).

Das LSG unterscheidet sich zwischen den einzelnen Altersgruppen (siche
Tab. 4.14) sowie den Einrichtungen vom Typ A und B nicht signifikant.

Die mittleren BMI-Perzentilwerte unterscheiden sich zwischen den Alters-
gruppen unter 8 Jahre und iiber 10 Jahre signifikant (p <0,05). Zwischen den
Einrichtungen vom Typ A und Typ B sind die Unterschiede nicht signifikant
(siche Tab. 4.15 bis 4.19 und Abb. 4.4 bis 4.7).
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Tab. &.14: LSG/WH fiir alle Patienten unter 18 Jahre

2-3
4-5
6-7
8-9
10-11
12-13

14-15 .

16-17

Gesamt

121

11,0 185

12 6,6 50 27,3 96,0
8 3,2 32- 12,7 211 84,1 99,0 8.4 251
13 J 3 24 10,1 201 84,5 1003 9,7 238
7 2.6. 47 17,5 214 79,9 98,0 8.9 268
14_ 4,3 65 15,8 249 75,9 98,6 11,8 - 328
12 3.4 93 26,1 252 70,6 97,9 12,4 357
17 5,4 87 27,9 208 66,7 97,4 12,4 312
7 2,0 107 31,0 231 67_,0 98,4 14,9 345
20 6,2 96 29,8 206 : 64,0 97,7 15,2 322
110 4,2 601 23.1_1;93 727 ' 982 12,2 2.606

{Anmerkung: Die etwas hiiheren Raten fehlender Angaben fiir Gewicht und Korpergréfe (LSG/WH bzw. BMY)
sind durch die diesjdnrige Umstellung auf die Ambulanzsoftware Muko.dok bedingt.}

Tab. 4.15: BMI fiir alle Patienten unter 18 Jahre

12 6,5 23,2 130 70,3 31,5 185
8 3,2 43 17,1 200 79,7 47,9 27,4 251
13 5,5 30 12,6 195  BL,9 459 26,4 238
7 2,6 60 22,4 200 750 37,7 24,5 268
13 4,0 81 24,7 234 7.3 35,4 26,3 328
12 3.4 109 30,5 236 66,1 33,5 26,3 357
17 5.4_ 108 34,6 187 59,9 32,5 28,1 312 -
F 2,0 113 32,8 225 65,2 32,6 26,7 345
1-9 5,9 94 29,2 209 64,9 339 27,1 BT
108 4,1 681 26,1 1.817 69,7 37,2 27,5 2.606
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.4: BMI fiir alle Patienten unter 18 Jahren (Typ B mit mehr als 15 Féllen)

Tab. 4.16: Anzahlen fiir BMI filr alle Patienten unter 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Fillen)

[Pseudonym 655 774 980 759 841 863 997 557 679 729 884
(Anmhl 35 50 S0 42 48 47 208 25 38 42 95

10 13 20 17 11 22 58 3 10 g 25

' Pseudonym 548 714 508 812 680 836 923 619 925 79 621
(Amsabl 48 98 8 57 23 81 40 8 75 175 31
£ 14 N I i . 1 3

- Missing =
B 0 21 30 20 3 24 1w 15 20 43 7

662 868 785 682 804 782 B4% 634 904

Anzabl 103 45 22 107 100 53 22 2% 3

D 00 . . 1 s . ., 39

<6lahe 33 14 4 26 22 18 1 4 13
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Anteil Patienten mit BML 15, Perzentile pro Ambulanz (%)

949 976 609 773 992 978

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb, 4.5: BM| fiir alle Patienten unter 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

Tab. 4.17: Anzahlen fir BMI filr alle Patienten unter 18 Jahre (Typ B mit mehr weniger als 15 Féllen)

Pseudonym 949 976 609 773 992 978

4 3 2 2 1 1 il

Anzahl
wow
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Anteil Patienten mit BML = 15. Perzentile pro Ambulanz (%)

672 854 596 681 576 523 520 736 641 775 791 938 996 752 776 599 897 658

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.6: BMI fiir alle Patienten unter 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Féllen)

Tab. 4.18: Anzahten fiir BMI fiir alle Patienten unter 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fallen)

596 681 576 523 520 736 641 775 9N

17 25 30 22 24 %6 15 20 19
1 : : : : 3

3 10 6 5 3 5 4 8 ¥

752 776 599 897 658
20 22 41 19 42
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Abb. 4.7: BM| fiir alle Patienten unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fallen)
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

Tab. 4.19: Anzahlen fiir BMI fiir alle Patienten unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Féllen)

— aa - —_———

Pseudonym 942 633 951 768 864 518 687 968 646 994 837
R ; : ¢ 12 13 % 7 7 12 & 5
Missing :

<6 Jahre - 5 & T ¥ 3 .1 Ueul

Pseudenym 747 741 894 743 975 699 602 654 917 329 580

Anzahl 5 4 7 43 9 14 6 A 11 B 12
Missing a S T : : 1 ) . L Y e
B . : s 2 2 31 1 5 & &
- Pseudonym ' 387_592_9_62_347 611 903

Anzahl 79 ... 5 1

Missing

<6Jahre 2 3 . 1 1
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Erwachsene Patienten (18 Jahre und élter)

Der Body-Mass-Index (BMI} = Korpergewicht (kg) : Kérpergrofle? (m?) wird
fiir erwachsene Patienten nach Miiller (Miiller 1993) in die Kategorien: Normal
(19 < BMI < 25) und Untererniihrung der Stufe I-III (BMI < 19) eingeteilt.

Tab. 4.20: BMi fiir alle Patienten ab 18 Jahre

i " | (Bl [ - -
RN e M T e

sy, S5 i i

=l 32 4,8 212 3.6 427 63,6 20,2 2,8 671
QSR 23 4,4 148 28,2 353 674 205 2.8 524
26-2% 35 8,0 128 29,4 BFy &5 20,6 3.2 435
30-33 15 5,4 65 23,4 198 71,2 21,1 2.9 278
>34 : 43 6,8 108 17,1 482 76,1 21,5 34 633
Gesamt 148 58 661 26,0 1.732 682 20,7 3,0 2.541

Die mittleren BMI-Werte der Patienten in den Altersklassen zwischen 18 und
33 Jahre unterscheiden sich signifikant (p<0,05) von der Altersgruppe iiber
34 Jahre (siche Tab. 4.20). Zwischen den Einrichtungen vom Typ A und B besteht
kein signifikanter Unterschied (siche Abb. 4.8 bis 4.11).
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Anonymisierte Einrichtungsnhummer

Abb. 4.8: BMI fijr alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Féllen)

Tab. 4.21; Anzahlen fiir BMI fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Féllen)

863 679 655 B49 S4B 669 634 680 685 621 714

29 23 20 29 32 95 45 35 43 46 75
4 25 : - ; i 2

83 729 759 804 557 997 841 508 976 773 978
32 42 162 26 140 103 63 61
1% 3

]

W
(=]
(5]
(¥% ]
£
L=

949 785 609 980 921 904 61% 890 BB 992 662
36 234 23 94 64 43 51 19

2 33 6 9 2 - 4

|

E
(%]
wn

|8

ey
W
o
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Anteil Patienten mit BMI = 19 pro Ambulanz (%}

782 812 925 923 868

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Kapitel 4

Abb. 4.9: BMiI fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Féllen)

Tab. 4.22: Anzahlen fiir BMI fiir alle Patienten ab 18 jahre (Typ B mit weniger als 15 Féllen)

P——

‘Pseudomym 782 812 925 923 868
B 2 s 12 8 10
T i e et S — —_—

Missing 6 . 1 1
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Anteil Patienten mit BMI > 19 pro Ambulanz (%)

942 329 604 968 820 W7 802 984 641 388 576 580

Ananymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.10: BMI fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)

Tab. 4.23: Anzahlen fiir BMI fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)

942 329 604 968 829 917 612 984 641 388 576

17 29 27 21 34 18 29 24 16 31 17

Pseudonym

Anzahl w3

Missing . 1 : " s . - 3
Pseudonym

Anzahl

Missing
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

Anteil Patienten mit BMI = 19 pro Ambulanz (%)

975
864
347
776
951
962
768
699
602
596
681
687
837
611
938
518
654
881
897
894
775
993
592
736
854
599
520
658
743
994
752
741
751
523

Abb, 4.11; BMI fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fillen)

Tab, 4.24: Anzahlen fiir BMI filr alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fillen}

B64 347 776 951 962 768 699 602 596 681
10 2 2 2 1 3 10 7 6 10

837 611 938 518 654 BBl 897 894 775 993

736 854 599 520 658 743 994 752 741 791
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4.5.2 Lungenfunktion

Patienten von 6 bis unter 18 Jahre

Lungenfunktionsdaten werden nur von Patienten ausgewertet, die mindestens
6 Jahre alt sind. Von 489 Kindern zwischen 2 und 6 Jahren lagen 2008 dariiber
hinaus 183 Werte fiir die Vitalkapazitit (VC) vor. Zur Beurteilung der Lungen-
funktion werden die Vitalkapazitit, die Einsekundenkapazitit (FEV,) und der
maximale exspiratorische Fluss bei 25 % der Vitalkapazitit (MEF,;) nach Zapletal
et al. (1987) entsprechend Geschlecht und Korpergrofle normiert.

Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung:
s VC = 80 % des Normwertes,

2 FEV, 2 80% des Normwertes bzw.

® MEF,; =60% des Normwertes nach Zapletal et al., 1987,

Die VC (in Prozent der Norm) unterscheidet sich zwischen den einzelnen Alters-
klassen und den Ambulanztypen A und B nicht signifikant (siche Tab. 4.25 bis
4.29 und Abb. 4.12 bis 4.15).

Tab. 4.25: VI (%) fiir alle Patienten im Alter von 6 bis < 18 Jahre

% ] % N % ‘
6-7 20 Fis) 61 22,8 187 69,8 20,4 16,2 268

8-9 28 8.5 67 20,4 233 71,0 883 16,0 328
10-11 , 24 6.7 84 23,5 249 69,7 87,6 16,9 357
12-13 26 83 83 26,6 203 65,1 88,1 16,% 312- )
=15 21 _6,1 105 36,4 219 63,5 B6,6 18,9 345
16-17 [ 35 10,9 89 27.6 198 61,5 B96 22,9 322

Gesamt 154 8,0 489 25,3 1.289 66,7 90,4 16,2 1.932
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Anteil Patienten mit VC = 80% pro Ambutanz (%)

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abhb, 4,12: VC fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Fillen}

Tab. 4.26: Anzahlen filr VC fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Féllen)

fonym 680 997 863 812 904 923 841 79 621 759 729

B 0 150 25 3% 20 29 37 132 22 26 30
IR R T
<6l 3 8 2 20 13 10 11 43 7 17 9

‘Pseudonym 925 714 682 548 619 B804 774 782 508 980 634
Anzahl 55 77 79 21 66 75 36 35 ST 30 20
£ 4 3. W ¥ & 3 § 3

[<6lbre 20 2 26 20 15 2 13 18 30 20 4

TR

‘Pseudonym 836 662 679 557 655 849 785 884 868

Anzahl B @ M B M N B @ wn
ssing . 11 i . & : . B

'<6jabre . 24 33 10 3 10 1 4 25 14
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Anteil Patienten mit VC = 80% pro Ambulanz (%)
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976 609 949 773 992 978

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.13: VCfiir alle Patienten von 6 bis unter 18 fahre (Typ B mit weniger als 15 Fallen)

Tab. 4.27: Anzahlen fiir VC fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 |ahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

Pseudonym 976 609 949 773 992 978
Anzahl E- % =3 1 —4 =}
Missing .
<6 Jahre
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Anteil Patienten mit VC = 80 % pro Ambulanz (%)

B54 938 752 599 576 681 520 658 523 897 776 996 734

Ancnymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.14: VCfir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)

Tab. 4.28: Anzahlen fiir VC fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)

854 938 752 599 576 681 520 658 523 897 776
) -
Anshl. 20 16 18 20 20 15 18 24 17 16 19

— : : . s o« 1 3 5 . . .

B 5 6 2 18 6 10 3 B 5 3 3
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Anteil Patienten mit VC = 80% pro Ambulanz (%)
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.15: VCfiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Féllen)

Tab. 4.29: Anzahlen fiir VC fiir alle Patienten von é bis unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fillen)

Pseudonym = 864 347 633 962 596 646 917 518 743 699 592
N 7 &y 3% 1. 9 .8 8 F 12 %

2 . . 1 . ; 1 . 1 1

4 1 : o 3 3 5 1 5 2 3

Anzahl

Missing

<6 Jahre

Pseudonym 894 994 329 602 741 968 975 768 687 775 641
Anzahl

Missing

1 1 1 1
<6 Jahre I- 1 & 3 3 3 § 3 w -1

(Pseudonym 951 791 580 747 672 654 881 942 837 611 903

 Anzahl 5 12 % 4 ®©W 5 & 3 &% & 1
Missing
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Die mittlere FEV, (in Prozent der Norm) unterscheidet sich zwischen den Alters-
klassen unter 10 Jahre und den Altersklassen iiber 11 Jahre signifikant (p <0,01)
und zwischen den Ambulanztypen A und B nicht signifikant (siche Tab. 4.30 bis
4.34 und Abb. 4.16 bis 4.19).

Tab. 4.30;: FEV, (%) filr alle Patienten im Alter von 6 bis unter 18 Jahre

38 14,2 214 73.9 9AR 18,5 268
=0 . 24 7.3 65 19,8 239 729 939 18,7 328
10-11 22 6,2 85 23,8 250 70,0 90,2 18,9 357
12513 24 7.7 96 30,8 192 61,5 86,3 22,0 312
14-15 18 5,2 128 371 sy 577 83R 24,2 345
16-17 30 2.3 116 36,0 176 54,7 84,7 28,6 322

Gesamt 134 6.9 528 27,3 1270 657 89,2 247 1.932
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.16: FEV, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre {Typ B mit mehr als 15 Fillen)

Tab. 4.31: Anzahlen filr FEV, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 jahre (Typ B mit mehr als 15 Fillen)

Pseudonym = 923 863 680 997 759 729 980 621 836 841 804

Anzahl f 29 25 20 150 25 30 30 22 58 37 75
D 1 . . . 1 3 . 2 . . &
<6 Jahre 10 22 3 58 T g 20 7 24 il | 22

Pseudonym 548 679 794 782 634 774 662 557 812 925 619

Anzahl ' 29 28 132 35 20 36 61 22 36 55 66
Missing 3 : . 6 : 1 9 : 2 2 2
<6 Jahre 20 10 43 18 i 13 33 3 20 20 15

Pseudonym 714 868 884 682 508 849 785 655 904
Anzahl 77 3 68 79 57 21 18 2% 2
Missing & . .1 12 1 39
<6 Jahre 2 14 25 26 30 1 4 10 13

L%
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Anteil Patienten mit FEV, >80 % pro Ambulanz (%)

976 949 773 609 992 978

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.17: FEV, filr alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Féllen)

Tab. 4.32: Anzahlen filr FEV, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Féllen)
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Anteil Patienten mit FEV, =80 % pro Ambulanz

854 520 938 752 576 599 658 523 736 897 996 681 776

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.18: FEV, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (fyp A mit mehr als 15 Fillen)

Tab, 4.33: Anzahten fiir FEV, filr alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)

Pseudonym 854 520 938 752 576 599 658 523 736 897 996

Anzahl | % » B w W P W™ O W N
o : : 2 . & 5 25 . 1 . 3
B c 3 6 2 6 18 2 5 5 3 7
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Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.19: FEV, fiir alle Patienten von 6 his unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Féllen)

Tab. 4.34: Anzahlen fiir FEV, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fillen)

ﬁ“ 894 B64 347 962 646 917 596 641 654 99 699
B c 7 i 3 9 8 1 13 5 5 12
Missi - .0 . 1+, 1 . .54
<6Jahre 4.4 8 £ 3 4 4. .§uij
Fh-lql 580 791 968 672 743 942 592 687 329 518 881
B : 2 < 11 7 3 6 3 9 8 5
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Bei MEF,; (in Prozent der Norm) unterscheiden sich die mittleren Werte der
Altersgruppe unter 8 Jahre von denen aller ilteren Altersgruppen signifikant
(p<0,01). Die mittleren MEF,.-Werte unterscheiden sich zwischen den Einrich-
tungen vom Typ A und B nicht signifikant (siehe Tab. 4.35 bis 4.39 und Abb. 4.20
bis 4.23).

Tab. 4.35: MEF,, (in %) fiir alle Patienten im Alter von 6 bis < 18 Jahre

O=7E 18 6,7 )] 34,7 157 58,6 76,8 36,9 268

EERRNEE 20 8.8 145_ . 44,2 154 47,0 66,5 32,5 328
10-11 26 F3 164 45,9 1_67 46,8 62,4 32,3 357
12-13 27 8,7 158 50,6 127 40,7 _59,_9 35.5 312
14-15 24 7,0 181 52,5 140 40,6 58,8 37,9 B 345
16-17 = 35 10,9 183 56,8 104 323 55,1 39,5 3_22

Gesamt . 159 8,2 924 47,8 849 43,9 62,9 36,3 1,932
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100

Anteil Patienten mit MEF,, > 60 % pro Ambulanz (%)

Ancnymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.20: MEF,, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Fallen)

Tab. 4.36: Anzahlen flir MEF  fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre {Typ B mit mehr als 15 Féllen)

836 729 863 759 621 980 774 557 782 794
?ﬁf' 56 25 26 22 30 36 22 35 128

3 . 5 2 ’ 1 " 6 3
24 49 22 L7 7 20 13 3 18 43

997 868 680 634 508 841 BO4 548 682 655
150 31 20 20 57 37 75 28 79 24
2 . 4 4 2 1
58 14 3 4 30 11 22 20 26 10

884 812 662 619 679 904 925 849
69 35 59 65 28 21 55 2
2 3 11 3 : 39 2

25 20 33 th 10 13 20 il




Standardstatistik Stufe 1 47 I

100

90
80+
70

60 7
50
409

Anteil Patienten mit MEF,, = 60 % pro Ambulanz (%}

976 949 773 609 992 978

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.21: MEF, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

Tab. 4.37: Anzahlen fiir MEF,; fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

'Pseudomym | 976 949 773 609 992 978
B : : ' > 1
—_—
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100

854 938 520 736 996 752 576 523 599 776 897 6Bl 658

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.22: MEF,; filr alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Féllen)

Tab. 4.38: Anzahlen filr MEF. fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)

20 16 20 20 17 ¥ 20 17 20 19 16

‘Pseudomym 854 938 520 736 99 752 576 523 599 776 897
Anahl 0

B : 2 1 1 8 1 & . 5§
B ° ¢ 3 5 7 2 & 5 18 3 3
Pseudonym 681 658
Missing 1 25
S 10
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Anteil Patienten mit MEF,; = 60% pro Ambulanz (%)

8
962
646
B64
B94
654
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743
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951
917
518
672
592
775
741
837
611
633
903

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.23: MEF., fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Féllen)

Tab. 4.39: Anzahlen fiir MEF, fiir alle Patienten von 6 bis unter 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Féllen)

Pseudonym 687 962 646 864 894 654 994 641 602 747 347
D 1 3 9 7 5 5 5 13 4 & &

- :c : . : . . . s i
B G - 3 4 2 1 1 & 2 1 1
Pseudonym 963 942 580 881 768 699 329 975 596 743 791
N 0 ; s s 7 12 9 7 1 7 12
 Missing 1 1 1 = S
B : . : : 5 : & 2 31 5 71

951 917 518 672 592 775 741 83; 611 633 903
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Erwachsene Patienten (18 Jahre und dlter)
Auch bei der Beurteilung der Lungenfunktion erwachsener CF-Patienten dienen
die genannten Parameter:

m VC = 80 %,

s FEV, 2 80% und

m MEF,;, 260%

des Normwertes als Qualititsindikatoren.

Als Normwerte werden die international iiblichen EGKS-Werte nach Quanjer
(1983) verwendet.

Bezieht man die Vitalkapazitit auf die EGKS-Normen fiir die forcierte Vital-
kapazitit, dann sind diese fiir 1.024 der 2.541 erwachsenen Patienten (40 %} nor-
mal (sieche Tab. 4.40).

Tab 4.40: VC (%) fiir alle Patienten ab 18 Jahre

18=21 56 8.3 299 44,6 316 47,1 78,1 22,0 671

22=25 43 8,2 266 50,8 215 41,0 76,4 22,3 524
26-29 52 12,0 232 53,3 151 34,7 74,4 22,6 435
30-33 29 10,4 143 51,4 106 38,1 74,9 22,6 278
234 82 13,0 315 49,8 236 37,3 757 221 633

Gesamt 262 10,3 1.255 49,4 1.024 40,3 76,2 22,3 2.541

Die mittlere VC (in % der Norm) unterscheidet sich nicht signifikant zwischen
den Altersgruppen und auch nicht zwischen den Einrichtungen vom Typ A und B
(siehe Tab. 4.40 bis 4.44 und Abb. 4.24 bis 4.27).
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Abb. 4.24: VC fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Fallen)

Tab. 4.41: Anzahien fiir VC fiir alle Patienten ab 18 fahre (Typ B mit mehr als 15 Féllen)

Pseudonym 976 904 841 669 997 680 804 685 679 655 863

B = L = -

BN 65 18 26 95 161 34 31 40 23 18 %

Missing 47 38 I k=N 2

‘Pseudonym 548 714 980 634 992 836 849 621 557 729 884

Amzahl | 21 72 35 44 51 49 29 45 &1 52 39

(Missing 15 5 1 1 1 £ 1 1 &

Pseudomym 508 619 759 609 682 785 773 890 949 978 921

= e

Anzahl 135 93 40 99 35 25 60 59 90 61 233

Missing M. T * & 1 3 1 17 3
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Abb, 4,25: VCfiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

Tab. 4.42: Anzahlen fiir VC fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Fallen}

Em‘ 782 812 925 662 868 923
B 0 ¢ 2 w10 7

m1 _ it : 1 9 ] 2
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Anonymisierte Einrichtungsnummer
Abb. 4.26: VCfiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Féllen)
Tab. 4.43: Anzahlen fiir VC fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)
Pseudonym 576 917 604 329 829 388 612 984 641 580 968
B 17 18 27 29 3 31 28 22 16 16 - N
Missing 1 Y 3 :
Pseudonym 942
nzahl 17
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Abb. 4.27: VC fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fallen)

Tab. 4.44: Anzahlen fiir VC fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fallen)

(Pseudonym 658 776 951 962 602 743 596 768 897 938 592

2 1 2 1 6 10 6 3 14 8 5

8 i = s 1

864 518 520 687 752 894 699 T75 654

975 993 881 611 B854 741 347 791 523

5 5 7 8 ) 1 2 1 1
1 5 4 2
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Tab. 4.45: FEV, (%) fiir alle Patienten ab 18 Jahre

18=-21 . 42 6,3 422 62,9 207 30,8 66,4 %2 671

=250 0 35 6,7 378 721 111 21,2 60,0 24,5 524
26-29 45 10,3 314 72,2 76 17,5 571 252 435_
30-33 24 8,6 207 74,5 47 16,9 55..5 25,4 278
=34 63 10,0 462 73,0 108 17,1 5-5.5-_-_38.5 633
Gesamt / 269 8.-2 1.783 70,2 549 21,6 58,6 29,2 2.541

Die mittlere FEV, (in Prozent der Norm) unterscheidet sich signifikant (p <0,01)
zwischen der Altersgruppe unter 22 Jahre und den élteren Altersgruppen sowie
zwischen den Einrichtungen vom Typ A und B (p <0,01) (siehe Tab. 4.45 bis 4.49
und Abb. 4.28 bis 4,31},
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Abb. 4.28: FEV, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Fallen)

Tab. 4.46: Anzahlen fiir FEV, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit mehr als 15 Féllen)

785 804 863 836 997 729 84l 679 904 634
25 31 29 49 161 52 26 23 20 44

1 : L 2 2 3 : 36 1

849 557 662 759 655 669 621 680 98B0 548
29 41 15 40 20 95 45 34 35 31

1 8 2 . 25 1 1 1 5

B84 609 992 685 773 619 508 682 949 890
39 99 51 40 60 93 136 35 920 59
6 6 s 3 3 ? 15 1 17 14
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Anteil Patienten mit FEV, = 80% pro Ambulanz (%)

782 925 868 923 812

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.29: FEV, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

Tab. 4.47: Anzahlen fiir FEV, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

Pseudonym 782 925 868 923 812

Mzahl " 11 12 w7 4
(Missing 7 1 . 3
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Anteil Patienten mit FEV, 2 80 % pro Ambulanz (%)
=Y
i

329 576 917 604 641 829 612 968 984 580 388 943

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4,30: FEV, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fillen)

Tab. 4.48: Anzahlen filr FEV, filr alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Féllen)

(Pseudomym 329 576 917 604 641 829 612 968 984 580 388
e = = e
B » 7 1 v 16 % 28 21 2 16 W
Missing 1 =5 : 4 - =
= I—‘.\\i

I g
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Abb. &.31: FEV, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fallen)

Tab, 4.49; Anzahlen fiir FEV, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fillen)

Pseudonym .. 658 951 962 596 520 687 776 864 592 681 743
Anzahl 2 2 i1 6 2 4. 2 9 ) 10 10

%fr 8 . . ; ) 1 - i

Pseudonym 837 938 752 768 654 699 599 518 975 894 602
Anzahl ¥ & . 3 B W A 4 '8 w0
Missing : .

6
i)

775 736 881 897 611 854 741 347 791 523 993
12 7 7 14 8 2 1 2 il b1 5
2 - : 4 2 : g : : i
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Tab. 4.50: MEF,. (%) fiir alle Patienten ab 18 jahre

18-21 60 89 474 706 137 204 398 298 671
(22-25 52 99 410 782 62 11,8 300 258 524 .
p_ﬁ'-ﬂ & 145 TR 759 &2 A7 mr ma 435
30-33 | ¥ 13 o 1 e 1Y Wi
SR 3 a7 486 768 56 85 49 240 633
Gesamt 305 120 1922 756 314 124 304 269 2.541

Der mittlere MEF,; (in Prozent der Norm) in der Altersgruppe unter 22 Jahre
unterscheidet sich signifikant (p<0,01) von den anderen Altersgruppen. Die
Einrichtungstypen A und B unterscheiden sich signifikant (p <0,01) (siche Tab.
4.50 bis 4.54 und Abb. 4.32 bis 4.35).
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Anteil Patienten mit MEF,; = 60% pro Ambulanz (%)

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.32; MEF,, fir alle Patienten ab 18 |ahre (Typ B mit mehr als 15 Fillen)

Tab. 4.51: Anzahlen fiir MEF,, fiir alle Patienten ab 18 |ahre (Typ B mit mehr als 15 Fillen)

‘Pseudonym 785 804 863 621 634 759 836 655 714 548 884
Anzahl 25 31 28 44 46 40 49 20 72 28 38
Missing 1 I ¥ 1 '3 A R
Pseudonym 679 849 680 997 978 980 669 609 729 B4l 949
Amzahl 23 29 30 156 60 35 95 9% 52 2 75
‘Missing ¥} 3 1 @ B § 7 r ®
Pseudonym 557 619 904 685 508 773 976 992 921 890 682
~Anzaht 41 8 19 40 136 59 9% 51 231 58 32
Missing t 11 3% 8 15 4 16 £ 15 4
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100
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Anteil Patienten mit MEF, = 60 % pro Ambulanz (%)

925 662

Anonymisierte Einrichtungsnummer

782 868

923 812

Abb, 4,33; MEF; fiir alle Patienten ab 18 jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

Tab. 4.52: Anzahlen fiir MEF,; fiir alle Patienten ab 18 jahre (Typ B mit weniger als 15 Fillen)

'5“ | 782 868 925 662 923 812
(Anzahl 11 B il 7 4

Missing 7 1 1 9 2
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829 968 329 612 604 641 7 576 388 580 942 984

Anonymisierte Eintichtungsnummer

Abb. 4.34: MEF, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit mehr als 15 Fallen)

Tab. 4.53; Anzahlen fiir MEF, fiir alle Patienten ab 18 fahre (Typ A mit mehr als 15 Féllen)

Pseudonym 829 968 329 612 604 641 917 576 388 580 942
Anzahl W @ W e 24 16 147 17 36 .48 LR
* i - 1 B 1_1_ : i £ 1

Pseudonym 984

Anzabl 22

Missing T
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Anteil Patienten mit MEF., > 60 % pro Ambulanz (%)

Anonymisierte Einrichtungsnummer

Abb. 4.35: MEF,, fiir alle Patienten ab 18 Jahre (Typ A mit weniger als 15 Fillen)

Tab. 4.54: Anzahlen fiir MEF; fiir alle Patienten ab 18 )ahre (Typ A mit weniger als 15 Fillen)

‘Pseudonym 951 962 975 938 776 881 752 592 864 687 768

{-- g 2 1 4 8 2 7 8 3 9 3 3
Missing : S | . : . N R

Pseudonym 837 681 596 654 736 699 894 897 611 602 854
BN 7 10 6 13 7 10 12 14 8 6 2
 Missing

‘Pseudomym 741 599 347 518 791 500 658 743 775 523 993
' i 8 @ 1 3
8 1 2 2 1

e
o~
N

| 3
jure
™~

Anzahl

Missing
Pseudonym 994
Anzahi [
Missing

JR—
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4.5.3 Immunglobulin G (IgG)

Von Pilgrim et al. (1975) und Harrison (2001) liegen modifizierte Normalwerte
fir Immunglobuline im Serum fiir Kinder und Jugendliche bzw. fiir Erwachsene
vor. Es wird untersucht, wie hoch der Anteil der CF-Patienten mit einem Immun-
globulin G im Normalbereich (= Mittelwert £ 2x Standardabweichung [SD] ist)
(siche Tab. 4.55 und 4.56).

Tab. 4.55: IgG fiir alle Patienten unter 18 Jahre

" _.-- % f-‘~ .~ % 1 % LA ‘ .'..'na'v: "-'MIT'-I'-i ‘!‘I—1 2 I
<2 . 59 32,4 6 33 110 604 7 38 51 2,3 185
2=50 o 75 29,9 6 24 159 633 11 44 71 2,7 251
4-5 7 67 282 11 46 140 588 20 B4 B2 2,8_ . 238-
6-7 . 43 16,0 9 34 173 646 43 16,0 9.6 3,6 268
8-9 78 23,8 13 40 166 50,6 1. 2L6 105 3,7 328
10-11 86 241 6 17 ‘468 473 9 269 10,8 3.4 ' 357
12-13 64 20,5 6 1,9 12_5 : 40,_1 17, 3745 118 4,2 312
14-15 64 18,6 1_6- _4.6-__15-7 455 108 31,3 13,0 4,6 345
16-17 M 220 12, 37 133 "&L3 - 106 329 133 4,7 322
Gesamt - 607 23,3 B85 3,3 1332 51,2 579 22,2 10,5 4,4 2.606

Tab. 4.56: 1gG fiir alle Patienten ab 18 Jahre

=
|
A
3

~'.--_m.-"-. -

Ll % el "_ g I--_ ’ % n BT L
18-21 5 152 22,7 3B 4,5 267 398 222 33,1 14,8 8,0 671
22-25 ‘ 121 380 5 98 6,3 188 359 182 34,7 149 5.8 524
26-29 114 26,2 26 60 144 33,1 151 34,7 1572 7.8 435
30-33 71 255 8 29 103 371 9% 345 19,0 45,4 278 '
3l 173 27,3 36 57 221 349 203 321 17,6 369 633 .

Gesamt 631 24,8 133 52 923 363 854 336 160 242 2.541
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4.5.4 Mikrobiologie

Eine Keimbesiedlung mit Pseudomonas aeruginosa (PSA) ist bei den Kindern
und Jugendlichen unter 18 Jahre in 30% der Fille zu finden, und zwar von ca.
13% im Alter unter 6 Jahre bis zu 47% bei den 16- bis 17-Jdhrigen. Bei den
Erwachsenen ab 22 Jahre liegt die Rate bei 70 %.

Eine Besiedelung mit Burkholderia cepacia liegt bei den CF-Patienten unter
18 Jahre in 1,1 % der Fille vor (in den héheren Altersklassen bei ca. 2%). Bei den
Erwachsenen liegt die Rate iiber alle Altersklassen bei ca. 3,5 %.

<2 - ' E ; I
2<4 Pseudomonas aeruginosa

| m Burkholderia cepacia

Alter (Jahre)

0 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100

Prozent

Abb. 4.36: Patienten mit positivem mikrobiologischen Befund in Prozent

4.5.5 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 357 (13,6%) der 2.606 Patienten unter 18 Jahre wurden keine Kompli-
kationen oder Sonderprobleme gemeldet. Von 2.541 Patienten, die 18 Jahre und
dlter sind, wurden 399-mal (15,7 %) keine Probleme gemeldet. Die aufgetretenen
wesentlichen Probleme sind in den Tabellen 4.57 bis 4.59 erfasst.

Bei 2 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.

(Anmerkung: Insbesondere die geinderte Erfassung der Diagnosen (Komplikationen,
Sonderprobleme) mittels ICD in der neuen Ambulanzsoftware Muko.dok beeinflusst
die Ergebnisse dieses Abschnitts in einigen Teilen.)
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Tab. 4.57: Pulmonale Komplikationen

ABPA B 5,0 195 7.7 324 63
Pneumothorax 4 0,2 39 1.5 43 0,8
Massive Hamoptoe 5 0,2 70 2,8 75 1,5
Tuberkulose g 1 <0,1 5 0,2 8 0,1

Tab. 4.58; Gastrointestinale Komplikationen

Exokrine Pankreas-  2.203 84,5 2.077 81,7 4.280 83,2
insuffizienz

‘Hepatobitiare 645 24,8 749 29,5 1.394 7|
Diabetes mellitus 107 41 652 2187 759 14,7
Distale intestinale 77 3,0 100 3,9 177 3,4
Obstruktion ;

Tab. 4.59: Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

Nasenpolypen-OP 177 6,8 187 7.4 364 7il

Begleitende - LT 9,0 230 9,1 464 9,0

|
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Zusammenfassung Standardstatistik Stufe |

P. Wenzlaff

Seit 1995 wurden im Verfahren ,Qualititssicherung Mukoviszidose® bis zum
31.12.2008 die Daten von 7.644 Patienten erfasst. Davon gaben 7.380 Patienten
eine Einwilligung zur weiteren Auswertung ihrer Daten (siche Tab. 5.1 bis 5.3).

Tab. 5.1: Ergebnisqualitét fiir den Beobachtungszeitraum 01.01.2008 bis 31.12.2008

LSG = 90%
chne Angaben

BMI = 15. Perzentile
ohne Angaben

BMI =19
ohne Angaben

VC=80%
ohne Angaben

FEV, > 80 %
ohne Angaben

MEF,, = 60 %
ohne Angaben

lgo =25 < lgG < 2s
ohne Angaben

P. aeruginosa negativ '

unbekannt

79,0% 70,4 % -
49% 4,0%
77.9% 66,9 % -
4,9% 3,9%
- - 68,2 %
5.8%
- 66,7 % 40,3 %
8,0% 10,3%
- 65,7% 21,6 %
6,9% 8,2%
= 43,9% 12,4%
8,2% 12,0%
60,7 % 47.8% 36,3 %
29,8% 21,0% 24,8%
80,0 % 68,1% 34,4 %
352 % 25,0% 15,2%
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Tah. 5.2; ,Highlights* der Ergebnisse 1995, 1999, 2003 und 2005 bis 2008 in Deutschland

Patientenzahl 2,296 5.203 6.308 6.835 7.260 7.460 7.644

Neu diagnaostiziert 165 114 79 134 139 144 118

Anteil neu diagnosti- 7,2% 2,2% 1,3% 2,0% 1,9% 1,9% 1,6%
zZierter Patienten

Mittleres Alter bei 3,6 4,8 4,6 3,6 3,5 3,6 3,2
Diagnase (in Jahren)
Median des Alters bei 1,2 1,2 1,0 1,0 0.7 1,1 0.5
Diagnose (in Jahren)
Sterbefille i 32 41 38 51 49 46 46
Mortalitatsrate 1,2 1.3 0,6 1:1 1,0 0,9 0,9

(bezogen auf die in pro100 pro100 pro100 prol00 pro100 pro100 pro 100
dem Jahr beobach-

teten Fille)

Median des Uber- - 31,6 36,4 37,4 38,6 39,7 39,9
lebens (in Jahren)

Mittleres Alter ** 13,8 16,3 18,7 17,8 18,9 18,6 19,1
(in Jahren) ¢

Median des Alters ** 12,6 15,0 17,6 16,3 172 172 17,9
(in Jahren)

Anteil Patienten ~ 29,6%  40,8% 50,1%  43,4% 46,9% 47,6%  49,4%
2 18 Jahre **

Zahl der Patienten 660 2.028 2.981 1.977 2.219 2.343 2.541
> 18 Jahre ** i

Geschlecht 52,4% 52,3% 52,3% 52,0% 52,0% 51,8% 51,6%
{mannlich)

Mittleres LSG fiir 96,9 97,9 97,7 97.9 98,4 98,4 98,2
Patienten < 18 Jahre

Mittlerer BMI fiir 19,6 20,1 20,3 20,5 19,8 20,7 20,7
Patienten > 18 fahre

Mittleres VCin % 78,0 80,3 80,2 81,9 84,6 82,6 82,3

der Norm
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Fortsetzung Tab. 5.2:

Mittleres FEV, in % 73.4 75.4 74,3 75,2 78,7 75,0 74,4
der Norm

Mittleres MEF, in % 51,1 54,5 45,3 510 48,7 45,6 46,6
der Norm !

Mikrobiologie
P aeruginosa positiv.. 56,9%  52,1% 51,5% 51,0%  48,4%  44,9%  40,0%
B. cepacia positiv 2,4% 1,8% 2,2% 2,3% 2,4% 2,6% 2.3%

Genotyp bestimmt ~ 76,1%  80,2% 82,7% 84,3% 84,8% 84,7% 84,5%
Pankreasenzyme ‘. 90,5% 60,3% 92,6% 91,5% 91,1% 97,3%~ 90,0%

Teilnehmende 62 85 89 9% 95 95 93
Einrichtungen

*} Eventuelle Abweichungen zu den jihrlichen Berichten von 1995 bis 2007 resultieren aus dem unter-
schiedlichen Datenstand. Die Daten der Jahrgénge 1995 und 1999 entsprechen dem Datenstand vom
31.08.2000, der Jahrgang 2003 dem Datenstand vom 01.08.2005 und die Jahrginge 2005, 2006
und 2007 entsprechen dem jeweiligen Datenstand bei Abschluss des Jahrgangs am 15.06. des Folge-
jahres.

**) am 31.12. des jeweiligen Jahres als nicht verstorben gemeldet (bis zum Jahrgang 2004)

Alle Patienten mit Verlaufsdokumentation im jeweiligen Jahr (ab Jahrgang 2005)

Das mittlere Alter der CF-Patienten und der Anteil der Erwachsenen stiegen von
1995 bis 2008 kontinuierlich an (siche Abb. 4.2). Fiir das Jahr 2008 sind bisher
46 verstorbene Patienten gemeldet worden. Die {(kumulative) Uberlebenswahr-
scheinlichkeit, mindestens 40 Jahre alt zu werden, betragt in 2008 61 % (berech-
net mithilfe von alterspezifischen Mortalititsraten, Einzelheiten sieche Kapitel 7
»Sonderauswertung Mortalitidt™).

Mit 95 %iger Sicherheit liegt der Median der Uberlebenswahrscheinlichkeit in
2008 bei mindestens 39,9 Jahren (siche Kap. 6.1 Abb. 6.4).
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Tab. 5.3: ,Highlights* der Ergebnisse 2008 in Deutschland im Vergleich mit fritheren jéhrlichen Daten-
reports aus den USA (Cystic Fibrosis Foundation, 2007), Frankreich (Vaincre la Mucoviscidose,
2006) und Osterreich 2007

Patientenzahl (ol 7.644 680 24.511 4,994
Neu diagnostiziert 119 20 717 234
Anteil neu diagnosti- 1,6% 2,9% 2,9% 4,7%
zierter Patienten

Mittleres Alter 3,2 Jahre 5,0 Jahre - 4,7 |ahre
bei Diagnose

Median des Alters 0,5 Jahre 0,2 Jahre 0,5 Jahre 2 Monate
bei Diagnose .

SterbeFlle : 46 6 394 48
Mortalitatsrate 0,9 1,0 - 1,0
(bezogen auf die in pro 100 pro 100 pro 100
dem Jahr beobach-

teten Fille) s

Median des Ober- 39,9 - 37.4 -
lebens (in Jahren)

Mittleres Alter* ; 19,1 15,4 - 16,4
(in Jahren)

Median des Alters*® 17,9 14,0 - 15,0
(in Jahren) :

Anteil Patienten 49.4% 36,3% 45,4% 41,3%
=18 Jahre*

Zahl der Patienten 2,541 217 11.128 2.062
218 Jahre* :

Geschlecht ¥ 51,6% 49,7% 52,0% 52,0%
{ménnlich)

Mittleres LSG fiir 98,2 97.6 - =
Patienten < 18 jahre

Mittierer BMI filr 20,7 20,6 - =
Patienten > 18 |ahre

MittleresVCin% 82,3 88,7 - =

der Norm
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Fortsetzung Tab. 5.3;

Mittleres FEV, in% T4k 80,5 75,9 -
der Norm |

Mittleres MEF,; in % 46,6 48,8 - -
der Norm

Mikrobiologie

P, geruginosa positiv 40,0% 36,0% 54,4% 46,3%
B. cepacia positiv 2,3% 2.7% 2,9% 2,3%
Genotyp bestimmt 84,5% 97.0% 88,8% 89,7 %
Pankreasenzyme ~ 90,0% 88,3% 90,9 % 79,0%
Teitnehmende ] 93 11 - 69
Einrichtungen e

*) Alle Patienten mit Verlaufsdokumentation im jeweiligen Jahr

Wir danken allen beteiligten Einrichtungen und ihren Patientinnen und Patienten
fiir die Uberlassung ihrer Daten.
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6
Sonderauswertung Mortalitdt

P. Wenzlaff

6.1 ALLGEMEINES

Fiir die Zeit von Januar 1995 bis Dezember 2008 wurden 743 CF-Patienten (inklu-
sive 79 nach Tx verstorbene Patienten) als verstorben gemeldet. Die Tabellen 6.1
und 6.2 enthalten Angaben zu Alter und Geschlecht der Verstorbenen sowie zu
den Todesursachen (SD = Standardabweichung, standard deviation).

Tab. 6.1: Ubersicht iiber die von 1995 bis 2008 verstorbenen Patienten

1995 33 51,5 39,4 20,6 (7,‘!) 18,3 20,1 (8,4 21,1 (5,8

199 47 426 191 218 (0) 225 216 86 220 (57
1997 59 593 254 229 (1) 235 24 (69 209 (7.2
1998 60 583 283 228 (86 237 230 86 225 (89
1999 57 409 24,6 234 &7 24 25 82 243 04)
2000 4 357 333 205 (83) _21,_7_"_2:5,_2__@ 191 69
2000 50 480 280 233 (75) 228 250 (80) 218 (69
2002 54 48,1 93 252 (93) 250 2440113 260 (7.3
2003 57 456 281 242 (98 225 27,1(105 21,7 (8,5
2006 53 415 189 260 @89) 243 258 B7) 262 ()
2005 73 58,9 16,4 26,6 (9.9) 262 27,7 (8,8) 25,0 (11,3)
2006 63 492 127 292(121) 27,6 308(105 27,8 (13,9
2007 51 49,0 39 297 (91 282 303 83 2910100
2008 46 50,0 67 283 (92) 280 291 (96  27.4 (89)
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.]lhf Nicht CF-relevant CF-kardio- CF-hepato- .CF-nele\'nt - Letalitit

pulmonal intestinal andere Ursache (pro 100 gemel-
dete Patienten

N T und Jahr)
1995 90,6 15,6 13
1996 10,6 85,1 4,3 4,3 1,5
7 5,1 84,7 6,8 10,2 1,7
1998 3,3 85,0 10,0 3,3 16
1999 3,5 80,7 8,8 10,5 1,2
2000 4,8 85,7 0,0 9,5 1,1
2001 4,0 94,0 4,0 4,0 1,3
2002 16,7 75,9 5,6 114 1,3
2003 8,8 75,4 3,5 17,5 1,3
2004 1,9 79,2 5,7 17,0 1,2
2005 4,1 68,5 11,0 23,3 1,5
2006 7.9 79,4 12,7 1ta 1,3
2007 2,0 86,3 11,8 7.8 1,0
2008 8,7 71,7 13,0 17,4 0,9

Von den insgesamt 743 in den Jahren 1995 bis 2008 verstorbenen Patienten
(79 nach Tx) sind 18 Patienten jiinger als 6 Jahre (2,4 %), 27 Patienten sind zwi-
schen 6 und 11 Jahre (3,6%) und 106 Patienten zwischen 12 und 17 Jahre alt
(14,3 %). Das bedeutet, dass 20 % aller verstorbenen Patienten das 18. Lebensjahr
nicht vollendeten (siehe Abb. 6.1). Speziell fiir das Jahr 2008 gilt, dass von den
46 verstorbenen Patienten ein Patient im Alter von 13 Jahren und ein Patient mit
17 Jahren verstarb, Die restlichen 44 Patienten verstarben im Alter von 18 bis
47 Jahren. Somit haben 4 9% aller in 2008 verstorbenen Patienten das 18. Lebens-
jahr nicht vollendet (siehe Abb. 6.1 und Tab. 6.1)!

CF-Patienten sterben wesentlich frither als die iibrige Bevolkerung in Deutsch-
land. In den letzten 5 Jahren von 2004 bis 2008 waren 12 % aller verstorbenen CF-
Patienten jiinger als 18 Jahre. Dabei zeigt sich eine deutlich abnehmende Ten-
denz von 28 % in 2003 bis auf ca. 5% in 2007/2008. Dagegen waren 2007 weni-
ger als 1% der in der deutschen Bevilkerung Verstorbenen jiinger als 18 Jahre.
Andererseits waren 35% der in den letzten 5 Jahren verstorbenen CF-Patienten
in Deutschland 30 Jahre und ilter,

Die Tabellen 6.2 und 6.3 zeigen, dass im Jahr 2008 kardiopulmonale Probleme
bei CF-Patienten aller Altersgruppen die dominierende Todesursache waren.



Sonderauswertung Mortalitat 77
45 100
40 - e — 90
354 - - T80

2 304 — = e

- &

£ 2 : g

= | | 150 %

B 50l 4 . =gl

it

2 154 —— i HEHH N — — |3

| T iy

I 14 0 UR S 11 L x 120 I

| ]
g 1111 .
0 ¥ w81 || | HEH | |

Alter bej Tod

0 2 4 6 8 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36 38 40 42 44 45 48 50 52 54 56 58 &0

Abb. 6.1: Altersverteilung der von 1995 bis 2008 verstorbenen Patienten (Alter gerundet)
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Tab. 6.3: Altersverteilung und Todesursachen von 1995 bis 2008

._Anzahlderverstorbenen Patienten 18 27 106 199 185 208

Nicht CF-relevant 14,1 3.8 6,5 5.4 7,2
Kardiopulmonal 61,1 . 85,2 84,9 84,4 81,0 76,9
Hepato-intestinal _1.1,-1 7,4 4,7 5,5 7.1 10,6
CF-relevant, andere Ursache _1?.7 1_4,8 E).A 10,1 13,6 12,0

Das Sterbealter bei minnlichen und weiblichen CF-Patienten unterscheidet sich
nicht signifikant (Tab. 6.1 und Abb. 6.3).
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Abb. 6.3: Altersverteilung der von 1995 bis 2008 verstorbenen minnlichen und weiblichen Patienten
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Fiir das Jahr 2008 wurden bisher insgesamt 46 verstorbene CF-Patienten gemel-
det. Der Anteil an jung verstorbenen Patienten war mit 6,7% etwa auf dem
Niveau des Vorjahres und damit immer noch deutlich niedriger als in den Jah-
ren vor 2007 (siche Tab. 6.1). 17 Patienten waren zum Todeszeitpunkt ilter als
30 Jahre. Man kann mit 95 %iger Sicherheit sagen, dass der Median der Uber-
lebenswahrscheinlichkeit mindestens 39,9 Jahre betrigt. Aus der Abbildung 6.4
wiirde man eine 61 %ige kumulative Uberlebenswahrscheinlichkeit von 40 Jah-
ren ablesen. Aufgrund der geringen Fallzahlen wird das Konfidenzintervall, d.h.
der Bereich, in dem der geschitzte Wert mit 95% Sicherheit tatsichlich in der
Population liegt, ab einem Alter von 30 Jahren sehr breit. So betrigt die schon
genannte Wahrscheinlichkeit, das 40. Lebensjahr zu erreichen, 61% mit einem
95 % Konfidenzintervall von 50 % bis 76 %.
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Abb, 6.4: Kumulative (berlebenswahrscheinlichkeit im Jahr 2008 mit 95 % Konfidenzintervall
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6.2 QUALITATSINDIKATOREN ALS PROGNOSEFAKTOREN FOR
DAS WEITERE UBERLEBEN BEI CF

Die Lungenfunktion und der Ernihrungszustand von CF-Patienten sind von
grofler Bedeutung fiir den Krankheitsverlauf und gelten als wesentliche Prognose-
indikatoren fiir das weitere Uberleben. Dazu sind in den letzten Jahren eine Reihe
von Arbeiten erschienen. Mit dem Vorliegen von Verlaufsbeobachtungen von
CE-Patienten aus nahezu allen CF-Behandlungszentren iiber die Jahre 1995 bis
2008 ist die Mdoglichkeit gegeben, diesen Zusammenhang fiir die deutsche CF-
Population zu untersuchen.

Zu Beginn des Projektes ,Qualititssicherung Mukoviszidose® wurde als Ziel
formuliert, dass die CF-Patienten das Erwachsenenalter in einem medizinisch
akzeptablen Zustand erreichen sollen. Ein medizinisch akzeptabler Zustand gilt
dann als gewihrleistet, wenn

10% der Patienten normalgewichtig sind,

70% der Patienten eine normale Lungenfunktion aufweisen,
309% der Patienten ohne Pseudomonas-Infektion sind und

keine Massivkomplikationen bis zum Erwachsenenalter auftraten.

Als normaler Ernihrungszustand wird ein Body-Mass-Index (BMI} von mindes-
tens 19 angesehen. Als normale Lungenfunktion gelten eine Vitalkapazitit (VC)
und eine Einsekundenkapazitit (FEV,) von mindestens 80 % der Norm sowie ein
maximaler exspiratorischer Fluss bei 25% der Vitalkapazitit (MEF,;) von min-
destens 60 % der Norm.

Ziel der Untersuchung ist es zu kliren, ob es einen Unterschied fiir die weitere
Uberlebenswahrscheinlichkeit ausmacht, wenn ein CF-Patient das Erwachsenen-
alter in einem akzeptablen medizinischen Zustand erreicht, und zu schitzen, wie
grofd 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 Erndhrungszustand, zur Lungen-
funktion und zur Mikrobiologie vorlagen. Mit Hilfe von Kaplan-Meier-Schiit-
zungen wird die weitere Uberlebenswahrscheinlichkeit dieser Patienten in Ab-
hingigkeit von der medizinischen Ausgangssituation im Jahre 1995 geschiitzt.
Mittels Log-Rank und anderer Tests wird gepriift, ob die Gruppenunterschiede
statistisch signifikant sind.

Zur Berechnung der Mortalitit wurden auch eventuell nach einer Tx verstor-
bene Patienten mit einbezogen.
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6.2.1  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
VC = 80% 422 % der Patienten
FEV, (n=211}: FEV, < 80% 69,2 % der Patienten
FEV, = 80% 30,8 % der Patienten
MEF, (n=194): MEE,; < 60% 78,9% der Patienten
MEF,; 2 60% 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

6.2.2  Mortalitdt bis 2008 in Abhdngigkeit von der medizinischen
Situation im Jahr 1995

Von allen 218 CF-Patienten, die im Jahr 1995 im Alter von 17, 18 oder 19 Jahren
waren und fiir die 1995 Daten fiir die Erndhrungssituation, die Lungenfunktion
bzw. fiir Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) vorlagen, sind bis 2008 68
(31,2%) als verstorben gemeldet. Das erreichte Lebensalter betrdagt im Mittel
23,5 Jahre (SD=3,8 Jahre). Im Jahr 2008 kann fiir diese Patienten die Wahr-
scheinlichkeit eines Uberlebens bis zu einem Alter von 30 Jahren geschitzt wer-
den, jeweils in Abhingigkeit vom Status im Jahr 1995.
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Mortalitdt bis 2008 in Abhdngigkeit vom Body-Mass-Index im Jahr 1995
Von den 112 Patienten, die 1995 einen BMI unter 19 hatten, verstarben 55 Pa-
tienten (49,1 %) bis Ende 2008. Von den 106 Patienten, die 1995 einen BMI von
19 und héher hatten, verstarben bis zum Ende des Jahres 2008 13 Patienten
(12,3 %, p<0,01) (siche Abb. 6.5).

100 - o BMI 219

e BMI <19

o
o

80

70

60

Kumulatives Uberleben (%)

50

40 =

T T T T T T T T
16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36
Alterin Jahren

Abb. 6.5: Kumulatives Uberleben in Abhéngigkeit vom BMI 1995

Fiir die 17- bis 19-jdhrigen Patienten mit einem BMI von 19 und héher betrégt
die Wahrscheinlichkeit, die nichsten 10 Jahre zu iiberleben, 90 %. Fiir die gleich-
altrigen Patienten mit einem BMI unter 19 liegt die Wahrscheinlichkeit, die
nichsten 10 Jahre zu liberleben, bei 51 %. Der Unterschied zwischen den beiden
Gruppen ist statistisch signifikant (p <0,01).
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Mortalitit bis 2008 in Abhédngigkeit von der Vitatkapazitit im Jahr 1995

Von den 122 Patienten, die 1995 eine VC unter 80% hatten, verstarben bis Ende
2008 52 Patienten (42,6%). Von den 89 Patienten, die 1995 eine VC von 80%
und besser hatten, verstarben bis Ende 2008 13 Patienten (14,6 %, p<0,01) (siche

Abb. 6.6).
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VC<80%

Abb. 6.6: Kumulatives berleben in Abhangigkeit von der VC 1995

Die 10-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patien-
ten mit einer VC ab 80 % der Norm betriigt 86 %. Die 10-Jahres-Uberlebenswahr-
scheinlichkeit der Patienten mit einer VC unter 80% der Norm betriigt dagegen

nur 55% (p <0,01).
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Mortalitit bis 2008 in Abhdngigkeit von der Einsekundenkapazitit im Jahr 1995
Von den 146 Patienten, die 1995 eine FEV, unter 80 % hatten, verstarben bis Ende
2008 57 Patienten (39,0%). Von den 65 Patienten, die 1995 eine FEV, von 80 %
und besser hatten, verstarben bis Ende 2008 acht Patienten (12,3 %, p < 0,01)
{siehe Abb. 6.7).
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Abb. 6.7: Kumulatives (berleben in Abhéngigkeit von der FEV, 1995

Die 10-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patien-
ten mit einer FEV, ab 80% der Norm betrégt 88 %. Die 10-Jahres-Uberlebens-
wahrscheinlichkeit der Patienten mit einer FEV, unter 80% der Norm betrigt
dagegen nur etwa 59 % (p <0,01).
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Mortalitdt bis 2008 in Abhédngigkeit vom MEF,, im Jahr 1995

Von den 153 Patienten, die 1995 ein MEF,; unter 60 % hatten, verstarben bis Ende
2008 51 Patienten (33,3 %). Von den 41 Patienten, die 1995 ein MEF,; von 60 %
und besser hatten, verstarben bis Ende 2008 sechs Patienten (14,6 %, p <0,05)
(siche Abb. 6.8).
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Abb. 6.8: Kumulatives Uberleben in Abhiingigkeit vom MEF,; 1995

Die 10-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patien-
ten mit einem MEF,; ab 60 % der Norm betrigt 85 %. Die 10-Jahres-Uberlebens-
wahrscheinlichkeit der Patienten mit einem MEF,; unter 60 % der Norm betrigt
dagegen nur 66 % (nicht signifikant, d.h. p >0,05).
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Mortalitdt bis 2008 in Abhédngigkeit von Pseudomonas aeruginosa im Jahr 1995
Von den 155 Patienten, die 1995 P. aeruginosa positiv waren, verstarben
55 Patienten (35,5 %) bis Ende 2008. Von den 61 Patienten, die 1995 P. aeruginosa
negativ waren, verstarben bis Ende 2008 12 Patienten (19,7 %, p<0,05) (siche
Abb. 6.9).
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Abb. 6.9: Kumulatives (berleben in Abhéngigkeit von P. aetuginosa 1995

Die 10-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit von 17- bis 19-jahrigen CF-Patien-
ten ohne P. aeruginosa im Jahr 1995 betriigt 79%. Die 10-Jahres-Uberlebens-
wahrscheinlichkeit der Patienten mit P. aeruginosa betrigt 64 % (nicht signifi-
kant, p>0,05).
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Mortalitdt bis 2008 in Abhédngigkeit von allen Parametern im Jahr 1995
Von den 70 Patienten (32,1 %), die 1995 in allen 5 betrachteten Parametern unter
den angestrebten Grenzwerten lagen (d.h. BMI <19, VC <80%, FEV, <80%,
MEF,; <60%, P. aeruginosa positiv), verstarben 35 (50,0%) bis zum Ende des
Jahres 2008. Von den 128 Patienten (58,7 %), die 1995 in mindestens einem Para-
meter 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 2008 31 Patienten (24,2 %).

Von den 20 Patienten (9,2 %), die 1995 in allen betrachteten Parametern gut
waren (d.h. BMI 219, VC =80 %, FEV, 280 %, MEF,; 260 %, P. acruginosa nega-
tiv), verstarben bis Ende 2008 zwei Patienten {10%, p<0,01) (siehe Abb. 6.10).
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Abb. 6.10: Kumulatives Uberleben in Abhzngigkeit vom medizinischen Zustand 1995

Die 10-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit der 17- bis 19-jihrigen Patienten,
die 1995 einen BMI von mindestens 19 auswiesen, eine VC von mindestens 80 %
der Norm, eine FEV, von mindestens 80 % der Norm, einen MEF,; von minde-
stens 60% der Norm und ohne P. aeruginosa-Besiedelung waren, betrigt 90 %.
Die 10-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit der 17- bis 19-jihrigen Patienten, die
1995 in mindestens einem der obigen Parameter gute Werte aufwiesen, betrigt 76 %.
Die 10-Jahres-Uberlebenswahrscheinlichkeit der Patienten, die 1995 in allen Para-
metern schlechte Werte aufwiesen, betrigt 51 %. Der Unterschied in der Uberlebens-
wahrscheinlichkeit zwischen den drei Gruppen ist statistisch signifikant (p <0,05).
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Der Beirat Therapieforderung und Qualitdt — TFQ

M. Schlangen

Seit dem 01.09.2008 ist der TFQ-Beirat das zentrale Beratungsgremium in allen
Angelegenheiten der Therapieoptimierung. Der Vorstand des Mukoviszidose e.V.
kann bestimmte Entscheidungen an den TFQ-Beirat delegieren, ansonsten haben
seine Beschliisse Empfehlungscharakter. Die Arbeit des TFQ-Beirates wird durch
ein Steuergremium angeleitet. Das Steuergremium wird von den Mitgliedern des
TFQ-Beirates gewihlt. Dem Steuergremium gehoren stimmberechtigt zwei drztliche
Vertreter, ein Vertreter aus der Gruppe der nicht-drztlichen Arbeitskreise und ein Ver-
treter der Betroffenen aus der Gruppe der Eltern oder Erwachsenen an. Ohne Stimm-
recht gehort dem Steuergremium der Geschiiftsfithrer des Vereins an, dieser leitet
die Sitzungen des Gremiums. Die konkreten Arbeitsaufgaben werden durch kleine
Arbeitsgruppen des TFQ-Beirates entwickelt. Zurzeit gibt es die Arbeitsgruppen:

Qualititsmanagement — Struktur/Prozesse/Zertifizierung
Register

MUKO.dok

Neue Versorgungsformen/Neue Vertragsformen
Neugeborenenscreening

Offensive

Patientenorientierung/patientenrelevante Ziele

Die Arbeitsgruppen werden von einem Mitglied des TFQ-Beirates geleitet. Die
weiteren Mitglieder miissen dem Beirat nicht zwingend angehéren. Die Arbeits-
gruppen konnen jederzeit sachliche Beratung aus den Arbeitskreisen des Vereins
und von externen Experten einholen.

Die Mitglieder des Beirates werden vom Vorstand des Mukoviszidose e.V, fiir
die Dauer von zwei Jahren berufen. Zur aktuellen Zusammensetzung des Steuer-
gremiums und der Arbeitsgruppen siehe www.muko.info/TFQ.17120.0.html.
Mit seiner Sitzung am 16. Juni 2009 hat der TFQ seine Arbeit aufgenommen.
In den verschiedenen Arbeitsgruppen sind Aufgaben formuliert worden. Erste
Ergebnisse werden dem TFQ-Beirat in seiner Herbstsitzung am 2. Dezember
2009 vorgestellt und das weitere Vorgehen diskutiert.
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Anhang

8.1 EXECUTIVE SUMMARY
M. Stern, B. Sens, B. Wiedemann, O. Busse, G. Damm, P. Wenzlaff
CF quality assurance in Germany: data from 1995-2008

The German CF quality assurance project exists since 1995. In addition to pro-
viding a basic registry, it has generated demographic data, it has established 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 and Management in Healthcare
(ZQ) in 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, since 2008 partly Muko.dok 29_2): In step [,
lung function, nutrition, microbiology data and therapy groups are evaluated
(all patients), in step II a smaller group of patients is evaluated more completely
including therapy details.

In 2008 7.644 patients have been treated by 93 centres. Retrospectively annual
return was improved to 84 %. Median survival is currently 39,9 years in Germa-
ny. Demographic, nutritional and lung function data are given and specified for
CF institutions (less than 50 patients) and for CF centres {50 and more patients).
Mortality analysis and longitudinal data are included. A centre report is distrib-
uted individually giving clues for improvement to centre directors. Several tools
for quality management have been generated by the current project (centre cer-
tification, quality groups, guidelines 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 them, and to Christiane Herzog Foundation and to Mukoviszi-
dose e.V. for their continuous support.
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Tab. 8.1: Results 2008 (percent patients); WH: body weight for height; BMI: body mass index; VC: vital
capacity; FEV,: forced expiratory volume in one second; MEF,.: maximal expiratory flow 25 %;
lgG: immunoglobulin (percent within “mean ¢ 2s” of healthy persons; s: standard deviation);
PA: Pseudomonas aeruginosa

WH = 90% C79,0% 70,4% .
ho data 4,9% 4,0%

BMI > 15. Percentile 77.9% 66,9% =
BMI > 19 @ : = 68,2%
no data ‘ 5.8%
VC280% ~ 3 66,7% 40,3%
no data 8,0% 10,3%
FEV, > 80% - 65.7% 21,6%
no data ; 6,9% 8.2%
MEF,, > 60% : = 43,9% 12,6%
no data f 8.2% 12,0%
lgG-2s<lgG<2s  60,7% 47,8% 36,3%
no data B 208% 21,0% 24,8%
P. aeruginosa negative 80,0% 68,1% 34,4%

ne data ; 35.2% 25,0% 15,2%
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8.2 BEISPIEL EINER AMBULANZSTATISTIK FUR 2008

Nachfolgend wird exemplarisch die Struktur einer individuellen Ambulanz-
statistik mit Vergleichen zu den anderen Ambulanzen dargestellt.

1. Ausweisung des Datenstands:
Datenstand: 15.06.2009
Beobachtungszeitraum: 01.01.2007-31.12.2007 bzw. 01.01.2008—31.12.2008

2. Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittel-
wert aller Einrichtungen desselben Typs und aller Einrichtungen — Siulen-
diagramme (siehe Abb. 8.1)

3. Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 2007 und 2008 mit
den Raten aller anderen Einrichtungen (siehe Tab. 8.2)

CF-Ambulanz XYZ
Beobachtungszeitraum 01.01.-31.12.2008

LSG normal < 18 ).

BMi > 15. Perzentile

BMInormal ab 18 ).

FEV, normal 6-17 . ‘-—_.—1_. .

FEV, normal ab 18 }.

ohne Pseud. < 18 ).

ohne Pseud. ab 18 . mﬁ‘—_‘—|
Tl —————

IgG normal ab 18 ). -—:___' |

' 1 ¥ T T T T ST ey o E—
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Datenstand : 15.06.2009 mEmmn  Ambulanz XYZ
. TypB
alle

Abb. 8.1: CF-Ambulanz XYZ-Beobachtung
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Tab. 8.2

34,3%
71 657% 1987 757% 73 68,9% 1.951 77,1%

ohne BMI 6 02% 18 07%

<15.Perzentile 40 37,0% 734 279% 41 38,7 % 641 252%

lmw 68 630% 1889 719% 65 61,3% 1.881 74,1%

lm 65 34,6 % 653 30,6% 62 29,4 % 652 29,5%

2 Gewicht normal 123 654% 1.481 6%,4% 149 70,6%  1.561 70,5%
=

] -
l BECSOIENNN 17 20,7% 662 31.3% 23 267% 615 30,2%
0

v VC=280% @ 65 793% 1.455 68,7% 63 73,3% 1.421 69,8%

i VC<80% 111 59.0% 1158 55,5% 129 61,7% 1137 524%
)

5 VC280% 77 41,0% 930 445% 80 383%  1.032 47.6%

b 9 CISHICEEE e e et iy FE = £ 2 = E 2 = -
I FEV, <80% 26 31,7% 595 28,3% 22 256 % 580 29.3%

v fEV;280% 56 683% 1505 71,7% 64 74,4% 1427 T70,7%

i FEV,<80% 166 B88,3% 1602 766% 184 B7,6% 1626 749%
o i

; FEV,280% = 22 11,7% 490  23,4% 26 12,4 % 545 25,1%
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MEF,; < 60% 45 54,9% 1.041 49,6% 40 46,5% 972  484%

MEF,; = 60% 37 451% 1.056 50,4% 4 53,5% 1.035 51,6%

MEF,;<60% 161 92,0% 1761 B869% 187 91,2% 1.802 86,1%

ab 18 Jahre <18 Jahre

MEF,260% 14  80% 266 131% 18 B8,8% 290 13,9%

44 40,7 % 804 30,8% 40 37,7% 720 28,8%

ﬁ 5
£ Ps.aeruginosa
2 ohne 64 59,3% 1.803 69.2% 66 62,3% 1778 71,2%
ks Ps. aeruginosa
‘.E mit Sl 152 77.2% 1.482 70,3% 175 81,0% 1524 69,7%
0
—  ohne 45 22,8% 627  297% 41 19,0% 661  30,3%
®  Ps. aeruginosa

IG6<2s 5 4,8% 88  40% 5 4,8% 90 4,1%

-2s<lgG<2s 67 63,8% 1455 66,0% 71 68,3% 1.435 66,0%

<18 Jahre

lgG=2s } 33 31,4% 662 30,0% 28 26,9% 649 29.9%

lGE-_ﬁis 2 1,3% 60 3,2% 2 1,2% 64  33%

-25<lgh<2s 45 29.8% 743 39,9% 47 28,5% 764 398%

ab 18 Jahre

lg6=22s . 104 689% 1057 568% 116 70,3% 1.093 569%
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4. Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzel-
werten aller anderen Einrichtungen (siehe Abb. 8.2)
Hinweis: Fiir die Abbildungen A1-A8 in der Ambulanzstatistik (siche Abb. 8.2)
wurden fiir alle Ambulanzen identische Spannweiten (Minimum ~ Maxi-
mum) fiir die einzelnen Parameter festgelegt. Innerhalb dieser liegen >99,5 %
aller Werte aller beteiligten Ambulanzen. Die wenigen, dennoch vorhandenen
»Extrem-Ausreifler werden grafisch nicht dargestellt, sind aber in dem nach-
folgenden Report (= patientenweise Einzelauflistung, siche Abb. 8.3) zu fin-
den.

5. Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf (siche Abb. 8.3)
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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Abb. 8.2/A1a: Verteilung des Lingen-Soll-Gewichtes (%); < 18 Jahre
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Abb, 8.2/A2; Verteilung der BMI; = 18 fahre



O
w

Anhang

140

Vergleich

120 O Alle anderen

Bl Ambulanz XYZ
100

80 |
60

40

Vitalkapazitit in % des Normwertes nach GriBe

20 =

Alter in Jahren

Abb. 8.2/A3: Verteilung der Vitalkapazitat (%); 6 - 17 Jahre
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Abb. 8.2/A4: Verteilung der Einsekundenkapazitit (%); 6—17 Jahre
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Abb. 8.2/A5: Verteilung der MEF,.; 617 Jahre
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Abb. 8.2/A6: Verteilung der Vitalkapazitat (%); = 18 Jahre
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Abb. 8.2/A7: Verteilung der Einsekundenkapazitat (%); = 18 Jahre
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<Code>
<Geb.-Datum{tt.mm.j]j}
- Geburtsrang Beh.= Beh.~
- Mutter-Geb.-Datum> ende- ende-~ VC FEV1 MEF25 149G Ps.
<Becb.~Jahr> Geschl Einw Grund Jahr L5G BMI (%) (%) {%) (/1) aer
939
21. 3.4B-1-21. 3.18
o g 2 %% 2005 . . . . . .
7. 2.53~2~ 5, 4.29
2006 2 1 . 21,23 72,30 26,56 9,13 8,10 1
2007 2 1 g g 21,23 63,82 22,36 5,68 5 1
2008 1 1 5 19,58 60,15 28,52 10,13 13,80 1
23. 5.56-2- 5. 4,29
2 2 N N . .
14.11.56-1-29, 5.30
2001 i 1 17.42 48,03 28,06 7,09 18,00 2
2002 i 1 o 17,87 45,42 28,42 8,94 18,70 2
2003 i 1 5 17,67 41,83 25,77 7,32 17,90 2
2004 iL 1 o D 3 17,16 40,02 23,95 8,24 20,40 2
2005 L ] 2 2005 E 17,30 36,45 21,54 7,36 20,50 2
5. 6.58-1-11. 2.35
1995 ol o g 19,17 35,15 32,06 26,48 20,%C 1
1996 gl a o = 5 21,02 68,63 48,16 16,60 8,70 1
2997 i 1 “ 20,99 70,31 42,59 8,97 11,90 1
19498 ¢l 1 . 20,82 70,55 45,45 16,16 10,80 1
2002 1 1 o o 19,61 60,16 26,46 7,55 14,70 1
2003 o 1 5 21,63 69,16 31,12 9,61 16,00 1
2004 1 1 5 o 21,3¢ 61,66 29,88 11,22 16,50 1
2005 il b B 20,%6 56,25 26,16 10,32 15,60 &
2008 1 1 o 20,96 59,18 25,56 5,44 15,20 1
2007 i 1 21,97 57,45 24,63 9,04 15,30 1
2008 1 1 ie,58 0,15 28,52 10,13 13,80 1
14.10.58-1-26. 8.37
1885 1 1 o 3 . 21,72 56,95 45,3z 23,50 18,50 1
1996 1 1 g 3 . 21,50 58,23 44,88 19,50 5 1
1897 1 1 . @ . 22,16 63,9%7 51,29 24,60 14,50 1
1998 1 1 o 22,28 68,21 51,09 18,02 T 1
1999 1 1 . . 22,25 71,13 54,01 23,22 14,10 1
2000 1 1 = 3 22,78 91,5% 47,64 2 3 1
2001 1 1 = 5 23,03 81,48 47,80 17,81 15,00 1
2002 1 1 22,47 79,88 43,81 14,06 14,80 1
2003 1 1 5 e 23,22 175,42 41,36 16,09 16,40 1
2004 1 i o 22,47 76,02 42,08 14,04 15,60 1
2005 z! 1 5 . 22,00 70,95 36,41 28,42 15,70 1
2006 1 & 8 22,78 172,45 35,00 12,88 P 1
2007 1 i : 7 3 22,16 71,65 30,84 15,50 16,40 1
2008 i i 3 2008 . 19,58 60,15 28,52 10,13 13,80 1
31.10.58-2-25. 3.22
2000 4 1 o g 3 20,86 27,69 32,03 . 22,00 1
2001 2 1 . 21,31 47,44 41,03 21,67 19,70 1
2002 2 1 . o . 21,03 44,88 39,27 29,33 20,50 1
2003 2 1 . 21,55 42,62 35,93 20,17 22,00 1
2004 2 1 n & 21,89 47,32 42,68 37,22 22,00 1
2005 2 1 9% 2006 21,20 49,63 40,24 24,24 5 B
19,12 58-1~ 5 7.24
1555 1l 1 . 20,6% 40,72 34,36 29,79 16,60 3
1556 i, 1 E 21,03 41,14 35,11 25,47 14,90 2
1557 1 1 . & 21,75 41,65 29,85 13,17 3 %
1998 1 1 o 20,76 42,29 31,10 14,71 14,20 1
1399 1 1 . s . 20,52 48,57 29,73 9,13 15,30 1
2000 1} a & J 21,55 77,08 32,04 13,25 13,80 2
2001 p 1 3 2001 3 20,86 68,64 25,11 B,B8 12,00 2

Abb. 8.3: Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf (Auszug)




Qualitatssicherung Mukoviszidose

Mukoviszidose ist die haufigste angeborene Stoffwechselkrankheit in unserer Bevilkerung.
Sie ist vor allem durch chronischen Husten, schwere Lungenentziindungen, Verdauungs-
stdrungen und Untergewicht gekennzeichnet. Insgesamt leben rund 8.000 Kinder, Jugendliche
und junge Erwachsene in Deutschland mit der Krankheit, jedes Jahr kommen rund 300 Neu
geborene mit Mukoviszidose hinzu. Es gibt Behandlungsansitze, mit denen die Prognose der
bisher unheilbaren Krankheit in den letzten fahren erheblich verbessert werden konnte: Kran-
kengymnastik, Inhalationsbehandlung und diverse medikamentdse Therapien. Sicherung

und Steigerung der Behandlungsqualitét sind zentrale Ziele des Projektes Qualitatssicherung
Mukoviszidose. Es wird getragen durch die Zusammenarbeit aller Mukoviszidose-Einrich-
tungen in Deutschland mit dem Mukoviszidose e. V. und der Christiane Herzog Stiftung. Auf der
Basis dieser Zusammenarbeit werden seit 1995 die demografischen und Versergungsdaten
représentativ erfasst mit dem Ziel, Abldufe transparenter zu machen, die Versorgungsqualitat
zu verbessern und die Vernetzung der Mukoviszidose-Einrichtungen regional, national und
international zu fardern, Im vorliegenden Jahresbericht wird der Gesundheitszustand von seit
1995 in Deutschland erfassten 7.644 Patienten fiir das Jahr 2008 dargestellt.
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