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Wissenschaftlicher Beirat ,,Qualititssicherung Mukoviszidose*: Titigkeitsbericht
1996/97

M. Stern, Tiibingen

Auf dem Wege zu unserem Ziel, die Datenerhebung Mukoviszidose zu einem wirksamen In-
strument der Qualitdtssicherung fiir alle deutschen Mukoviszidose-Ambulanzen werden zu
lassen, sind wir in diesem Jahr einen deutlichen Schritt vorangekommen. Dies zeigt sich vor
allem in der sprunghaften Entwicklung der Akzeptanz seitens der Ambulanzirzte und - damit
verbunden - im deutlichen Anstieg der Anzahl erfaSter Patienten. Die gegenwirtige Hauptauf-
gabe ist die Vemnetzung und Verdichtung der Erhebung mit dem Ziel, die erhobenen Daten in
Richtung Qualititssicherung umzusetzen. .

1 Chronik

Der Beirat hat sich im Berichtsjahr dreimal im Zentrum fiir Qualitatsmanagement Hannover
und in der Geschaftsstelle Mukoviszidose e. V. in Bonn getroffen (06.03.1996, 13.09.1996,
04.03.1997) und die laufenden Arbeitsprojekte vorangebracht: So konnte das Problem des
Datenschutzes in Zusammenarbeit mit mehreren Landesdatenschutzbeaufiragten jetzt fiir alle
Beteiligten zufriedenstellend gelost werden. Die Erhebung 1995/96 und ihre Veroffentlichung
war ein voller Erfolg. Am 09.10.1996 wurde diese Arbeit mit dem Richard-Merten-Preis fiir
Qualitatssicherung im Gesundheitswesen ausgezeichnet (Stern, Wiedemann, Sens). Um die
weitere Arbeit abzusichern, wurde eine Rahmenvereinbarung zwischen dem Zentrum fiir Quali-
tatsmanagement, Hannover, dem wissenschaftlichen Beirat , Qualititssicherung Mukoviszido-
se” und dem Institut fiir Medizinische Informatik und Biometrie, Dresden, getroffen.

Auf der Ambulanzarzte-Tagung in Titisee (02.11.1996) war in einem Sondersymposium
»Qualitdtssicherung bei CF*“ Gelegenheit, die neuen Befunde zu diskutieren. Zum Thema
Strukturmodell stellten Dr. Posselt, Frankfurt/Main, von pédiatrischer Seite das Zwei-Stufen-
Modell und Professor Wagner, Hannover, von internistischer Seite das Drei-Stufen-Modell
vor. Aspekte der flichendeckenden Versorgung sowie der nach Kompetenz und Erfahrung
gestaffelten Aufgabenstellung der betreuenden Einrichtungen wurden angesprochen. Festle-
gungen in Richtung Vergiitungsvereinbarungen werden derzeit vorbereitet. Von allen Seiten
wurde betont, daB fiir die bereits bestehenden gewachsenen Strukturen Ubergangsregelungen
erforderlich sind.

Das Erhebungs- und Auswertungskonzept wurde fiir den vorliegenden Berichtsband kon-
tinuierlich weiterentwickelt und den von den Mukoviszidose-Ambulanzen geéiuBerten Bediirf-
nissen angepalt. So wurde jetzt erstmals ein Vergleich mit dem US-amerikanischen , Cystic
Fibrosis Foundation Patient Registry* erméglicht. Der internationale Aspekt unserer Arbeit
wurde vor allem durch Professor von der Hardt in der europaischen Kooperation ,CF Regi-
stry” wahrgenommen sowie durch Frau Dr. Wiedemann, die entsprechende Kontakte beim
internationalen CF-KongreB in Jerusalem (Juni 1996) erweiterte (CF Data Base Standards,
CFIDS). Der internationale Vergleich und die Vernetzung sind zu einem wichtigen Ziel unse-
rer Arbeit geworden, auch wenn die Qualititssicherung Mukoviszidose entsprechend der na-
tionalen Struktur des Gesundheitswesens zunéchst einmal eine nationale Aufgabe bleibt. So-
wohl fir den internationalen CF-Kongref3 1997 in Davos als auch fiir die Vorbereitungen zum
KongreB in Berlin 1998 spielen inzwischen Aspekte der Qualititssicherung unter Mitarbeit
unseres Beirats eine wichtige Rolle.
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2 Offentlichkeitsarbeit

Die Qualitatssicherung Mukoviszidose wurde den Mitgliedern des Mukoviszidose e. V. und
der CF-Selbsthilfe e. V. uiber ihre Publikationen ,Mukoviszidose aktuell und , Klopfzeichen™
in einem offenen Brief, verbunden mit einem kurzen Artikel, dargestellt. Diese Aktion wurde
1997 erginzt durch eine Publikation im , Kinderarzt“, die die Mukoviszidose-Patienten be-
treuenden deutschen Kinderarzte ansprach. Es ist wohl auch diesen Aktionen zu verdanken,
daBl Zuspruch und Zulauf in den letzten Monaten so rege geworden sind.

Angeregt durch den Richard-Merten-Preis 1996 fanden am 27.11.1996 und 10.12.1996 zwei
bestens vorbereitete Pressekonferenzen in Bonn statt, die in der breiten QOffentlichkeit das Be-
wubBtsein fiir die Mukoviszidose und fiir den Stand unserer Arbeit zur Qualitétssicherung ver-
stirkten. Bereits vorher hatte das Forum ,Qualitit in der Gesundheitsversorgung“ am
31.08.1996 in Hannover unter Beteiligung von Professor Wagner, Hannover, den Stellenwert
unserer Arbeit deutlich gemacht. Die vielfiltigen Vortragseinladungen (Ulm, Freiburg, Han-
nover, Davos) spiegeln das groBe Interesse der drztlichen Offentlichkeit an unserer Arbeit wi-
der.

3 Testlauf Erhebungsstufe Il und EDV-Arbeit

Durch Mitarbeit der Mukowviszidose-Ambulanzen Dresden, Berlin-Buch, Berlin-Heckeshorn,
Hannover (Padiatrie und Pneumologie), des Kinderhospitals Osnabriick, der Universitits-
Kinderklinik Tiibingen sowie der Kinderarztpraxen in Frechen und Aachen wurden 586 Patien-
ten anlaBlich samtlicher ambulanter Vorstellungen seit 01.10.1996 erfaBt. Die dafiir erforderli-
che Erweiterung der Einverstandniserkldrung war wider Erwarten kein groBeres Problem. Es
zeigte sich, daB klinische und laborméflige Erfassung sowie vor allem die Therapie-Erfassung
einen wesentlich groBeren Umfang einnehmen als bisher angenommen, der letztlich nur durch
elektronische Datenverarbeitung gelost werden kann. Die genannte Gruppe ist gegenwirtig
dabei, die Bogen der Stufe IT zu optimieren, um dann auf Datentréger iibergehen zu konnen.
Damit werden Einzelanalysen moglich.

Unter Federfithrung von Dr. Friedrichs, Aachen, hat die Unterarbeitsgruppe , EDV-Programm®
Eckdaten fiir ein Patientendokumentationssystem fiir CF-Ambulanzen aufgestellt, so daB Ver-
handlungen mit Software-Firmen aufgenommen werden konnten. Diese gestalteten sich uner-
wartet zdh und langwierig. Am 14.05.1997 konnte in einem entscheidenden Treffen der Ver-
handlungspartner der Durchbruch erzielt werden. Unter finanzieller Beteiligung der Firma
Hoffmann La Roche wird es in Zukunft je nach Wunsch jeder Mukoviszidose-Ambulanz mog-
lich sein, aus einer einzigen Datenerhebung sowohl die Qualititssicherung Mukoviszidose als
auch (fakultativ) das epidemiologische CF-Register (ERCF) zu bedienen. Die unterschiedlichen
Zielsetzungen (firmengestiitzter epidemiologischer Vergleich auf der einen Seite und unabhén-
gige Qualitatssicherung Mukoviszidose mit praktischer Umsetzung in Deutschland auf der an-
deren Seite) bleiben ausdriicklich erhalten.

4 Kooperationsverhandlungen und weitere Ziele

Im vorerst letzten Gesprich mit Professor Rienhoff, Géttingen, zeigte sich die Notwendigkeit,
den ,Schritt in die Politik“ zu tun, um das Qualititsmanagement Mukoviszidose sowohi
strukturell als auch finanziell zu verankern. Es wurden noch einmal die konzeptionellen Ziele
der Qualitatssicherung Mukoviszidose 1995 - 2005 (vor allem ,Alle Patienten erreichen das
18. Lebensjahr*) herausgehoben, und es wurden die verschiedenen Verhandlungspartner aufge-
fithrt (Bundesgesundheitsministerium, Linderministerien, Krankenkassen-Dachverbinde, Deut-
sche Krankenhausgesellschaft, Kassenirztliche Vereinigungen), um die nichsten Beratungsge-
spriache zu planen. An dieser Stelle sei Herrn Rienhoff fiir seine ideenreiche Hilfe ausdriicklich
gedankt! .
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Leider sind die laufenden Gespriache zwischen Mukoviszidose e. V., wissenschaftlichem Beirat
und dem Bundesministerium fiir Gesundheit Ende 1996 aufgrund der fortgefithrten Budgetie-
rung unterbrochen worden; es steht aber zu erwarten, dal nach Aufhebung der ,Deckelung”
und bei Verhandlung einer neuen Bundespflegesatzverordnung die Mukoviszidose ausdriick-
lich beim Punkt Sonderpflegesitze fiir die stationére Versorgung Erwihnung finden wird.

Unmittelbaren Erfolg hatte die Initiative von Frau Herzog zur Einleitung von Gesprachen mit
der Kassenérztlichen Bundesvereinigung (Dr. Schorre, Dr. HeB, Dr. Effer). Am 21.01., 05.05.
und 27.05.1997 fanden Gespriche statt, die einen , Leistungskomplex Mukoviszidose® formu-
lieren halfen. Dadurch wird eine spezielle Abrechnungskennziffer mit entsprechend hoher
Punktzahl auf der Basis der Leistungsbeschreibung und der Definition von Qualifikationskrite-
rien fitr die teilnehmenden Praxen und Ambulanzen erméglicht. Dies diirfte die ambulante Be-
treuungssituation wesentlich verbessern helfen. Die Qualitatssicherung ist ausdriicklich Teil
dieser Bemithungen. Grofer Dank gebiihrt sowohl Frau Herzog fiir die Initiative als auch den
Verhandlungspartnern von der Kassenérztlichen Bundesvereinigung fiir ihre Offenheit und
Kooperation!

5 Ausblick

Wihrend der erste Arbeitsbericht Qualititssicherung Mukoviszidose 1995/96 einen Meilenstein
der deutschen Mukoviszidose-Arbeit darstellte, der inzwischen gebiihrend Beachtung und Auf-
nahme gefunden hat, haben wir jetzt einen quantitativen Sprung erlebt, der unsere Zielsetzun-
gen bestitigt, mit weiterem Leben erfiilit und uns neue Aufgaben stellt.

Auf erweitertem Auswertungsniveau, im internationalen Vergleich und mit dem Ziel der prakti-
schen Umsetzung in Deutschland fest vor Augen werden wir jetzt folgende Aufgaben in An-
griff nehmen:

— Verbesserung der Strukturqualitat durch Modellvorgaben, die mit dem Vergiitungssystem
verkniipft werden.

~ Verbesserung der ProzeBqualitdt durch Einrichtung von Qualititszirkeln sowie durch Auf-
stellung von Therapie-Richtlinien in Form von Konsensuspapieren (siehe regionale Modelle
Niedersachsen, Nordrhein, Baden-Wiirttemberg)..

— Verbesserung der Ergebnisqualitit durch Formulierung von Zielvorgaben, die aus der lau-
fenden Erhebung abgeleitet werden, verbunden mit schrittweisen Angaben zur realistischen
Umsetzung.

=

Dank fiir materielle Unterstiitzung gebiihrt an dieser Stelle den die Qualitéitssicherung Muko-
viszidose tragenden Institutionen: Mukoviszidose e¢. V., Mukoviszidose-Hilfe e. V., Nieder-
sachsischer Verein zur Forderung der Qualitit im Gesundheitswesen.
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Liste der beteiligten Ambulanzen

Wir danken den folgenden Einrichtungen sowie deren Patientinnen und Patienten fur die Zu-
sendung ihrer Unterlagen:

160 Aachen, Kinderarztpraxis Rathausstrafie

110 Aue, Klinikum Aue, Kinderklinik

207 Bad Saarow, Humaine Klinikum Bad Saarow, Kinderklinik

118 Berlin, Krankenhaus Zehlendorf, Bereich Lungenklinik Heckeshorn

117 Berlin, Kreiskrankenhaus Nauen, Betriebsstitte Staaken

116 Berlin, Krankenhaus Buch, "C. W. Hufeland", 1. Kinderklinik, Station 211 C

115 Berlin, Krankenhaus Lichtenberg, Kinderklinik Lindenhof -Allergologie/Pulmologie-

179 Bablingen, Kinderklinik Boblingen

148 Bochum, St. Josef-Hospital Bochum, Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin

167 Bodenheim, Praxis f. P4diatrie u. Allergologie

162 Bonn, Universitit Bonn, Zentrum fiir Kinderheilkunde

208 Borkum, Reha-Klinik Borkum Riff

120 Brandenburg, Stadt. Klinikum Brandenburg, Kinderkilinik

135 Bremen, Krankenhaus "Links der Weser", Kinderklinik

134 Bremen, Zentralkrankenhaus St.-Jiirgen-Strafie, Prof. Hess - Kinderklinik

114 Chemnitz, Kinderarztpraxis, Rewitzer Strabe

102 Coswig, Fachkrankenhaus Coswig, Zentrum f. Pneumologie u. Thoraxichirurgie

151 Datteln, Vestische Kinderklinik Dattein

101 Dresden, Carl-Gustav-Carus-Klinikum, TU Dresden

147 Diisseldorf, Heinrich Heine Universitit Diisseldorf, Zentrum fiir Kinderheilkunde

202 Erfurt, Klinikum Erfurt GmbH, Klinik fiir Kinderheilkunde, Poliklinik

198 Erlangen, Kinder- und Jugend-Poliklinik der Universitit

149 Essen, Universititsklinikum Essen, Klinik fiir Kinder- u. Jugendmedizin

150 Essen, Ruhrlandklinik Essen, Zentrum fiir Pneumologie u. Thoraxchirurgie

181 Esslingen, Stidtische Krankenanstalten, Klinik fiir Kinder u. Jugendliche

169 Frankfurt, Klinikum der J. W. Goethe-Universitit, Klinik fiir Kinderheilkunde I; P4d. Gastroenterologie
170 Frankfurt, Zentrum der Inneren Medizin, Abt. Pneumologie; Stat. B 1

121 Frankfurt /Oder, Klinikum Frankfurt/Oder, Klinik fiir Kinder- v. Jugendmedizin

157 Frechen, Kinderarztpraxis, HauptstraBe

188 Freiburg, Universitdts-Kinderklinik, St. Thomas

142 Gieben, Universitits-Kinderklinik, Bereich Pneumologie u. Allergologie

144 Gottingen, Georg-August-Universitit, Kinder-/Poliklinik

143 Greifenstein, Pneumologische Klinik, Waldhof-Elgershausen

124 Greifswald, Emst-Moritz-Arndt-Universitit, Klinik f. Kinder-u. Jugendmedizin

106 Halle (Saale), Martin-Luther-Universitit/Klinikum Kréllwitz, Klinik fiir Kinderheilkunde
206 Hamburg, Praxis, Eppendorfer Baum

127 Hamburg, Universitits-Kinderklinik, Eppendorf

128 Hamburg, Kinderarztpraxis, Hamburg-Altona, SchillerstraBe

138 Hannover, Medizinische Hochschule Hannover, Abt. Pneumologie

137 Hannover, Kinderklinik der MHH, Abt. Pad. Pulmonologie

176 Heidelberg, Klinikum der Universitit, Kinderklinik, Abt. Pneumologie

209 Heidelberg/Rohrbach, Thoraxklinik, Abteilung Pneumologie

182 Heilbronn, Kinderklinik Heilbronn

172 Homburg/Saar, Universitdtsklinik fiir Kinder- u. Jugendmedizin, Padiatrische Gastroenterologie
108 Jena, Kilinikurn der Friedr-Schiller-Universitit, Klinik f. Kinder-u. Jugendmedizin *Jussuf Ibrahim"
184 Karlsruhe, Stidtisches Klinikum Karlsruhe, Kinderklinik

186 Karsruhe, Kinderarztpraxis, Karolinger Strabe

185 Karsruhe, Kinderarztpraxis, Stidendstrafie

139 Kassel, Kinderkrankenhaus, Park Schonfeld

140 Kassel, Stadtisches Klintkum, Kinderklinik

131 Kiel, Klinik der Christian-Albrechts-Universitat, Klinik fiir allgemeine Péidiatrie; Poliklinik
189 Kirchzarten, Kinderarztpraxis, Burgerstrafie

158 K6ln, Kinderkrankenhaus Kéln Riehl, Neonatol. u. pidiatr. Intensivstation E2

159 Kéln, Universitits-Kinderklinik Kéln, Funktionsbereich Pad. Allergologie u. Preumologie
152 Krefeld, Stiddt. Krankenanstalten, Kinderklinik

104 Leipzig, Robert-Koch-Klinik, Station 2
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105 Leipzig, Universitatsklinik Leipzig, Kinderpoliklinik

130 Liibeck, Medizinische Universitéit Litbeck, Klinik fiir Padiatrie

174 Ludwigshaven, Kinderklinik St.-Anna-Stift

145 Magdeburg, Otto v. Guericke Universitit, Zentrum fiir Kinderheilkunde
146 Magdeburg, Otto v. Guericke-Universitit, Abt. Pulmonologie u. Intensivmedizin
166 Mainz, Universitétskinderklinik

164 Mechernich, Kreiskrankenhaus Mechernich

193 Miinchen, Kinderklinik der TU, Miinchen-Schwabing

191 Miinchen, Medizinische Klinik, Klinik Innenstadt der LMU

190 Miinchen, Kinderpoliklinik der, Ludwig-Maximilians-Universitit

192 Miinchen, Dr. von Haunersches Kinderspital, der Universitit Miinchen
123 Neubrandenburg, Klinikum Neubrandenburg, Kinderklinik

122 Neuruppin, Ruppiner Krankenhaus

168 Neuwied, St.-Elisabeth Krankenhaus, Kinderabteilung

187 Offenburg, Kreiskrankenhaus Offenburg, Kinderklinik

132 Oldenburg, Kinderklinik Oldenburg

155 Osnabriick, Kinderhospital Osnabriick

212 Osnabriick, Marienhospital Osnabriick, Klinik f. Kinderheilkunde u. Jugendmedizin
113 Plauen, Vogtland-Klinikum Plaven, Kinderklinik

119 Potsdam, Klinkum Ernst v. Bergmann, Kinderklinik

194 Ravensburg, Kinderkrankenhaus, St. Nikolaus

216 Regensburg, Klinik St Hedwig, Kinderkardiologie - Neonatologie

125 Rostock, Universitit Rostock, Med. Fakultit, Kinder- und Jugendklinik
171 Saarbriicken, Pneumologische Praxis, Kaiserstrabe

215 Schwarzenberg, Facharztpraxis Kinderheilkunde

126 Schwerin, Klinikum Schwerin, Kinderklinik

211 Siegen, DRK-Kinderklinik Siegen, P4diatrie

163 St. Augustin, Johanniter-Kinderklinik, fiir den Rhein-Sieg-Kreis

177 Stattgart, Olgahospital - Kinderklinik, Pédiatrisches Zentrum

201 Suhl, Pneumologische Praxis, Dérrenbachstrabe

165 Trier, Mutterhaus d. Borroméerinnen, Padiatrische Abteilung

180 Tiibingen, Universitits-Kinderklinik, Poliklinik

195 Ulm, Universitits-Kinderklinik

156 Vechta, Stadt. Marienhospital, Kinderabteilung

205 Wangen, Fachkklinik Wangen gGmbh, Medizinische Klinik f. Atemwegserkrankungen u. Allergien
210 Wiek/Riigen, AOK-Klinik Riigen, Abt. Kinderheilkunde

133 Wilhelmshaven, Reinhard-Nieter-Krankenhaus, Kinderklinik

200 Wilrzburg, Poliklinik der, Universitits-Kinderklinik; Bau 10

109 Zwickau, Stidtisches Klinikum, Klinik f. Kinder- u. Jugendmedizin

Einrichtungen, aus denen bisher keine Unterlagen vorliegen:

136 Celle, Allg. Krankenhaus Celle, Kinderklinik

103 Cottbus, Kinderarztpraxis, Leipziger Strabe

111 Eibenstock, Allgemeinarztpraxis, Dr.-Leibholdt-StraBe

214 Habfurt, Gemeinschaftspraxis, Kinderirzte, Torgraben

173 Homburg/Saar, Universitit Homburg, Robert-Koch-Institut, Abt, Innere
204 Karisruhe, Kinderarztpraxis, Sophienstrabe

175 Mannhein, Klinikum Mannheim

141 Marburg, Zentrum fizr Kinderheilkunde

154 Miinster, Clemenshospital, Klinik f. Kinder- und Jugendmedizin

153 Miinster, Kinderklinik d. Universitit

197 Nirnberg, Sidklinikum Nimberg, Kinderklinik

199 Passau, Kinderklinik, Dritter Orden

183 Pforzheim, Stidt. Krankenhaus Pforzheim, Kinderklinik

107 Saalfeld, Thiringen-Klinik, Georgius Agricola

196 Ulm, Medizinische Klinik d. Universitit, Abt. Pulmonologie

203 Wiesbaden, Deutsche Klinik f. Diagnostik, Fachbereich Kinderheilkunde
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Allgmeine Informationen zur Qualitiitssicherung Mukoviszidose

Die Verlaufsmeldungen fiir das Jahr 1997 bitten wir bis zum
15. Januar 1998
an das ZQ zu tibermitteln!.

Bis zur Verfligbarkeit des EDV-Ambulanzprogrammes nehmen wir die Erhebungsbogen in
Papierform oder per Diskette z.B. in dBase- oder Excel-Format entgegen. Eine Dateibeschrei-
bung konnen Sie gerne von uns anfordern.

- Fir die Stufe II-Bogen konnen wir Thnen bis zum Start des EDV-Programmes eine in
i Microsoﬁ Access erstellte komfortable Emgabemaske zur Verfigung stellen. Sie’ benotlgen, '
um dxese Maske bedtenen u konnen iedlghch eine Lizenz des Programmes Microsoft Access
3 - Auch mit nur geringen EDV-Kenntnissen konnen Sie Thre Daten dort erfassen
Alle Daten konnen zudem spiter weiterverarbeitet werden.
Gerne scl-ncken wir Thnen die Microsoft Access-Anwendung bei Nachfrage zu.

Unsere Anschrift:

Zentrum fiir Qualitdtsmanagment
Qualitatssicherung Mukoviszidose
Postfach 47 49

30047 Hannover

Ansprechpartnerin fiir das Verfahren , Qualititssicherung Mukoviszidose” im ZQ:

Julia Weber, Dipl. Dok.
®|: 0511/380-2113
Fax: 0511/380-2118

o  Wenn Sie Fragen haben oder Auswertungswiinsche duBern mochten, wird Thnen Frau Weber
"~ weiterhelfen.

Gerne stellen wir Thnen auch die Daten Ihrer Einrichtung in beliebigem Dateiformat auf Diskette
zur Verfligung.

Die statistischen Auswertungen der Daten iibernimmt Frau Dr. Birbel Wiedemann vom Institut
fiir Medizinische Informatik und Biometrie, Dresden.
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L SNIEL G T R ® Enbe— ---------------- @ |8
i annt =3
oy b TaTe SR SR R —— g— ® ]
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Behandeilnde Ambulanz

Qualitatssicherung Mukoviszidose Stufe [l

Dok.-Datum
{ggf. Befunde + 1 Woche dokumentieren!)

| 1L

Sex: 1 = mannlich, 2 = weiblich
Geburtsrang GR mit indexpatient ]

Patienten-1D

1. Ambulanz Geburtsdatum Patient

Sex GR Geburisdatum Mutter

ohne Stiefgeschwister

Name, Vomame 1

Adoptivmutter = Mutter
| Datumsangaben: TT.MM.JJ

DOKUMENTATION aller Merkmale bei jedem ambulant&n Patientenkontakt! *
Bitte Zutreffendes ankreuzen, nicht ausgefiilite Felder gelten als nicht erhobene Befunde!

AnlaB

regulérer Besuch (1)

Konsil (2

Notfall (@)

anderer Anlafi3 @

Epikritischer Bericht

©)
®
®

Pneumothorax
Hepatobiliare Kompl.
Nasenpolypen-OP

1. Komplikationen/Sonderprobleme (sit letztem epikritischen Bericht}
ABPA

keine
Distale intestinale Obstruktion (7)

Begleitende Erkrankungen (0 ICD-9

Massive Hadmoptoe @

©)

(LT

2. Klinische Messungen

GrofBe D:I:l cm

Gewicht I:DD kg

Anzahl CF-
Hospitalisationen

[D mit insgesamt [D:'

Tagen (seft letztem
epikritischen Bericht)

Raum fiir eigene Notizen {nicht durchschreibend), Zwischenanamnese, kérperlicher Befund, Therapiefdnderungen:

Therapie "
3. Physiotherapie a @ nein (@ unregelmaBig (@
4. Sport a @ nein (@ unregelmaBig @
5. Medikation
Praparat Behandiungsform Dosis/Praparatename (Klartext)
Hochkalorisches Nahrstoffkonzentrat Doral (@ Sonde (@ PEG
Pankreasenzyme ia @ nein 2
Vitamine ia @ nein (2
Insulin ja @ nein @
orale Kontrazeption ia @ nein @
Sauerstoff 2 @ nein @
Ursodeoxycholséure a @ nein (2)
weitere: ia @
a @
ja @
a @
Antibiotika Dauertherapie  intermittierend
oral: —— @ @ —
©) @
@ @
inhalativ: ) @
e @ @
i.v. (intermittierend): stationdr héaustich
@ @
@ @ Je
@® @
@ @

* ACHTUNG: Jahrlicher Verlaufsbogen muf3 von diesem Patienten vorliegen!
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Qualitdtssicherung Mukoviszidose Stufe |l

Behandeinde Ambulanz

i

nnn

Dok.-Datum

(9gf. Befunde + 1 Woche dokumentieren!)

| I
|

Sex: 1 = ménniich, 2 = weiblich
Geburtsrang GR mit Indexpatient

Patienten-1D 1. Ambulanz Geburtsdatum Patient Sex GR Gebunsdatum Mutter ohne Stiefgeschwister
Adoptivmutter = Mutter
Name, Vomame |_ | Datumsangaben: TT.MM.J !
Laborbefunde und sonstige Untersuchungen
6. Lungenfunktion 11. Mikrobiologische Befunde
Vitalkapazitét (FVCex oder IVC, Max. wert) D,D:] I Kulturtyp (nur eine Angabe):
Sputum
FEV 1 EREE P . @
D D:l Rachenabstrich ® -
MEF 25-75 , s Bronchialsekret ®
MEF 25 DED s BAL @
TGV (body) D,ED f
-EAW D’D:l] kPa’s/ Keime © keine
7. Kiinisches Labor
Leukozyten ED,D * 1000/ul | Pseudomonas aeruginosa
C-reaktives Protein D],D mg/100ml . ‘_a @ nein @  unbekannt ©
! ED [D Burkholderia cepacia
Immunglobulin G L g/l ja @ nein @  unbekannt @
Eosinophile [L__I T Xanthomonas maltophilia
Immunglobulin E | kuA ja @ nein@ unbekannt @
e
P ]]:D e Hamophil mfluenza'e _
El::' ja @ nein @ unbekannt @
gamma-GT u/ Staph. aureus
Cholinesterase EEI' un | ja (M nein@ unbekannt ©
Quick LT % M
ja @ nein@ unbekannt @
Unter Raumiluft;
PO: (nur hyperamisiert} l I torr welche Keime?
PCO:  (nur hyperamisiert) |_l torr
Sa0: (Pulsoxymetrie) D:D % -
ilze
8. Rontgen (Thorax) durchgefiihrt:
akjcuell Al ‘ ® Aspergillus fumigatus
seil letztem epikritischen Bericht ®@ ja @ nein @ unbekannt (@)
9. Sonographie andere Pilze
hiesige Klinik @ ja @ nein(@ unbekannt @)
Fremduntersuchung ®
Leber normal ja @ nein @) | welche Pilze?
Galle/Choledochus normal a @ nein @
| - wenn nein, Cholelithiasis ia @ nein (@
| Milz normal ja @ nein ® Muitiresistenz (> 3 Antibiotika-Kiassen)
10. Ergéinzende Untersuchungen durchgefihrt: ja @ nein @ nictt gepriit ©
{ankreuzen ja/nein, wenn ja: normaler Befund?) Wenn ja:
ja nein normaler Befund | Pseudomonas aeruginosa Burkholderia cepacia
OGTT ) 6] @ Tobramycin (®  Tobramycin @
PA-Antikérper @ ®@ @ Ceftazidim (@ Ceftazidim @
Stuhlfett @ ®@ @ Azlocillin @  Azocillin Q)
Ergometrie @ ® ® Gyrasehemmer (@  Gyrasehemmer Q)
BAL ) ® @ Carbapeneme @ Carbapeneme @ |
EKG/ECHO @ ® @ Colistin @ Colistin ®
Eméhrungsprotokoll @ ® @
Hérprifung @ @ @®

Bemerkungen: (nicht durchschreibend)
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Qualititssicherung Mukoviszidose - Auswertung der bundesweiten Erhebung fiir den
Beobachtungszeitraum 1.1.1996 bis 31.12.1996

B. Wiedemann, Dresden

1 Einleitung

Mit der wachsenden Zahl von Behandlungseinrichtungen fiir Mukoviszidose-Patienten, die sich
am Projekt ,,Qualitatssicherung Mukoviszidose* beteiligen, lassen sich die Aussagen tiber den
Gesundheitszustand der Mukoviszidose-Patienten in Deutschland weiter prézisieren.

Wiahrend in die Querschnittsanalyse 1995 Daten von 2296 Patienten eingingen, lagen bis zum
10.4.1997 Daten von 3645 Patienten vor. Nachtréglich wurden Verlaufsbeobachtungen fiir den
Beobachtungszeitraum 1.1.1995 bis 31.12.1995 aufgenommen, die in die Vergleiche von 1995
und 1996 eingingen.

Bis zum 10.4.1997 beteiligten sich 90 Einrichtungen am Projekt. Dazu zihlen niedergelassene
Pidiater und Pneumologen, Kinder-Polikliniken, Universitatskliniken, Kreiskrankenhiuser, CF-
Ambulanzen, Rehabilitationseinrichtungen und andere (im folgenden abkiirzend CF-Ambulanz
oder Einrichtung genannt).

Ziel des Projektes ,,Qualitétssicherung Mukoviszidose® ist es,

- die notigen Vergleichsdaten fiir die Beurteilung und Verbesserung der Behandlungsqualitit
der Patienten zu liefern,

— den ProzeB der Schaffung von Versorgungseinrichtungen fiir die zunehmende Zahl erwach-
sener Mukoviszidose-Patienten zu unterstiitzen,

- durch eine moglichst vollstandige Erfassung aller Mukoviszidose-Patienten ein genaueres
Bild iiber die Epidemiologie von Mukoviszidose zu erhalten und

— durch statistische Analysen der Quer- und Lingsschnittbeobachtungen zur Festlegung von
Standards und Therapierichtlinien beizutragen.

Die Qualitatsindikatoren des Jahres 1995: Lingen-Soll-Gewicht bzw. Body-Mass-Index zur
Beurteilung der korperlichen Entwicklung, Vitalkapazitat, Einsekundenkapazitit sowie maxi-
maler exspiratorischer FluB bei 25 Prozent der Vitalkapazitdt zur Beurteilung der Lungenfunk-
tion und Immunglobulin G als Entziindungsparameter werden fiir die Auswertung 1996 iiber-
nommen. Es hat sich gezeigt, da} die Eingriffsgrenze fiir das Langen-Soll-Gewicht im Ver-
gleich mit gesunden Probanden hoher als 85% liegen muB. Fiir die Beurteilung des Emnih-
rungszustandes erwachsener Patienten wird die Einteilung des Body-Mass-Index nach Miiller
[1] herangezogen.

Somit wurden durch den wissenschaftlichen Beirat fiir die Analyse der Daten von 1996
folgende Qualititsindikatoren und Referenzbereiche festgelegt:

a) eine Vitalkapazitat von mindestens 80% des Mittelwertes vergleichbarer gesunder Proban-
den (VC = 80%),

b) eine Einsekundenkapazitit von mindestens 80% des Mittelwertes vergleichbarer gesunder
Probanden (FEV, = 80%),

c) ein maximaler exspiratorischer FluB von mindesten 60% des Mittelwertes vergleichbarer
gesunder Probanden (MEF,s > 60%),
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d) ein Léngen-Soll-Gewicht von mindestens 90% des Mittelwertes vergleichbarer gesunder
Probanden (LSG = 90%) fiir Patienten unter 18 Jahre,

e) ein normaler Body-Mass-Index (BMI > 19) fiir Patienten ab 18 Jahre sowie

f) ein dem Alter entsprechend normales IgG (IgG < 2s, d.h. IgG im Bereich Mittelwert +
2*Standardabweichung vergleichbarer gesunder Probanden).

Kurziibersicht:

Datenquelle:

Datenstand:
Beteiligte Einrichtungen:

| Beteiligte Patienten:

Basisbogen:
Verlaufsbogen:

Verweigerer:

Geburten:
Neudiagnosen:

Todesfille:

Daten, entsprechend den Erhebungsbégen fiir den
Beobachtungszeitraum 1.1.1996 bis 31.12.1996

10.4.1997
90 (mit Basis- und Verlaufsbogen beteiligt)

3645, einschlielich 63 bis 31.12.96 verstorbene Patienten
davon 1915 mannlich (52,5%)

1727 weiblich (47,4%)

(3x ohne Angabe)
3733, incl. 82 Doppelmeldungen und 3 Dreifach-Meldungen
1995: 2559 (mit Nachmeldungen)
1996: 2966

109 Patienten (3%) - ab Kapitel 2.2 erfolgt die Auswertung
nur fiir 3536 Patienten, die ihr Einverstindnis erkldrt haben

1995: 61
1996: 32
1995: 125
1996: 99
1995: 28
1996: 29

zur Transplantation abgegeben: 18 Patienten
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2 Struktur der Versorgung

Bis April 1997 beteiligten sich 90 Einrichtungen am Projekt Qualititssicherung Mukoviszidose.
Von diesen behandeln 39 Einrichtungen bis zu 20 Mukoviszidose-Patienten, 42 behandeln 21
bis 100 Patienten und 9 Einrichtungen behandeln 101 oder mehr Patienten (siehe Abbildung 1).

23

10

wh

...................

bis 10 21-30 41-50 71-80 91-100 =200
11-20 31-40 61-70 81-90 101-200

Anzahl der Einrichtungen

o

Patienten

Abb. 1: Zahl der Patienten in den Einrichtungen.

Die kleinen Einrichtungen betreuen 10 Prozent aller CF-Patienten, die Einrichtungen mittlerer
GroBe 53% und die groBen Einrichtungen 37% (siehe Abbildung 2). Fiir 1996 legte der wis-
senschaftliche Beirat fest, daB einige der Auswertungen zur Ergebnisqualitit getrennt fiir Ein-
richtungen mit bis zu 20 Patienten (,kleine“ Einrichtung oder , Typ 1“), fir Einrichtungen mit
21-100 Patienten (,,mittlere” Einrichtungen oder , Typ 2*) sowie fiir Einrichtungen ab 101 Pa-
tienten (,,groBe” Einrichtungen oder ,, Typ 3*) vorgenommen werden.

569 (15,9%) der am Projekt beteiligten Patienten waren am 31.12.1996 jiinger als 6 Jahre,
1789 (50%) waren zwischen 6 und 18 Jahre alt und 1224 (34,1%) waren 18 Jahre und alter.
Von den erwachsenen Patienten werden 20,5% in zehn Einrichtungen unterschiedlicher GroBe
fir ausschlieBlich erwachsene CF-Patienten betreut. 75,8% der erwachsenen Patienten werden
in padiatrischen Einrichtungen und 3,7% in gemischten Einrichtungen betreut. In einigen padia-
trischen Einrichtungen sind mittlerweile 40 bis 60% der CF-Patienten erwachsen.
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2000

1800

1600

1400

1200

1000
8 800 ’
_§ &0 Alter der Patienten
B oo >= 18 Jahre
T 200 s 3 6bis <18 Jahre
é 0] B <6 Jahre

bis 20 Patienten > 100 Patienten

21-100 Patienten

GroBe der Einrichtung

Abb. 2: Zahl der Patienten und Altersanteile in Einrichtungeh unterschiedlicher GroBe

2.1 Altersstruktur der Patienten

Abbildung 3 zeigt die Alters- und Geschlechtsverteilung der CF-Patienten am 31.12.1996. Der
Mittelwert des Alters betrigt 15,3 Jahre (£9,1). 50% der Patienten sind ilter als 14 Jahre,
34,1% sind 18 Jahre und élter.

52,5% der Patienten sind ménnlich, 47,4% weiblich. Dreimal fehlt die Angabe zum Geschlecht.
Die fuinf ltesten Patienten sind zwischen 52 und 57 Jahre alt (vergleiche auch Kapitel 4.1.)

Tab. 1: Altersstruktur der Patienten in Deutschland und den USA [2] im Vergleich

N VISATS1I1295 ) ¢

<] Jahr 33 0,9 346 1,7

1- <6 Jahre 536 15,0 3636 18,1
6- <10 Jahre 623 17,4 3266 16,3
10- <14 Jahre 592 16,5 3185 15,8
14- <18 Jahre 574 16,0 2688 13,4
18- <25 Jahre 626 17,5 3156 15,7
25- <35 Jahre 519 14,5 2603 12,9

35- <45 Jahre 7 2,0 984 49
> 45 Jahre 8 0.2 232 L2

" Gesamt @ | . 3582 1 2000 | 2009 | . 100

Waihrend in Deutschiand etwa 50% der Patienten zwischen sechs und 18 Jahren und 32% zwi-
schen 18 und 35 Jahren alt sind, waren Ende 1995 in den USA etwa 45% zwischen sechs und
18 und 29% zwischen 18 und 35 Jahre alt (vgl. Tab. 1). In den USA gibt es anteilig mehr Pati-
enten im Vorschulalter und tiber 35 Jahre.
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2.2  Demografische Angaben

Tab. 2: Verteilung der ethnischen Zugehérigkeit der Patienten

kaukasisch 3307 93,5
tiirkisch 67 1,9
asiatisch 4 0,1
afrikanisch 5 0,1
andere 68 1,9
ohne Angaben 85 2.4
Geowgt 1 RN - SN 100
Tab. 3: Verteilung des Familienstandes der Patienten

~ Patienten 18 Jahre - Summe

- S B e
ledig TR 824 2787 94.4
verheiratet - - 157 16,5 157 53
geschieden - - 7 0,7 7 0,2
ohne Angabe - - 4 0,4 4 0,1

Tab. 4: Verteilung der Wohnsituation der Patienten

18 | Patienten 18 Jahre | Summe.
T oA EE el Ee K B O
bei den Eltern 454 47,8 2428 82,2
allein in eigen. Wohnung 2 0,1 227 23,9 229 7,7
Partnerschaft - - 239 25,2 239 8,1
Heim u.a. 28 1,4 Zi 23 50 LT
ohne Angabe 1 0 8 0,8 9 0,3

Tab. 5: Verteilung von Schule / Ausbildung / Beruf

s T Summe
| a4 %
Schiiler 447 49
Berufsausbildung 251 8,5
Berufstitigkeit 404 13,7
arbeitslos 70 2,4
Rentner 117 4
ohne Angabe 626 *) 666 22.%

*) u.a. 529 Patienten im Vorschulalter
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3 Angaben zur ProzeBiqualitit

3.1 Fehlende Daten

Tab. 6a: Verteilung ausgewihlter fehlender Angaben auf den Basisbogen

alle Patienten

' . ! n ' %
Patientenidentifikation: 1. Ambulanz 55 1,5
Geschlecht . 0,06
Geburtsrang 79 22
Geburtsdatum der Mutter 179 49
Dokumentationsdatum 3 0,08
ethnische Zugehorigkeit 90 2.5

Diagnosemonat/ -jahr 1035/ 111 28,6/ 3,1

Kriterien, die zur CF-Diagnose fiithrten (siehe Kapitel 3.2.) 324 9,2
Anzahl der Geschwister 96 27
davon Geschwister mit CF 196 5,4
fehlende Angabe der Mutation 2, wenn 1. Mutation angegeben D 95 2,6

Y wurde in der Auswertung als ,,nicht identifiziert* gewertet
g

Grundlage der Auswertung 1996 sind 3733 Basisbogen, einschlieBlich Doppel- und Dreifach-
meldungen derselben Patienten aus verschiedenen Einrichtungen. LiBt man die 109 Verweige-
rer auf3er acht, dann bleiben fiir die Betrachtung in Tabelle 6a 3618 Basisbogen iibrig (das ent-

spricht 3536 verschiedenen Patienten).

Tab. 6b: Verteilung ausgewihlter fehlender Angaben bei 2966 Verlaufsbeobachtungen 1996

=

. ~ Patienten unter 6 | Patienten 6 Jahreund |  alle Patienten

! T b )l ]

I | ai i % i AL T

| Koérpergewicht 4 0,8 4 0,2 17 | 06
Korpergrofe 6 1,1 7 0,3 22 0,7
Vitalkapazitit 427 80,7 137 5,6 869 | 192
Einsekundenkapazitat 438 82,8 154 6,3 597 | 20,1
| MEF5s 439 83 232 9,6 677 22.8
P. aeruginosa 17 32 39 1,6 58 2

| B. cepacia 35 6,6 107 44 144 49
IgG 95 18,1 317 £3.1 418 14,1
Komplik./ Sonderprobl. 48 9,1 158 6,5 208 7
Antibiotika T 1,3 8 0,3 16 0,5
weitere relev. Therapien 6 1,1 17 0,7 24 0,8

? bei 11 Patienten war eine exakte Altersberechnung nicht méglich

Das Alter der Patienten bei Verlaufsbeobachtung wird nicht aus dem Dokumentationsdatum,
sondern aus dem Datum der klinischen Messung berechnet. Diese Angabe fehlte bei 11 der
2966 Verlaufsbogen. Das Lingen-Soll-Gewicht und der Body-Mass-Index konnten nicht be-

rechnet werden, wenn das Korpergewicht oder die KorpergroBe oder beide Angaben fehlten.
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3.2  Diagnosestellung

Tab. 7: Alter bei Diagnosestellung

------- A 1995 fee :":: . .—-:'p:: S 1996 [
n 109 96
Mittelwert in Jahren 4 3.8
Standardabweichung 57 6,0
Median 1,9 1.1
kleinster Wert 0 | 0
| grofiter Wert 34,3 | 2.9

=
2
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=
g |
o |
s 3.
2 - {
2
2¢ ¥
2 ot i
a
‘Dl L]
S
8
< o0 s 3 E 4 E
bis64  65-69  70-74 75-79  80-84 85-89  90-94 ab 95
Diagnosejahr

Abb. 4: Alter der Patienten bei Diagnosestellung von 1964 bis 1996

Bis 1970 war kein Patient bei der Diagnosestellung alter als zehn Jahre. Von 1970 bis 1990
waren die Patienten bei Diagnosestellung im Mittel zwei Jahre alt. Einige wenige Patienten
waren bis zu dreiBig Jahre und dlter. Ab 1990 stieg das mittlere Alter bei Diagnosestellung
deutlich an, da in den letzten Jahren zunehmend bei erwachsenen Patienten auch an das Vorlie-
gen einer Mukoviszidose gedacht wird.

Anteil der Patienten, die bei Diagnosestellung 18 Jahre oder élter waren:

1961 -1977 | 1978 - 1989

1990

1991

1992 |

1993

1994 | 1995

199

0% 1,7%

3%

0,9%

1,7%

3,3%

2,7% | 2,6%

3%
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|
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bis 59 60-64 65-69 70-74 75-79 80-84 8589 090.94 ab 95

=

Geburtsjahr |

Abb. 5: Alter der Patienten bei Diagnosestellung in Abhangigkeit vom Geburtsjahr

Wihrend die zwischen 1990 und 1995 geborenen Patienten im Mittel mit einem Jahr diagno-
stiziert wurden, wurde ein Patient erst mit sechs Jahren diagnostiziert. Von den vor 1960 gebo-
renen Patienten, wurde einer erst mit 43 Jahren diagnostiziert.

Tab. 8: Symptome zur CF-Diagnose (Mehrfachangaben méglich)

T e B Ay . Zahl der Patienten
unbekannt 120
Screeningtest 509
Gastrointestinale Probleme 1822
Pulmonale Probleme 1706
Mekoniumileus 424
Analprolaps 227
Geschwisterkind 291
andere Probleme 205

Im Projekt ,,Qualitatssicherung Mukoviszidose® wird die Diagnosestellung durch den Natrium-
bzw. Chloridgehalt (in mmol/l) im SchweiBitest, eine positive Potentialdifferenz, die Bestim-
mung des Genotyps bzw. durch die verbale Angabe sonstiger Kriterien, die zur CF-Diagnose
gefiihrt haben ( z.B. Leitfihigkeitsmessung , Osmolalitit oder positiver Schweitest) doku-
mentiert.



24

Qualitatssicherung Mukoviszidose - Bericht 1996

Tab. 9: Verteilung des im SchweiBtest bestimmten Natrium- und Chloridgehaltes (mmol/1)

ohne Angabe < s R
Natrium !
ohne Ang. 1118 57,7 53 58,9 1033 68,5
< 60 11 0,6 14 15,6 17 Il
=60 808 41,7 23 25,6 459 30,4
Gesamt R L R 90 100 109 4 TR

Bei den 14 Patienten, bei denen weder ein pathologischer Natrium- noch ein pathologischer
Chioridgehalt bestimmt wurde, wurde die Diagnose durch die Messung der nasalen Potential-

differenz und/oder die Bestimmung des Genotyps bestétigt.

Bei 324 (9,2%) von 3536 Patienten sind weder Angaben zum Schweiftest, noch zur Poten-
tialdifferenz vorhanden, noch wurde der Genotyp bestimmt. Zum Teil handelt es sich um altere
Patienten, aber 16 Patienten sind z.B. 1990 und spiter geboren.

Achtmal wurde die Diagnose Mukoviszidose widerrufen.
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3.3  Genotypisierung

Von den tiber 600 bekannten fiir Mukoviszidose verantwortlichen Mutationen auf dem langen
Arm des Chromosoms Nr. 7 treten die meisten nur sehr selten auf. Die haufigste Mutation ist
AF508. Sie wurde 3400mal, also in 68,2% der Fille gefunden (Tab. 11).

49,6 % der Patienten sind AF508-Homozygot, weitere 37,3% sind AF508-Heterozygot (Tab.
13). Die Verteilung der Mutationen wurde analog dem US-Bericht fiir 1995 [2] aufgeschliis-
selt.

Tab. 10: DNA-Analyse

Genotyp nicht bestimmt 1042 29,5
Genotyp bestimmt 2494 70,5
Gesamt EnTERE e ., TR BT
Tab. 11: Mutationshiufigkeit

AF508 3400 68,2
G551D 77 1,5
G542X I3 1,5
RS553X 34 1,7
W1282X 11 0,2
R347P 52 1,0
NI1303K 65 1,3
R560T 0 0,0
dI507 6 0,1
1717-1G-A 25 0,5
A4S5E 1 0,0
S549N 2 0,0
621+1G->T E 0,1
R117H 5 0,1
2184dA 4 0,1
R1162X 2 0,0
3849+10Kb C-»T 8 0,2
andere 144 2,9
nicht identifiziert 1023 20,5
T R RS S e T T TR a0
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Tab. 12: Mutationen

2 bekannte Mutationen 1656 66,4
1 Mutation bekannt, eine 653 26,2
nicht identifiziert
beide Mutationen nicht iden- 185 7,4
tifiziert
Gesamt (genotypisiert) . | . 2494 . - 100
Tab. 13: Kombinationen von Mutationen

B e s TR s "
AF508-Homozygot 1236 49.6
AF508/ andere Mutation 361 14,5
AF508/ nicht identifiziert 567 22.8
nicht AF508/ nicht ident. 86 L ¥
beide Allele nicht AF508, aber 59 2,4
identifiziert
beide Allele nicht identifiziert 185 7.3
Gesamt: - oo z 8 s R e T
Tab. 14: Homozygote
AF508 1236 98.4
G551D 2 0,16
G542X 3 0,24
R553X 4 0,32
N1303K 3 0,24
di507 1 0,08
1717-1G—->A 1 0,08
621+1G->T 1 0,08
L719X 1 0,08
R347H 1 0,08
E92K 1 0,08
1342-2 A-C 2 0,16
Gesamt g 1256 v
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3.4  Therapie

Tab. 15: Therapie in den Altersgruppen (Angaben analog Verlaufsbogen)

Pat1enten unter 18 Patlenten 8. Jabre o Summe.
Ja.hre pibhe " "
L n %
keine Antibiotika 418 20,8 134 14,1 533 18,7
orale Antib. >3, <250 d/Jahr 378 18,9 150 15,8 528 17,9
orale Antibiotika > 250 d/Jahr| 881 43,9 521 54,8 1402 47.4
Antibiotika inhal. ganzjihrig | 481 24,0 412 43,4 893 30,2
Anzahl i.v.-Therapien 0-9 - 0-12 - 0-12 -
keine weitere relev. Therapie 44 y B 7 2.8 7 24

Pankreaslipase < 10.000 E/kg | 1439 71,8 751 79,1 2190 74,1
Pankreaslipase > 10.000 E/kg | 464 rel 119 12,5 583 19,7

Ursodeoxycholsiure 619 30,8 335 35,3 954 323
PEG 41 2,0 35 i i | 76 2,6
Insulintherapie 21 1,0 110 1 ,6 131 4.4
orale Antidiabetika 14 0,7 39 4,1 53 1,8
DNase 397 19,8 373 39,3 770 26,1
Antiphlogistika 97 48 66 6,9 163 55
O,-Therapie 68 34 142 14,9 210 1,1
assistierte Beatmung 3 0,1 6 0,6 9 0,3
sonstiges 574 28.6 411 433 985 33,3

3.5  Status der Behandlung

Tab. 16: RegelmiBige Behandlung oder Konsultation

 Patienten 18 Jahre . Summe

TegelmaBige Behandlung | 1864 | 93 871 91,7 T 2735 | 926
zur Konsult. vorgestellt 130 6,5 44 4.6 174 5,9
ohne Angabe 11 0.5 35 3.7 46 15
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4 Ergebnisqualitiit
4.1  Alter
Einige Angaben zur Altersverteilung 1996 sind bereits in Kapitel 2.1. enthalten.

mittleres Alter (Jahre) Patienten = 18 Jahre in %
16 35

14

12 o
10 :
20
-
15
6
4 10
3 5
0 e 0
1980 1985 1990 1995 1996
mittl. Alter Y| 8,3 T 12,7 14,6/15,3
>18 Jahre —=| 1,3 18,7/ |- [288 31,7/34,1
n=155 n=2268 n=2987 n=2296 n=3582

Abb. 6: Altersentwicklung der CF-Patienten seit 1980

Die Angaben zum mittleren Alter (Séulen in Abbildung 6 - linke y-Achse) und zum Anteil der
erwachsenen Patienten (Linie, rechte y-Achse) fiir 1980 bis 1990 beruhen auf den Daten der
langjahrigen CF-Register in Frankfurt/ Main und Dresden. Sie wurden bei einer vergleichenden
Untersuchung der Patientendaten in Ost- und Westdeutschland 1994 vorgestellt [3].
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4.2 Grille, Gewicht

4.2.1 Patienten unter 18 Jahre

Tabelle 17 enthilt die Verteilung der Patienten mit einem Lingen-Soll-Gewicht von unter oder
ab 90% des Normwertes nach Reinken [4] fur alle Patienten (Spalte Gesamt) und unterteilt
nach Einrichtungen verschiedener GréBe fiir 1996. Dabei bedeutet

— Typ 1. in der Einrichtung werden bis zu 20 Patienten behandelt,
— Typ 2: in der Einrichtung werden 21 bis 100 Patienten behandelt und
— Typ 3: in der Einrichtung werden mindestens 101 Patienten behandelt.

Tab. 17: Langen-Soll-Gewicht fir Patienten bis 18 Jahre in Einrichtungen verschiedenen Typs

ey

g Tyl Lol T3 | o B3 - | Gesanst -
. LR M. e Lk YIJ % e el ca b %
<90% 62 294 304 274 174 25,5 540 26,9
>90% 148 70,1 799 71,9 506 74,1 1453 72,5

ohneAng 1 0,5 8 BT =3 0,4 12 0,6
Mittel 96 % 97 % 97,1 % 97 %

Std.abw. 11 11.9 11,1 11,6

Die Abbildung 7 zeigt die Mittelwerte und 95% Konfidenzintervalle der Mittelwerte fiir das
Lingen-Soll-Gewicht in den drei verschiedenen Einrichtungstypen in den einzelnen Alterstufen.
Hierbei ist zu beachten, daB gerade bei den Einrichtungen des Typs 1 mit ihren vergleichsweise
wenigen Patienten der Mittelwert des Langen-Soll-Gewichtes von einzelnen Ausreifern stark
beeinflult wird. Die weiten Konfidenzintervalle deuten auf kleine Fallzahlen und/oder grofe
Streuungen hin.

120
ey
— 0
) 11
°\° T "
&
g 100 . kl H ﬂ ﬂ ﬂ
2 .k % | 1 {1 S -
E 90 ' L . - Emnchtung
S’ i B o T 3
% e bis 20 Pat.
— 804 T
x 21-100 Pat.
70 L - 100Pat

2 4 & _ E 10 12 14 le i

Alter in Jahren

Abb. 7: Verteilung des Langen-Soll-Gewichtes in Einrichtungen verschiedener Grofe.
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Die Abbildung 8 zeigt in Boxplots die Verteilung des Lingen-Soll-Gewichtes von Patienten
unter 18 Jahren in Einrichtungen mit bis zu 20 Patienten (Typ 1). Die Abbildung 9 zeigt die
Verteilung fiir mittlere (Typ 2) und groBe Einrichtungen (Typ 3). Mit jeder Box wird darge-
stellt, welches Langen-Soll-Gewicht 25%, 50% bzw. 75% der Patienten mindestens erreichen.
AuBerdem ist die Spannweite ohne Ausreifier und Extremwerte angegeben. Dabei stellen die
dicke Referenzlinie bei LSG=90% den angestrebten Normwert und die diinnen Referenzlinien
den Mittelwert der kleinen Einrichtungen (LSG=96%, vgl. auch Tab. 17) bzw. der mittleren
und grofien Einrichtungen (LSG=97%) dar. Die Abbildungen zeigen, daB es unabhangig von
der Zahl der betreuten Patienten Einrichtungen gibt, bei denen der iiberwiegende Teil der Pati-
enten iiber dem Normwert liegt. Der groBe Anteil von Patienten mit hohem Lingen-Soll-
Gewicht in der Einrichtung 884 (Abb. 9) darf nicht iiberbewertet werden. Fiir diese Einrich-
tung gingen fiir 1996 weniger als ein Zehntel der betreuten Patienten in die Auswertung ein.

Tab. 18: Ernidhrungszustand 1995, 1996

kel SR I2.1995 o f Tt 0k ].30.12 1996 .
LSG T : | G b R
50-59,99 % 1 0,1 0 ' 0
60-69,99 % 8 0,4 4 0,2
70-79,99 % 74 41 91 4.5
80-89,99 % 406 22,7 445 222
90-99,99 % 683 38,2 773 38,6
>100% 603 33,7 680 33,9
ohne Angaben 15 0,8 12 0,6
~ Gesamt | g TN 1. 2005 - 10

In der Analyse fiir 1995 (Tab. 18) wurden auch alle Nachmeldungen beriicksichtigt. Daher
unterscheiden sich die Angaben etwas von denen in der Querschnittsanalyse fiir 1995 [S].

1996 ist der Anteil der Patienten mit einem Langen-Soll-Gewicht unter 90% geringer als 1995.
Der Anteil der Verlaufsmeldungen, bei denen Angaben zum Korpergewicht oder zur Korper-
groBe fehlen, ist 1996 etwas geringer als 1995.

Tab. 19: Subpopulation mit Angaben zu Korpergewicht und -gréBe 1995 und 1996

o b e . e wesae0%
Q06 v | i e ' ST AT e
besser

(T 5%) 97 23,6 166 15,4
gleich

(5%) 293 71,3 736 68,5

schlechter
{ ¥ 5%) 21 5,1 173 16,1

In Tabelle 19 wird das Langen-Soll-Gewicht von Patienten verglichen, fiir die 1995 und 1996
Werte vorlagen. Von den 411 Patienten, die 1995 ein Lingen-Soll-Gewicht unter 90% hatten,
stieg dieses 1996 bei 97 Patienten (23,6%) um mehr als 5% des Normwertes. Bei 293 Patien-
ten blieb es gleich (d.h. es schwankte um héchstens 5% des Normwertes) und bei 21 Patienten
sank es um mehr als 5% des Normwertes weiter ab. Bei den 1075 Patienten, die 1996 iiber
90% des Normwertes lagen, sank das Lingen-Soll-Gewicht bei 173 Kranken (16,1%) um mehr
als 5%.



Qualititssicherung Mukoviszidose - Arbeitsbericht 1996 33
4.2.2 Erwachsene Patienten (18 Jahre und ilter)
Der Body-Mass-Index (BMI)
(BMI = (Korpergewicht in kg)/ (KorpergréBe in m)?)
wird fiir erwachsene Patienten nach Miiller [1] in die Kategorien
— normal (19 < BMI < 25),
— Untererniihrung, Stufe I (17 < BMI < 19),
— Untererndhrung, Stufe II (16 < BMI < 17) und
— Unterernihrung, Stufe III (BMI < 16) eingeteilt.
Danach haben mehr als 60% der Patienten einen normalen Body-Mass-Index (Tab. 20).
Tab. 20: BMI: Patienten ab 18 Jahre
) Typl S Typ2 . Typ3c ] - Gesamt
BMI ] on. oo n % nii % p o S % .
<16 10 9,2 34 7.4 19 5 63 6,6
16 - <17 8 73 32 6,9 19 5 59 6,2
17 -<19 27 24,8 128 22,7 90 a7 245 25,8
>19 64 58,7 267 57,8 249 65,7 580 61,1
ohneAng 0 0 1 0,2 2 0,5 . 3 0,3
Mittel 19,3 19,6 20,1 TY
Std.abw. 2.4 2,6 17 2.7
26
= —
o
X =
i'e)
= 22
'g |
)
N T 3
= 20 :I'_’_ I H Einrichtung
= 3 T==" & vis20Pat
m 18« =
x 21-100 Pat.
4
16 o L - o > 100 Pat.
18-21,9  22-259 26-29.9 30-339 34-379 ab 38
Alter in Jahren

Abb. 10: Verteilung des Body-Mass-Index fiir erwachsene Patienten

Die Referenzlinien in den Abbildungen 10, 11 und 12 zeigen die o.g. Einteilung des Body-
Mass-Index in die verschiedenen Kategorien.
Die Abbildungen 11 und 12 zeigen in Boxplots Unterschiede zwischen den Einrichtungen.
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Die Unterschiede zwischen den Einrichtungen fiir den Body-Mass-Index (Abbildung 11 und
12) sind deutlicher als fiir das Langen-Soll-Gewicht (Abb. 8 und 9).

Tab. 21: Erndhrungszustand 1995 und 1996

BMI S A i 0ok PSSO e
BMI <16 51 7,0 63 6,6
16 <BMI < 17 56 7.7 59 6,2
17<BMI< 19 195 26,8 245 25,8
19 < BMI 419 576 580 61,1
ohne Angaben 6 0,8 3 0,3
Gesamt = ¢ i) i THNT oo 00 B <050 4 ot

Tab. 22: Subpopulation mit Angaben zu Kérpergewicht und -groBe 1995 und 1996

coo 199816 el 1995116 - <17 [ 1995017 -<197 ] | 1995:> 19
1996 cm ] % L m | % e R TN
<16 25 78,1 5 11,6 2 1 0,3

WB-<i7 | =3 9.4 15 34,9 13 8,7 2 0,6

17-<19| 4 12,5 19 44,2 89 59,3 23 7,3
>19 0 0 4 9.3 45 30 291 91,8

Die Tabelle 22 zeigt u.a., dal von 317 Patienten, die 1995 einen normalen Body-Mass-Index
hatten, 23 (7,3%) eine Unterernihrung der Stufe 2 entwickelten. Bei 3 Patienten (0,9%) sank
der Body-Mass-Index noch weiter ab.
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4.3  Lungenfunktion

4.3.1 Patienten von 6 bis unter 18 Jahre

Lungenfunktionsdaten wurden nur von Patienten, die mindestens 6 Jahre alt sind, ausgewertet.
Zur Beurteilung der Lungenfunktion wurden die Vitalkapazitat (VC), die Einsekundenkapazi-
tit (FEV1) und der maximale exspiratorische FluB bei 25% der Vitalkapazitit (MEF,s) nach
Zapletal [6] entsprechend Geschlecht und KérpergroBe normiert.

Als normale Lungenfunktionen gelten in dieser Auswertung (vgl. Kapitel 1.):

VC  =80%,
FEV; 2> 80% bzw.
MEF:s > 60% des Normwertes nach Zapletal.

Tab. 23: Vitalkapazitit (VC in %), Patienten 6-18 Jahre alt

Tl T Tym T Teed g ]  Gesamt |
: : BN N e e e 8 i) %
<80% 79 53,7 323 39,1 142 283 544 36,9
>80% 53 36,1 | 470 56,8 297 592 820 55,6
ohneAng 15 10,2 34 4,1 63 12,5 112 7,6
Mittel 75 % 82,6 % 86 % 83 %
Std.abw. 19,7 18,5 19,6 192

110

:\ 1001
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¥ 904

7

o)

5= 80 T

=

é 604 & Einrichtung

N 1 § T

£ 50 - 1 e bis 20 Pat.

-

- 40 E 21-100 Pat,
30 E > 100Pat

6 7 8 “$ei0 11 12 12 12 15 984T I3

Alter in Jahren

Abb. 13: Verteilung der Vitalkapazitit fiir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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Fir jeden der Lungenfunktionsparameter Vitalkapazitit, Einsekundenkapazitat und MEF,s sind
folgende Ergebnisse dargestellt:

— Tabelle 23, 24 und 25:
- jeweils fur alle Einrichtungen und unterteilt nach Einrichtungen Typl, Typ2, Typ3
Anteil der Patienten mit VC<80% der Norm (bzw. FEV,<80%, MEF,5s<60%)
Anteil der Patienten mit VC280% der Norm (bzw. FEV280%, MEF,5>60%)
Anteil der Patienten ohne VC-Angabe (bzw. FEV;, MEFas)
Mittelwert von VC, FEV, bzw. MEF,;s in % der Norm
Standardabweichung von VC, FEV, bzw. MEF2s in % der Norm

— Abbildung 13, 18 und 19:
Mittelwerte und 95% Konfidenzintervalle fiir VC, FEV, bzw. MEF3s in % der Norm
fiir die drei Einrichtungstypen in den Altersstufen 6 bis <18

— Abbildung 14, 15 (VC), 16, 17 (FEV)), 20, 21 (MEF;;)
Boxplots fiir VC, FEV; bzw. MEF,s in % der Norm fiir Einrichtungen des Typs 1
bzw. der Typen 2 oder 3

Tab. 24: Einsekundenkapazitat (FEV, in %), Patienten 6-18 Jahre alt

w1 T w2z | Iw3 ] Geam
<80% 81 55.1 351 424 | 199 396 631 428
>80% | 46 31,3 435 52,6 334 | 468 715 484
ohneAng| 20 13,6 41 5 69 13,7 130 8.8
Mittel 2.7% 80,4 % 80.4 % 79.7 %
Std.abw. 22.5 229 24,5 235
120

~ 110

3

& 100 [

Pa po

< 9

e lI[ :

T 804l

% 70 -3

inrichtun

=\; 60| # .

e o bis 20 Pat.

o ® |

b
2o, | % 21-100 Pat.
30 L. K . 100Pa

& 7 8 & W 12 I3 14 1318 17 13

Alter in Jahren

Abb. 18: Verteilung der Einsekundenkapazitit fiir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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Tab. 25: Maximaler exspiratorischer FluB (MEFa;s in %), Patienten 6-18 Jahre alt
A : B i A e e T L LEEE
<60% 6 422 384 46,4 734 49,7
>60% 60 40,8 379 45,8 140 27,9 579 392
ohneAng| 25 17 64 738 74 14,7 163 11,1
Mittel 69,9 % 68,2 % 51,3% 62,8 %
Std.abw. 49,2 45,7 35,6 437
160
S 140 ¥ 1
(=]
3\w 120 = T
oy
o
§ 100 . * -
R AR gl
P 60 > ol I ’-Tr I B
L - l . i et
- 4 l l ik * Einrichtung
- 40+ - 1 1 I -
vy ® bis 20 Pat.
e 204
E 4 J ko
S 04 x 21-100 Pat.
-20 = : E > 100Pa
6 7 & O 1 1213 14 15 16 17 18
Alter in Jahren

Abb. 19: Verteilung von MEF,s fiir Patienten zwischen 6 und 18 Jahren
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4.3.2 FErwachsene Patienten (18 Jahre und ilter)

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

Parameter

VC = 80%,
FEV, = 80% und
MEF;s = 60% des Normwertes als Qualititsindikatoren dienen.

Als Normwerte wurden die international iiblichen EGKS-Werte nach Quanjer [7] verwendet.

Wie bei den Patienten unter 18 Jahren gilt, daBl im Gegensatz zu den fritheren Datenerfassun-
gen auf den Verlaufsbogen nicht vermerkt wurde, ob die inspiratorische oder die forcierte Vi-
talkapazitat gemessen wurde. Bezieht man die Vitalkapazitat auf die EGKS-Normen fir die
forcierte Vitalkapazitit, dann sind diese fiir 331 der 950 erwachsenen Patienten (34,8 %) nor-

mal (vgl. Tab. 26).

Tab. 26: Vitalkapazitat (VC in %), Patienten ab 18 Jahre

Abb. 22: Verteilung der Vitalkapazitit fiir erwachsene Patienten

- el S wl T i o e PR TR G e
<80% 73 ks 306 66,2 55,1 58 61,9
>R0% 31 38 149 323 36,8 331 34,8

ohneAng 5 3,6 7 15 5,1 31 33
Mittel 67,2% 69,5% 73,3% 70,7%
Std.abw. 20,8 22,4 22.4 22.3
100

o 90 =
& =
X 804 1
m = )
\ -
s o A LT
g
g 601 L &
\E_/ 50 e B Einrichtung
B & T
E 40 e bis 20 Pat.
o =
> 30 L x 21-100 Pat.

20 L . 100Pat.

18-21,9 22-259 26-29,9 30-339 34-379 ab 38
Alter 1in Jahren
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Analog zu den Ergebnissen der Patienten von 6 bis 18 Jahren sind fiir jeden der Lungenfunk-
tionsparameter Vitalkapazitat, Einsekundenkapazitat und MEF,s folgende Ergebnisse darge-

stellt:

— Tabelle 26, 27 und 28:

- jeweils fur alle Einrichtungen und unterteilt nach Einrichtungen Typ1, Typ2, Typ3
Anteil der Patienten mit VC<80% der Norm (bzw. FEV,;<80%, MEF,5<60%)
Anteil der Patienten mit VC280% der Norm (bzw. FEV,>80%, MEF5>60%)
Anteil der Patienten ohne VC-Angabe (bzw. FEV,, MEFas)
Mittelwert von VC, FEV, bzw. MEFas in % der Norm
Standardabweichung von VC, FEV, bzw. MEF,s in % der Norm

— Abbildung 22, 23 und 30:
Mittelwerte und 95% Konfidenzintervalle fiir VC, FEV, bzw. MEF,s in % der Norm
fiirr die drei Einrichtungstypen in Altersstufen ab 18 Jahre

— Abbildung 24, 25 (VC), 26, 27 (FEV,), 28, 29 (MEFas
Boxplots fir VC, FEV, bzw. MEFs in % der Norm fiir Einrichtungen des Typs 1
bzw. der Typen 2 oder 3

Tab. 27: Einsekundenkapazitit (FEV, in %), Patienten ab 18 Jahre

Ty e T - hms [ Gesmt
<80% 89 81,7 384 83,1 299 78,9 772 81,3
>80% 15 13,8 70 L 63 16,6 148 15,6
ohneAng 4,6 1,7 17 4,5 30 3.2
Mittel 52,8 % 53,2% 55,4 % 54 %
Std.abw. 23 24,1 234 23.7 I
1004
=
o e
80
&
2 | 47l  p
g 60+ I I I
z dted 1]
=
p= T »
“é’ 40+ Einrichtung
o
= s =
: ® bis 20 Pat.
> 20 T
Ei x 2]1-100 Pat.
0 . - E - 100Pat
18-21,9 22259 26-29,9 30-339 34.379 ab 38
Alter in Jahren

Abb.23: Verteilung der Einsekundenkapazitit fiir erwachsene Patienten
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Tab. 28: Maximaler exspiratorischer FluB (MEF55 in %), Patienten ab 18 Jahre

Abb. 30: Verteilung des MEF7 4 fiir erwachsene Patienten

54

B e e e T~
<60% 73 67 383 82,9 316 83,4 772 81,3
>60% 10 9,2 62 13,4 31 8,2 103 10,8
ohneAng| 26 23,8 17 3,7 32 84 75 7,9
Mittel 314% 32,2% 26,5 % 29.8 %
Std.abw. 38,7 36,8 263 33,3
100,
=
O s0f T
X
=S
s 60
8 '
e T T
'\2_, 20 IEI II I -
32 - L Einrichtung
= 0 o bis 20 Pat.
o
0 .20 * 21-100 Pat
= - x - at.
z 5
-40 | - a > 100 Pat.
18-21,9 22-259 26-29,9 30-339 34-379 ab 3%
Alter in Jahren
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Tab. 28: Maximaler exspiratorischer FluB (MEF3s in %), Patienten ab 18 Jahre
ol b e D i VPR o iiGesamt
Lim % e T %] e % Y os
<60% 73 67 383 82,9 316 83,4 72 81,3
>60% 10 9,2 62 13,4 31 8,2 103 10,8
ohneAng| 26 238 17 3,7 32 8.4 75 7,9
Mittel 31,4% 322 % 26,5 % 298 %
Std.abw. 38,7 36,8 26,3 33,3
100
i\-g 804 T
&
h 60
=1 *
T 40 I b =
$ T T O
=3 20 I I T I warily
2 a— 4 Einrichtung
E. 0 1 o
vy @ bis 20 Pat.
o
= I
B .20+ s x 21-100 Pat.
= ]
-40 o > 100 Pat.

30-33,9 34-379 ab38

Alter in Jahren

18-219 22259 26-299

Abb. 30: Verteilung des MEF;; fiir erwachsene Patienten
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4.3.3 Vergleich der Lungenfunktion 1995/ 1996 fiir alle Patienten ab 6 Jahre

Tabelle 29 zeigt den Anteil der Patienten mit normaler Vitalkapazitit (VC = 80%) in Deutsch-
land 1995 und 1996 und in den USA. Danach hatten 1995 47,2 % und 1996 47,4 % der deut-
schen Patienten eine normale Lungenfunktion. In den USA waren es 1995 57,8 %. Die ameri-
kanischen Angaben beruhen auf modifizierten Normwerten von Knudson {8]. Die Angaben fiir
Deutschland sind zusatzlich unterteilt in die Altersstufen 6 bis unter 18 Jahre und ab 18 Jahre.

Tab. 29: Vitalkapazitat 1995 und 1996 im Uberblick

~ nationale Daten- o Ty A USA
el 19950 - | 1996 ERCE oS ]
 Aer | NE e R e g R e
6-18 1. <80 % 493 38 544
>80 % 710 54,7 820
ohne Ang. 94 ) 112

=181 <80 % 458 63 588
>80 % 245 3.7 331
31

“Gesamt | <807 T e [TER | B2
8.y SE | |59 o080 1w

Y US-Report 1995 [2]- (Normwerte nach Knudson [8])
Die Angaben im US-Report sind nicht nach Altersgruppen unterteilt.

Von 592 Patienten zwischen 6 und 18 Jahren, die 1995 eine normale Lungenfunktion hatten,
sank diese 1996 bei 226 (38,2%) um mehr als 5% ab. Bei den erwachsenen Patienten sank nur
bei 33% der Patienten, die 1995 eine normale Lungenfunktion hatten, diese 1996 um mehr als
5% ab (Tab. 30).

Tab. 30: Subpopulation mit Angaben zur Vitalkapazitit 1995 und 1996

*=:‘1_Pat1enten 6-<18 Jahre alt | Patienten 18 Jahre und alter”" i
THE R I995<80% S 1995>80% i 1 1995<80% | 1 1995>80% |
S b m ) s ] e i e ) g ey
besser
(T 5%) 166 41,6 145 24,5 95 28,8 41 21,5
gleich
(£5%) 117 29,3 221 37,3 137 41,5 87 45,5
schlechter
(¥ 5% 116 29,1 226 382 98 29,7 63 33
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Tabelle 31 zeigt den Anteil der Patienten mit normaler Einsekundenkapazitit (FEV, > 80%) in
Deutschland 1995 und 1996 und in den USA. Danach hatten 1995 38,2 % und 1996 35,6 %
der deutschen Patienten eine normale Lungenfunktion. In den USA waren es 1995 41,7 %. Die
amerikanischen Angaben beruhen auf modifizierten Normwerten von Knudson [8). Die Anga-
ben fiir Deutschland sind zuséatzlich unterteilt in die Altersstufen 6 bis unter 18 Jahre und ab 18
Jahre.

Tab. 31: Einsekundenkapazitit 1995 und 1996 im Uberblick

~ nationale Daten | ;P -
- - { oo SRR E Sp TedliESr L e ' 1098
“Alter FEV: | an | % e Ny o e
6-18]. | <80% 529 40,8 631 42,8
>80 % 649 50,0 715 48,4
ohne Ang.| 119 9,2 130 8,8
>187J. | <80% 576 79,2 772 81,3
>80 % 125 172 148 15,6
30 3.1
“Gesamt | - {oha08 e oo T Sy
ok 82 | (B63 | 356 | 6262 | 417
_| ohne Ang 45 | 72 (- aeb | €6 1055¢ | 70

Y US-Report 1995 [2]- (Normwerte nach Knudson [8])
Die Angaben im US-Report sind nicht nach Altersgruppen unterteilt.

Von 537 Patienten zwischen 6 und 18 Jahren, die 1995 eine normale Lungenfunktion hatten,
sank diese 1996 bei 245 (45,6%) um mehr als 5% ab. Bei den erwachsenen Patienten sank bei
38,1% der Patienten, die 1995 eine normale Lungenfunktion hatten, diese 1996 um mehr als
5% ab (Tab. 32).

Tab. 32: Subpopulation mit Angaben zur Einsekundenkapazitit 1995 und 1996

. Patienten 6-<18 Jahrealt |  Patienten 18 Jahre und dlter
besser
(T 5%) 150 34,7 129 24 98 23 17 17,5
gleich
(£5%) | 147 34 163 30,4 218 51,2 43 44 .4
schlechter
(45%) | 135 31,3 245 45,6 110 25,8 37 38,1
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Tabelle 33 zeigt den Anteil der Patienten mit normalem maximalen exspiratorischen FluB}
(MEF>s = 60%) in Deutschland 1995 und 1996. Danach hatten 1995 28,7 % und 1996 28,1 %
der deutschen Patienten eine normale Lungenfunktion. Dabei nahm der Anteil der Patienten mit

normaler Lungenfunktion bei den 6 bis 18-jahrigen zu und bei den Erwachsenen ab.

Tab. 33: MEF,s 1995 und 1996 im Uberblick

h e ~ nationale Daten B
- T N e 1996
“Alter b o Mot I n- ' %
6-18 J. 558 43 734 49,7
490 37,8 579 39,2
249 19,2 163 11,1
2181J. 554 76,2 7 81,3
90 12,4 103 10,8
83 11.4 75 7.9
Gesamt | <60% | i--i:-:?"-'1112 549 1506 62,1
o A ASE0 28,7 682 28, 1:
Loiaah 16,4 238 R

Von 410 Patienten zwischen 6 und 18 Jahren, die 1995 eine normale Lungenfunktion hatten,
sank diese 1996 bei 227 (55,4%) um mehr als 5% ab. Bei den erwachsenen Patienten sank bei
66,6% der Patienten, die 1995 eine normale Lungenfunktion hatten, diese 1996 um mehr als
5% ab (Tab. 30).

Tab. 34: Subpopulation mit Angaben zu MEF,; 1995 und 1996

Panenten 6-<18 Jahre alt | Patienten 18 Jahre und dlter
') A 1995 >60% g z995<60% T z995>50% :
1996 |oon 1% | noliss -l oa |o% | a o
besser
(T5%) | 188 42 125 30,5 84 20,3 10 15,2
gleich
(£5%) | 124 277 58 14,1 226 54.6 12 18,2
schlechter
(d5%) | 136 30,3 227 55,4 104 25,1 44 66,6
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44  Immunglobulin G

Von Pilgrim [9] liegen modifizierte Normalwerte (Mittelwert + Standardabweichung) fiir Im-
munglobuline im Serum vor. Geht man davon aus, daB deren Stichprobe geniigend groB war
und die Werte normalverteilt waren, kann mit Hilfe von , Mittelwert + 2*Standardabweichung”
der Bereich geschétzt werden, in dem ca 95,5% aller Werte einer gesunden Population liegen.
In der Auswertung von 1995 [5] konnte gezeigt werden, daB das Immunglobulin in starkem
Mafie altersabhéingig ist. Dies wird auch in der Abbildung 31 deutlich. Im Alter von acht bis
zwolf Jahren bleibt das IgG etwa konstant, um dann wieder anzusteigen. In diesem konstanten
Bereich sind die IgG-Werte in den Einrichtungen mit bis zu 20 Patienten etwas niedriger als in
den anderen Einrichtungen.

Betrachtet man nur die gemessenen IgG-Werte und [4B8t die fehlenden Angaben auBer acht,
dann liegen in den Einrichtungen mit bis zu 20 Patienten 41,2%, in den mittleren Einrichtungen
46,3% und in den Einrichtungen mit mindestens 100 Patienten 46,5% der Werte oberhalb vom
2s-Bereich (d.h. >Mittelwert + 2* Standardabweichung, vgl. Tab. 35).

Tab. 35: IgG bezogen auf Normalwerte von Pilgrim [9]

<Mw-2s | 14 43 112 7.1 26 2,4 152 5.1
Mw+2s | 136 | 42,2 626 39.7 465 835 | ;1227 || s
>Mw+2s| 105 | 326 637 40,4 426 40 1168 | 394
ohneAng | 67 20,8 203 12,9 149 14 419 14,1
Mittelw. 12,6 12,6 13 12,7
Std.abw. 59 6,3 5,9 6,1

o
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(=1

i
=
= =3
5 = e
L =
=
i
==
——"

CF-Ambulanz

==y
e
TR

i
e bis 20 Pat.

IgG in g/l (Mittel und 95% CI)
e -~

wiH
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Abb. 31: Verteilung des Immunglobulin G in verschiedenen Altersgruppen
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4.5  Mikrobiologie

In der Auswertung von 1995 wurde gezeigt, daf3 der Anteil der Patienten bei denen Pseudo-
monas aeruginosa nachgewiesen wurde, mit dem Alter steigt [5]. Dabei wichst der Anteil po-
sitiver Nachweise bis 12 Jahre kontinuierlich, stagniert etwa bis 18 Jahre, um dann weiter zu
steigen.

Ahnlich sieht das Bild im Beobachtungszeitraum 1.1.1996 bis 31.12.1996 aus. Wihrend der
Anteil der unbekannten Pseudomonas aeruginosa-Befunde ab zwei Jahren in allen Altersklas-
sen zwischen 0,6% und 3,5% liegt, steigt der Anteil der positiven Befunde von 19,6 bei den 0-
bis 2-jahrigen auf 65,1% bei den 12-bis 14-jahrigen Patienten an. Am hochsten ist der Anteil
bei den 28- bis 30-jihrigen mit 81,6%. Danach fillt der Anteil der positiven Befunde auf 66,7
bei den iiber 40-jéhrigen. Die Tabelle 36 zeigt den unterschiedlichen Pseudomonas aeruginosa-
Befall in Abhéngigkeit von der Altersklasse und der GroBe der Einrichtung.

Tab. 36: Befall mit Pseudomonas aeruginosa

b F mey T Twa T omma ] O
Alter fPoaemmgnt ca - % } nf %} o.n F %1 o] %
<12 ). ja 45 30,8 239 34,2 194 478 .2
nein 97 66,4 442 63,3 239 778 60,6
unbekannt 4 2.7 17 Dk 7 28 -
12-181.| ja 44 | 67,7 | 239 | 579 | 189 472 | 65,5
nein 19 29,2 168 40,6 53 240 233
unbekannt 2 2.1 6 15 1 9 2
>1817. ja 73 67 337 72,9 309 719 .
nein 33 30,3 112 243 67 212 223
unbekannt 3 2.8 13 2.8 3 19 2

Die Tabelle 37 zeigt, daB in den kleinen und mittleren Einrichtungen weniger Untersuchungen
auf Burkholderia cepacia-Befall als in den groBen Einrichtungen durchgefiihrt werden. Der
Anteil der im Beobachtungszeitraum nicht auf Burkholderia cepacia untersuchten Patienten
liegt in den einzelnen Altersklassen zwischen 10,3% (0 bis 2 Jahre) und 1,9% (26 bis 28 Jahre).
Der Anteil der positiven Befunde liegt zwischen 0% (4 bis 6 Jahre) und 5,6% (26 bis 28 Jahre).
Ab einem Alter von 14 Jahren liegt der Anteil positiver Befunde etwa bei 4%.

Tab. 37: Befall mit Burkholderia cepacia

N s LT oTw2 ol T3 | Gesimt
Alter |Burkh. cep.| n o ] % ] A )% n ol % |
<127 ja 15 | 21 20 15
nein 132 90,4 630 90,3 429 97,5 1191 92,8
unbekannt 12 8,2 53 7,6 8 1,8 73 5.7
12-18 J. ja 1 1,5 12 29 6 45 19 2,6
nein - ¥ 87,7 380 92 235 96,7 672 93,2
unbekannt 7 10,8 21 5,1 3 0,8 30 42
>1817. ja 4 37 18 | 39 16 | 42 | 38 4
nein 97 89 425 92 351 92,6 373 91,9
unbekannt 8 7,3 19 4.1 12 32 | 3% 41
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4.6 Komplikationen, Sonderprobleme

Nur bei 414 oder 20,6% der 2005 Verlaufsbeobachtungen von Patienten unter 18 Jahren lagen
keine Komplikationen oder Sonderprobleme vor. Von 950 Patienten, die 18 Jahre und élter
sind, gab es in 134 Fillen (14,1%) keine Probleme. Folgende wesentliche Probleme traten auf

Tab. 38: Pulmonale Komplikationen

 Patienten unter 18 Patlenten 18 Jahre | Summe
: Jahre e i und alter LU i
Ry LY T Sy A B %' Ehia e
ABPA 98 4.9 101 10,6 199 6,7
Pneumothorax 10 0,5 18 1,9 28 0,9
Massive Himoptoe 8 0,4 27 2,8 35 1,2
Tuberkulose 3 0,1 ;| 0,3 6 0,2

Tab. 39: Gastro-intestinale Komplikationen

e atlenten unter 18 | Patienten 18 Jahre | - Summe
i ; ] - und alter ’ i i
3 n - sl %o f
Exokr Pankreasinsuffizienz 1228 61,2 676 1.2 1904 64,4
Hepatobiliire Kompl. 303 15,1 171 18 474 16
Diabetes mellitus 29 1,4 144 152 173 59
DIOS 72 3,6 40 42 112 3,8

Tab. 40: Nasenpolypen-OP und sonstige begleitende Erkrankungen

~ Patienten unter 18 - Patienten 18 Iahre}ifif’” e A v

£ Jahre o l.mdalter i i S
- Codmmasbiali g b e T | s i g |
Nasenpolypen-OP 95 4,7 50 53 145 4,9
Begleit. Erkrankungen 216 10,8 122 12,8 338 11,4

Tab. 41: Mehrfachkomplikationen : gleichzeitiges Auftreten von Pneumothorax und/oder
ABPA und/oder Hepatobiliﬁre Komplikationen und/oder Diabetes mellitus

Patlcnten _51 8 Jahre | Summe
2 Kompiikationen 29 L3 3.2
3 Komplikationen ] 0 02
4 Komplikationen - - - - - -

Bei 10 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.

18 Patienten wurden zur Transplantation abgegeben:
davon 11 ménnlich und 7 weiblich
vier Patienten geboren zwischen 1961 und 1965
neun Patienten geboren zwischen 1966 und 1970
vier Patienten geboren zwischen 1971 und 1975
ein Patient 1976 geboren
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4.7 Todesfille

Von den 57 1995 und 1996 verstorbenen Patienten lagen insgesamt 49 Verlaufsbeobachtungen
fur 1995 und 18 Verlaufsbeobachtungen flir 1996 vor. In der Tabelle 42 sind diese Werte de-
nen aller anderen Verlaufsbeobachtungen gegeniibergestellt. So hatten zB. die 1995 verstor-
benen Patienten unter 18 Jahren im Mittel ein Langen-Soll-Gewicht von 89,9% der Norm. Alle
anderen Patienten hatten dagegen ein Lingen-Soll-Gewicht von 97,1. Deutlicher sind die Un-
terschiede bei der Lungenfunktion. Die 1995 verstorbenen Patienten hatten im Mittel eine Vi-
talkapazitat von 53 % der Norm gegentiber 83,9 % bei allen anderen Patienten.

Wihrend 1995 7,7% der Burkholderia cepacia-Befunde bei den unter 18-jihrigen Verstorbe-
nen und 14,3% bei den ab 18-jahrigen Verstorbenen positiv waren, wurde 1996 bei 18 Unter-
suchungen an im gleichen Jahr verstorbenen CF-Patienten nicht einmal B. cepacia gefunden.

Tab. 42: Verstorbene Patienten

ISR T e ]
Verstorbene " Verstorbene | iibrige Pati-
A eyl oy g . ' i i e ST e S
n 28 29 3582
ménnlich 15 11 1885
weiblich 13 18 1694
mittleres Alter in Jahren 19,9 21,6 15,3
Standardabweichung 6,9 g - | 9.1
Median 18,2 23,2 15,3
jungster Patient (Alter in J.) 8,8 0 0,3
dltester Patient (Alter in J.) 33,6 32,2 56,6
Letzte Werte im Mittel
< 18 Jahre _
Langen-Soll-Gewicht 89,917 Y 97,1£12,7 85,849 97+11,6
Vitalkapazitat in % d. Norm 53189 83,9+21.5 45,41+20,5 83,1x19,1
FEV, in % der Norm 41,4420,3 81,3124 36,94212 79,8423 3
MEF,s in % der Norm 23,6427,3 | 64,13437 | 14,1%13,2 63+43,7
Anteil P. aeruginosa positiv 100 % 49 % 100 % 48,1 %
Anteil B. cepacia positiv 7,7 % 2% 0% 21%
2 18 Jahre
BMI 17,542,3 19,742,5 17,32,9 19,842,6
Vitalkapazitdt in % d. Norm | 40,4420,4 70,5421,5 38,7£16,9 71,1332.1
FEV] in % der Norm 28.9+18,6 | 5524247 | 24,7+11,8 | 54,3423,6
MEF,s in % der Norm 13,3£18,2 33,9437,9 7.842,7 30,1433,4
Anteil P. aeruginosa positiv 94,3 % 77,7 % 91,7 % 77 %
Anteil B. cepacia positiv 143 % 2,6% 0% 42 %

D Mittelwert + Standardabweichung
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Tab. 43: Angaben zu den Todesursachen (Mehrfachnennungen méglich)

: i e gy R BT SRt | R L = i A
nicht CF-relevant 1 1,8
kardiopulmonal 51 89,5
hepato-intestinal 2 3,5
CF-relevant- andere Ursache 5 8.8

Todesjahr

199
1995

TR W T ERaEE . T T HA e )
6. 11, 16, k' 30 23, 34 2 U9 e

Alter bei1 Tod in Jahren

Abb. 32: Alter der Verstorbenen

Abbildung 32 zeigt im einzelnen, in welchem Alter die Patienten 1995 und 1996 verstorben
sind. Mit 16, 17, 18 und 19 Jahren starben 1995 12 und 1996 5 Patienten. Ein Patient starb
1996 schon im 1. Lebensjahr.
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4.8  Vergleich ausgewiihiter Parameter zwischen den CF-Daten in den USA 1995 und
Deutschland 1996

In den USA wird jéhrlich eine Ubersicht iiber die Daten des dortigen CF-Registers herausge-
geben. In der Tabelle wurden ausgewihlte Parameter zur Diagnose und zum Verlauf der Er-
krankung fiir die USA 1995 [2] und fiir das Projekt Qualitatssicherung Mukoviszidose 1996
gegeniibergestellt.

Tabelle 44: Ausgewahlte Parameter im Vergleich

i - Parameter i s il USRI TR _Deutschland 1996
Patientenzahl 20096 3645
neu diagnostiziert 864 99
Anteil neu diagnostizierter 43 % 2,7%
Mittleres Alter bei Diagnose 2,9 Jahre 3,8 Jahre
Median des Alters bei Diagnose 6 Monate 1,2 Jahre
Sterbefille 385 29
Letalitdtsrate 1,9 pro 100 0,81 pro 100
Mittleres Alter 15,6 Jahre 15,3 Jahre
Median des Alters 13,5 Jahre 14 Jahre
Anteil Patienten > 18 Jahre 34,7 % 34,1 %
Zahl der Patienten > 18 Jahre 6975 l 1224
Geschlecht (mannlich) 53,6 % 52,5%
mittleres VC in % der Norm 85,9 % 78 %
mittleres FEV, in % der Norm 73,2% 69,3 %
Mikrobiologie

P. aeruginosa positiv 60,1 % 57,6 %

B. cepacia positiv 3,5% 2,7%
Genotyp bestimmt 46,7 % 70,5 %
Pankreasenzyme 93,2 % 93.8%
teilnehmende Einrichtungen 104 90
% der teilnehmenden Einrichtungen ) 92 % 81,1 %

In den USA beteiligten sich 1995 104 Einrichtungen mit 20096 Patienten am US-Register. Das
sind 92% aller Einrichtungen, die Patienten mit Mukoviszidose behandeln [2]. In Deutschland
beteiligten sich 1996 90 Einrichtungen (81,1%) mit 3645 Patienten.

Die Lungenfunktion wird im US-Bericht nach Knudson [8] und im Qualitatssicherungs-Projekt
nach Zapletal [6] bzw. Quanjer [7] auf den Mittelwert einer gesunden Vergleichspopulation
bezogen. Daher sind direkte Vergleiche so nicht méglich.
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5 Zusammenfassung und SchluBfolgerungen

Die vorliegende Auswertung gliedert sich in die traditionellen Bereiche der Beurteilung von
Qualitdt medizinischer Versorgung

— Strukturqualitat,
— ProzeBqualitit und
- Ergebnisqualitit

nach Donabedian [10].

Im Projekt Qualitatssicherung Mukoviszidose wird in der Stufe I mit einem Basisbogen und
einem jahrlichen Verlaufsbogen vor allen Dingen die Ergebnisqualitit gemessen. Mit der Beur-
teilung der Qualitit der medizinischen Versorgung durch die Parameter KorpergroBe und -
gewicht, Lungenfunktion, Mikrobiologie und IgG bildet die Ergebnisqualitiit das Kernstiick des
Projektes. Einige Aussagen zur Struktur- und Prozefqualitit sind mit den Erhebungsinstru-
menten der Stufe I ebenfalls méglich.

Zur Struktur- und Prozefiqualitiit

Von den am Projekt Qualitatssicherung Mukoviszidose beteiligten Einrichtungen behandeln 39
bis zu 20 Mukoviszidose-Patienten. 42 Einrichtungen behandeln zwischen 21 und 100 Patien-
ten und 9 uber 100 Patienten. Viele der Einrichtungen behandeln sowohl Kinder als auch Er-
wachsene mit Mukoviszidose.

Insgesamt betrug das mittlere Alter aller 3582 am Projekt beteiligten CF-Patienten am
31.12.1996 15,3 Jahre (£9,1). 34,1% der Patienten waren mindestens 18 Jahre alt. Von diesen
1224 erwachsenen Patienten werden rund 76% von Pidiatern betreut. 52,5% der Patienten
sind méannlich, 47,4% weiblich.

Fir 1996 lagen 2966 Verlaufsbeschreibungen vor. Ob die restlichen 616 Patienten 1996 nicht
ihre behandelnde Einrichtung aufsuchten, wurde nicht untersucht. Von 2074 Patienten liegen
Verlaufsbeschreibungen fiir 1995 und 1996 vor.

Im Kapitel 3.1. sind wichtige fehlende Angaben auf den Erhebungsbogen aufgelistet. Unvoll-
sténdig ausgefiilite Bogen erschweren nicht nur die Auswertung und fiihren zu weniger prizi-
sen Aussagen, sondern koénnen auch Ausdruck von Schwachstellen in der ProzeBqualitét sein.
Das exakte Diagnosealter wird z.B. verzerrt, weil bei 28,6% der Patienten der Diagnosemonat
fehlt. Bei 324 Patienten fehlte die Angabe von Kriterien, die zur CF-Diagnose gefiihrt hatten.
Die Zahl der fehlenden Angaben zu den Ergebnisparametern KérpergroBe und -gewicht, Lun-
genfunktion, Mikrobiologie und I1gG sank zwar von 1995 zu 1996 (vergleiche Tabelle 6b und
45 und Zusammenfassung 1995), aber von 6,3% der Erwachsenen liegt z B. fiir 1996 kein
FEV,-MeBwert vor. Hier verbindliche Festlegungen zu treffen, wird z.B. eine Aufgabe im
weiteren ProzeB der Qualitatssicherung sein.

Zur Ergebnisqualitit

Die Tabelle 45 enthalt die in der Zeit 1.1.1996 bis 31.12.1996 beobachteten Werte fiir die Er-
gebnisqualitat in verschiedenen Altersklassen. EIf mal war die exakte Berechnung des Alters
bei der klinischen Messung nicht méglich. .

1996 wurde ein besserer Emihrungszustand als 1995 beobachtet (vergleiche Tabelle 18 und
21). Der Anteil der fehlenden Angaben sank. Diese Unterschiede kénnten allein durch die un-
terschiedliche Zahl der Verlaufsbeobachtungen 1995 und 1996 bedingt sein.

In den Tabellen 17 und 20 und den Abbildungen 7 und 10 sind die erreichten durchschnittli-
chen Emahrungswerte in Einrichtungen mit unterschiedlicher Patientenzahl dargestellt. In den
Abbildungen, 8 und 9 bzw. 11 und 12 sind die Werte einzelner Einrichtungen gegeniiberge-
stellt, Es gibt Unterschiede sowohl zwischen den Einrichtungen mit unterschiedlicher Zahl von
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CF-Patienten als auch zwischen verschiedenen Einrichtungen des gleichen Typs. Diese Unter-
schiede konnen vielfaltige Ursachen haben und von der Ausstattung der Einrichtung tiber das
Therapieregime bis hin zu Selektionsbias, d.h. systematischen Verzerrungen durch unter-
schiedliches Meldeverhalten reichen. Selektionsbias sieht man z B. in der Darstellung des Lin-
gen-Soll-Gewichtes in der Abbildung 9 bei der Einrichtung mit der anonymen Nummer 884.
Die Patienten dieser Einrichtung haben auf den ersten Blick eine hervorragende korperliche
Entwicklung. Da in diesem Jahr nur Werte von etwa einem Zehntel der in dieser Einrichtung
behandelten Patienten vorliegen, diirfen daraus keine voreiligen Schliisse gezogen werden.

Tab. 45: Ergebnisqualitit fiir den Beobachtungszeitraum 1.1.96 bis 31.12.96

‘Parameter | Patienten unter 6 Jah- | Patienten von 6 bis 18 |  Patienten 18 Jahre
e, N LG RS | Jahre: . o undilter:
{n=529) (n=1476) = | (n=950}
LSG 2 90% 81,9 % 69,1 % -
ohne Angaben 1,3% 0,3% -
BMI 219 - - 61,1 %
ohne Angaben - - 0,3 %
vC = 80% - 55,6 % 34,8
ohne Angaben = 7.6 % 3.3
FEV, 280% - 48,4 % 15,6 %
ohne Angaben - 8.8% 3,1%
MEF;;s = 60% - 392 % 10,8 %
ohne Angaben - 11% 7.9%
IgG <2s 65 % 44 % 244 %
ohne Angaben | 18,1 % T YELER 14,5 %
P. aeruginosa negativ T1.5% 43,4 % 223 %
unbekannt 32% 1,4 % 2%

Der Anteil der Patienten mit einer Vitalkapazitit iiber 80% der Norm stieg von 1995 zu 1996
nur gering auf 47,4% und liegt damit unter dem in den USA 1995 erreichten Wert von 57,8%
aller Patienten (siche Tab. 29). Der Anteil der fehlenden Werte blieb etwa gleich. Da die ge-
messenen Lungenfunktionswerte auf Mittelwerte einer vergleichbaren gesunden Population
bezogen und damit unterschiedlich normiert werden, ist ein direkter Vergleich nicht méglich.

Bei den 6- bis 18-jihrigen Patienten in Deutschland gibt es 1996 Unterschiede zwischen den
Mittelwerten der Vitalkapazitat in Prozent der Norm (Tab. 23). In den Einrichtungen des Typs
1 liegt der Mittelwert bei Patienten ab 13 Jahren niedriger als in Einrichtungen des Typs 2 oder
3 (Abbildung 13). Diese Unterschiede sind auch in den Abbildungen 14 und 15 zu sehen. Die
Zahl der fehlenden Angaben ging fiir FEV, und vor allem fiir MEF»s von 1995 zu 1996 zuriick
(Tab. 31 und 33). Bei den 6 bis 18-jahrigen Patienten ist der Mittelwert von MEF»s in den Ein-
richtungen des Typs 1 deutlich héher als in den Einrichtungen mit groferer Patientenzahl. Al-
lerdings wird dieser Parameter in den kleineren Einrichtungen seltener gemessen (17% der 6
bis 18-jahrigen ohne Angabe von MEF;s - sieche Tab. 25). Moglicherweise zeigt sich hier ein
Zusammenhang zwischen Kontrolle eines Parameters und Intervention, also zwischen ProzeB-
und Ergebnisqualitat..
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Fir den Entziindungsparameter IgG ist ein deutlicher Anstieg mit dem Alter, aber kein Unter-
schied zwischen den Mittelwerten in den verschiedenen Einrichtungstypen erkennbar (Tab. 35
und Abb. 31). Allerdings wird dieser Parameter in den kleinen Einrichtungen seltener erhoben
(20,8% fehlende Angaben).

Auch mikrobielle Befunde werden in den kleineren Einrichtungen seltener als in den groBeren
erhoben (Tab. 36 und 37). Dabei zeigt sich wieder, dafl der Anteil der gefundenen Pseudomo-
nas aeruginosa- und Burkholderia cepacia-Besiedelungen mit dem Alter ansteigt. In den klei-
nen und mittleren Einrichtungen ist der Anteil geringer als in den grofen Einrichtungen.

In Kapitel 4.7 erfolgt eine formale Gegeniiberstellung einzelner Parameter von verstorbenen
und lebenden CF-Patienten. Vergleicht man die Mittelwerte der kérperlichen Entwicklung und
der Lungenfunktion in Tabelle 42 mit den im Projekt definierten Qualitatsindikatoren (siche
Kapitel 1), dann liegen vor allem die Lungenfunktionswerte der Verstorbenen deutlich unter
den angestrebten Werten. In einer spiteren Auswertung werden wir versuchen, u.a. das Risiko
schlechter Lungenfunktion fiir die Prognose der Erkrankung zu quantifizieren.

Im Kapitel 4.8 werden ausgewihite Parameter der aktuellen CF-Datensammlungen in den USA
fiir 1995 und Deutschland fiir 1996 verglichen. Am Projekt Qualititssicherung Mukoviszidose
beteiligen sich 1996 90 von 111 Einrichtungen. Das sind 81,1% der uns bekannten Einrichtun-
gen. In den USA wird das CF-Register seit 1966 gefiihrt. 1990 waren 45 Einrichtungen (39%)
und 1995 104 (92,0%) beteiligt. Wihrend die Daten des Projektes in Deutschland direkt in den
ProzeB3 der Sicherung der Qualitit der Versorgung von CF-Patienten einflieBen sollen, stehen
bei dem US-Register epidemiologische Fragestellungen und die Unterstiitzung klinischer Stu-
dien im Vordergrund. GroBe Unterschiede gibt es im Anteil der durchgefiihrten Genotypisie-
rungen (siehe Tab. 44). Ob sich die Unterschiede in der Letalitit bestitigen lassen, werden die
Daten der néchsten Jahre zeigen. Nach zwei Jahren Laufzeit des Projektes ist der mogliche
Selektionsbias bei den Meldungen noch zu groB3. Ein Vergleich von mittleren Uberlebenswahr-
scheinlichkeiten soll demnéchst vorgenommen werden.

Das Kapitel 5 zeigt am Beispiel der Einrichtung XYZ, welche Einzelauswertungen die beteilig-
ten Einrichtungen mit dem Jahresbericht fiir 1996 erhalten. Hier werden ausgewihlte Qualitit-
sindikatoren der eigenen Einrichtungen mit Referenzwerten von Einrichtungen vergleichbaren
Typs bzw. mit der gesamten Population verglichen. Diese externe Qualititssicherung dient als
Grundlage fir die Diskussion interner qualititsverbessernder MaBnahmen. In den Streudia-
grammen (Abbildung Al bis A8) werden die Werte der eigenen Patienten gegeniiber denen
von Patienten im entsprechenden Alter in der Population hervorgehoben und geben eventuell
Hinweise auf Schwachstellen in der eigenen Einrichtung. Aus diesen Abbildungen kann die
anonyme Nummer fiir die externen Vergleiche in den Boxplots (Abbildungen 8, 9, 11, 12, 14-
17, 20, 21, 24-29) entnommen werden. Der Druck der Einzelwerte liefert den Verlauf wichti-
ger Qualititsparameter fiir den einzelnen Patienten.

Ausblick

Als Professor Stephan 1957 die erste CF-Behandlungseinrichtung in Deutschland aufbaute,
erreichte kaum einer der an Mukoviszidose Erkrankten das Schulalter. Heute, 40 Jahre spiter,
sind die &itesten Patienten 55, 56 und 57 Jahre alt. 16,5% der erwachsenen Patienten sind ver-
heiratet (Tab. 3). 49,1% der erwachsenen Patienten leben allein oder in einer Partnerschaft in
einer eigenen Wohnung (Tab. 4). Bei 10 CF-Patientinnen bestand eine Schwangerschaft.
76,4% der erwachsenen CF-Patienten befinden sich in einer Ausbildung oder sind berufstitig
(Tab. 5). Das ist eine Entwicklung, die Mut macht.

Erreicht wurden die Fortschritte in der Behandlung u.a. durch den stiandigen Austausch der
Erfahrungen von Medizinern, die Patienten mit Mukoviszidose behandeln. Gerade Einrichtun-
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gen mit wenigen Patienten benotigen diesen Austausch, weil Mukoviszidose eine Krankheit mit
vielen Komplikationen ist und eine grofe Variabilitdt aufweist.

Mit dem Projekt Qualititssicherung Mukoviszidose erhilt dieser Austausch zum einen eine
Basis in Form von externen Vergleichsdaten. Zum anderen wird die Moglichkeit geschaffen,
auf der Grundlage groBerer Datensammlungen Trends und Zusammenhinge zu untersuchen.
Professor Barbero von der Universitit Missouri, USA, betonte auf dem XII. Internationalen
CF-KongreBl 1996 in Jerusalem den Nutzen der Zusammenstellung groBer CF-Datenmengen,
warnte aber auch vor Fehlinterprationen. Er sagte: ,Es ist vielleicht naiv zu glauben, daB so ein
heterogenes Problem durch einen homogenen Ansatz geldst werden kann “ [11].

Allein durch die Dokumentation und den Vergleich von Daten werden wir auBler der auch aus
anderen Bereichen bekannten Anndherung an den Mittelwert (,Regression to mean*) keine
wesentliche Qualitatsverbesserung erzielen. Man muB die Qualititssicherung in Anlehnung an
Szecsenyi [12] als einen kontinuierlichen, kreis- oder spiralformigen problemorientierten Pro-
zef} sehen, dessen Stufen wie folgt charakterisiert werden kénnen:

1. Auswahl eines Themas

o

2. Analyse der Praxisrealitiit

ek T,

S. Beobachtung, ob Veriinderungen 3. Zielvorstellungen formulieren

eingetreten sind \ /

4. Planung und Umsetzung
von Verinderungen

1. Festlegung eines Themas und von Qualititsindikatoren

Aus der bisherigen Erfahrung u.a. der langjahrigen Datensammlungen der MHH Hannover, in
Frankfurt/ Main und Dresden sowie auf Grund der ersten Auswertung 1995 wurden als Quali-
tatsindikatoren festgelegt:

eine Vitalkapazitit von mindestens 80% des Mittelwertes vergleichbarer gesunder
Probanden (VC = 80%),

eine Einsekundenkapazitit von mindestens 80% des Mittelwertes vergleichbarer
gesunder Probanden (FEV, > 80%),

ein maximaler exspiratorischer FluB3 von mindesten 60% des Mittelwertes
vergleichbarer gesunder Probanden (MEF;s = 60%),
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ein Langen-Soll-Gewicht von mindestens 90% des Mittelwertes vergieichbarer gesunder
Probanden (LSG = 90%),

ein normaler Body-Mass-Index (BMI = 19) sowie

ein dem Alter entsprechend normales IgG (IgG < 2s, d.h. IgG im Bereich
Mittelwert + 2*Standardabweichung vergleichbarer gesunder Probanden).

2. Analyse der Praxisrealitiit

1995 und in diesem Bericht fiir 1996 wurde dargestellt, wie die Werte in der Population im
Vergleich zu den angestrebten Qualitatsindikatoren verteilt sind

3. Zielvorstellungen formulieren

Es konnte gezeigt werden, daf} die gemessenen Werte eine groBe Variabilitat aufiweisen. In den
regionalen Diskussionen soll u.a. diskutiert werden, welche Confounder die Variabilitit verur-
sachen, welche Faktoren die Unterschiede zwischen verschiedenen Einrichtungen und zwischen
verschiedenen Patienten beeinflussen. Soweit diese Daten durch die bisherigen Erhebungsin-
strumente vorhanden sind, konnen Fragestellungen, die sich aus diesen Diskussionen ergeben
fir die Population analysiert werden (z.B. Korrelationen zwischen Lungenfunktionsparametern
und antibiotischer iv-Therapie).

4. Planung und Umsetzung von Verinderungen

Im Ergebnis der Diskussionen und Analysen sollen Handlungsleitlinien und Standards entwik-
kelt und durchgesetzt werden. Dazu gehéren z.B. auch Festlegungen zur Struktur der zu
schaffenden Erwachsenen-Behandlungseinrichtungen.

5. Beobachtung, ob Veriinderungen eingetreten sind

Mit Hilfe der Langzeitbeobachtungen im Projekt Qualititssicherung sollen die unter 4. festge-
legten Leitlinien undStandards evaluiert werden. Damit ist man wieder bei Punkt 2. - Analyse
der Praxisrealitat - und auf Grund der gewonnenen Erkenntnisse auf einem hoheren Niveau der
Qualitatssicherungsspirale.

Damit wird deutlich, daB zur Beurteilung medizinischer Qualitét vor allem medizinischer Sach-
verstand nétig ist. Das Zentrum fir Qualititsmanagement im Gesundheitswesen der Arzte-
kammer Niedersachsen sowie Biometrie und Epidemiologie liefern das notige methodische
Wissen.
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Qualitiitssicherung Mukoviszidose: von der Jahresstatistik zum Qualitiitsmanagement

B. Sens, Hannover

In einer Zeit bestindig wiederholter Forderungen nach Qualitat und Wirtschaftlichkeit der me-
dizinischen Versorgung, aber weitestgehend fehlender Konzepte zu deren Umsetzung, stellt
unser gemeinsames Vorhaben eine erfreuliche Besonderheit dar: es entwickelt sich!

Die bundesweite Erhebung zur Qualitéitsverbesserung der Mukoviszidosebehandlung ist me-
thodisch einzuordenen als ein Verfahren mit externen Vergleichen, d.h. einer Standortbestim-
mung von Einrichtungen anhand ausgewihlter Qualititsindikatoren, der Analyse und Bewer-
tung dieser Resultate sowie der Umsetzung geeigneter Strategien zur Qualitétsverbesserung.
»Vorbilder sind die seit Beginn der 80er Jahre nach und nach bundesweit flichendeckend
etablierten Verfahren in der stationiren Versorgung (Perinatologie, Neonatologie, Chirurgie,
Herzchirurgie ...), die allerdings hinsichtlich ihrer konzeptionellen Weiterentwicklung seit eini-
gen Jahren daran kranken, dal eher kontraproduktive gesetzliche Vorgaben (§ 137 i.V.m.
§112 SGB V) und deren unterschiedliche Umsetzung auf Landesebene! zu Planungsunsicher-
heit gefiihrt haben. Ferner hat die Initiative der Deutschen Krankenhausgesellschaft und der
Spitzenverbiande der Kassen bei der Entwicklung von Qualititssicherungsdokumentationen fiir
Fallpauschalen und Sonderentgelte gezeigt, da3 derartige Vorhaben auf erhebliche Akzeptanz-
probleme stoBen, wenn diejenigen, deren ,,Qualitit* gesichert werden soll, also Arzte und Pfle-
geberufe, nicht als gleichberechtigte Partner einbezogen werden und zudem das Hauptaugen-
merk auf das ,,Datensammeln” gerichtet wird.

Vor diesem Hintergrund wurden folgende Voraussetzungen als Grundpfeiler effizienter Quali-
téitssicherung formuliert?:

|Effiziente Qualititssicherung =

| Einbindung der Berufsgruppen in Planung, Durchfiihrung, Evaluation und Umsetzung
|+ Vertrauen in die durchfithrende Stelle -
|+ mehrjahrig angelegte Projekte (Anlauf-, Durchfiihrungs- und Bewertungsphase)
mit entsprechend gesicherter Finanzierung

+ kompetentes, in Methoden des Qualititsmanagements erfahrenes Personal

+ adédquates modemer Feedbeck, Nutzen!
'+ Unterstiitzung bei der einrichtungsinternen Analyse und Einbindung in
| Qualitdtsmanagement
|

Gesamtkonzept = Akzeptanz

Was konnte bei der . Qualititssicherung Mukoviszidose™ davon bereits umgesetzt werden?

Einbindung der Berufsgruppen - und der Patienten! v

Im Gegensatz zu den oben kurz skizzierten oktroyierten Mafinahmen fiir Fallpauschalen und
Sonderentgelte im stationédren Sektor profitiert unser gemeinsames Vorhaben von einem ent-
scheidenden Vorteil: Behandelnde Arzte haben aus eigener Initiative ein Konzept zur Quali-
tatsverbesserung der Mukoviszidosebehandlung entwickelt, Patientenverbinde haben dieses

I in Form zweiseitiger (Kassenverbinde + Krankenhausgesellschaft) bzw. dreiseitiger (+ Arztekammer) Ver-
trédge mit entsprechenden Gremienstrukturen dieser Partner.

2 Sens B. Die Zukunft der Perinatal- und Neonatalerhebungen unter neuen gesundheitspolitischen Rahmenbe-
dingungen. Jahrestagung AiG 1995, Bochum.
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ideell und finanziell unterstitzt. Damit sind Arzte und Patienten nicht nur eingebunden, viel-
mehr tragen sie gemeinsam das Projekt!

iVertrauen in die durchfiihrende Stelle |

Das Zentrum fiir Qualititsmanagement im Gesundheitswesen (ZQ) der Arztekammer Nieder-
sachsen garantiert die Einhaltung datenschutzrechtlicher Bestimmungen, Datensicherheit und
Anonymitit der Ambulanzergebnisse. Das bedeutet Sicherheit fiir die Patienten, die ihre Zu-
stimmung zur Ubermittlung ihrer Daten gegeben haben, aber auch fiir die beteiligten Einrich-
tungen: ein Monitoring qualititsrelevanter Merkmale kann auch die Dokumentation von Ver-
sdumnissen oder Fehlern beinhalten. Es kann nur erwartet werden, daB Arzte und weitere am
Behandlungsprozel} beteiligte Berufsgruppen verliBliche Daten erheben, wenn sie sicher sein
konnen, daB die einzelnen fallbezogenen Dokumentationen in der Zentrale der Geheimhaltung
unterliegen. Somit bedeutet Vertrauen in die durchfiihrende Stelle auch, sicher zu sein, daf
niemand Kenntnis von ambulanzbezogenen Ergebnissen erhalt. Aus dem hohen Grad der Be-
teiligung, dem bisherigen Riicklauf und den Einzelkontakten diirfen wir darauf schlieen, daB
dieses Vertrauen vorhanden ist.

Mehrjihrig angelegte Projekte (Anlauf-, Durchfiihrungs- und Bewertungsphase) ... Jl

Im Rahmen der ,,Qualititssicherung Mukoviszidose“ soll die Versorgungsqualitit durch eine
kontinuierliche Vollerhebung aller Patienten, d.h. gleichzeitig auch die Beteiligung aller ent-
sprechenden Einrichtungen, analysiert und verbessert werden. Derartige Verfahren zum Quali-
tatsmonitoring bzw. - wie es die aktuelle DIN EN ISO-Norm 8402 definiert - zur Qualitits-
lenkung® eignen sich insbesondere dann fiir eine flachendeckende Umsetzung, wenn im Rah-
men einer [ST-Analyse die tatsichlichen Gegebenheiten der Versorgung erst ermittelt werden
muisser, wenn Referenzbereiche fiir bestimmte Qualititsindikatoren nicht a priori festzulegen
sind, wenn Qualitatsverbesserung kontinuierlich meBbar sein soll und Leitlinien fiir ein SOLL-
Konzept auf der gewonnenen Basis zu entwickeln sind.

Diesbeziiglich befinden wir uns noch in der Anlaufphase - allerdings mit zunehmendem Erfolg,
wie die groBe Zahl der inzwischen beteiligten Einrichtungen und die Aktivititen des wissen-
schaftlichen Beirates belegen. Typische Anfangsprobleme (Integration der zusitzlichen Doku-
mentation in die Arbeitsabléufe der Ambulanzen, Fragen zur Dokumentation, Organisation,
Ricklautkontrolle etc.) werden iiberwunden. Bereits die zweite Jahresauswertung setzt neue
Schwerpunkte und gibt eine Fiille von Diskussionsstoff, so daB sich das Augenmerk zuneh-
mend auf die Ergebnisse richtet.

Die eigentliche Durchfiihrungsphase sollte durch eine vollzahlige Beteiligung aller Einrichtun-
gen und moglichst aller Patienten im Rahmen der Stufe I gekennzeichnet sein. Zeitnahe Aus-
wertungen mit wechselnden Schwerpunkten, regionale Qualititszirkel, ambulanzinterne Quali-
tatsplanung und Diskussionsforen mit den Patienten sind dabei nicht nur flankierende MaB-
nahmen, sondern essentieller Bestandteil des Verfahrens. Damit wird es auch ,normal“ werden,
daB gerade die medizinische Versorgung chronisch kranker Menschen, deren Lebenserwartung
und Lebensqualitdt unmittelbar von einem umfassenden Versorgungskonzept abhingt, einem
Qualitdtsmonitoring unterzogen wird. Damit gewinnt auch der Begriff der Qualitatssicherung
seine aktuelle Bedeutung im Sinne der Qualititszusicherung: die freiwillige Darlegung der Er-
gebnisse 1aBt Patienten Vertrauen in die behandelnde Einrichtung schopfen, daB sie dort opti-
mal versorgt werden. '

3 im Sinne von steuern/regeln/regulieren: ,, Arbeitstechniken und Titigkeiten, die zu Erfilllung von Qualitits-
forderungen angewendet werden®, DIN EN ISO 8402 Nr. 3.4, 1995.



72 Qualitétssicherung Mukoviszidose - Bericht 1996

Strukturelle Vorgaben und die Ergebnisse der detaillierten Befund- und Therapiedokumentati-
on der Stufe II bilden schlieBlich die Basis von Leitlinien der Behandlung, um die hochgesteck-
ten 10-Jahres-Ziele zu erreichen

p—,

Situation 20054 |
Alle Patienten erreichen mit abschlossener Schul- bzw. Berufsausbildung das 18. Lebensjahr.

Die Auswirkungen von Diagnostik und Therapie auf das soziale Leben sind durch gute Organi-
sation und gutes Qualitdtsmanagement iiberschaubar.

Eine zwischen Patienten und Fachgesellschaften abgestimmte flichendeckende epidemiologi-
sche Verlaufskontrolle dient der Anpassung von Regionalisierung und Therapie.

Die Transparenz des Versorgungsmodells ist gegeben.
Der medizinische Status mit 18 Jahren ist akzeptabel:
100% der Patienten sind normalgewichtig,
70% der Patienten haben eine normale Lungenfunktion,

30% der Patienten sind ohne Pseudomonas-Infektion,
keine Massivkomplikationen bis zum Alter von 18 Jahren.

Im Hinblick auf eine Bewertungsphase, zB. nach drei oder fiinf Jahren, sollten in diesem
Kontext Evaluationskriterien erarbeitet werden, die den Effekt der bundesweiten Erhebung fiir
Arzte, Patienten und Kostentrager unter Einbeziehung einer Kosten-Nutzen-Analyse aufzeigen
und den Stand der Zielerreichung darlegen. Diese Ergebnisse konnten zu einer Modifikation
des Verfahrens fithren und dariiberhinaus vielleicht schon die Frage beantworten, ob das eta-
blierte Modell sich auf andere chronische Krankheiten (z.B. Hamophilie, Multiple Sklerose .)
tibertragen 1aBt.

- mit entsprechend gesicherter Finanzierung ? (T) _r

Hier steht derzeit noch ein groBes Fragezeichen - aber es besteht auch eine nicht unberechtigte
Hoffnung auf ein dauerhaftes Finanzierungsmodell. Ohne die finanzielle Unterstiitzung des
Mukoviszidosehilfe e.V. in den Jahren 1995 und 1996 und dem damit zum Ausdruck gebrach-
ten Engagement der Vorsitzenden, Frau Christiane Herzog, wire eine Realisierung des bun-
desweiten Vorhabens nicht méglich gewesen. Im laufenden Jahr 1997 werden die Mittel ge-
meinsam durch Mukoviszidosehilfe e.V., Mukoviszidose e.V. und den , Niedersichsischen
Verein zur Forderung der Qualitat im Gesundheitswesen e V aufgebracht werden. Auch 1998
muB voraussichtlich noch tiberbriickt werden.

Um den mittel- und langfristigen Erfolg des Vorhabens sicherzustellen, muB jedoch Planungs-
sicherheit geschaffen werden, sowohl was die personellen Ressourcen wie auch die Umsetzung
moglicher Begleitprojekte betrifft, d.h. aus dieser Anschubfinanzierung muB eine dauerhafte
Routinefinanzierung werden. Die ersten diesbeziiglichen Gespriche mit Vertretern der Kassen-
arztlichen Bundesvereinigung scheinen hier Wege aufzuzeigen.

4 Rienhoff O. in Abstimmung mit Eckel H, Fabel H, von der Hardt H, Hartje M, Mehl H, Sens B, Stern M,
Wagner TOF, Wiedemann B. Regionalisierung und Qualititssicherung der Mukoviszidosebehandlung - ein
Strukturmodell. Unversff, Manuskript, 1995.
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Kompetentes, in Methoden des Qualititsmanagements erfahrenes Personal

Alle Mitarbeiter des ZQ kennen die Konzepte und Methoden des Qualititsmanagements, sie
werden regelmiBig in Tools und Techniken geschult. Dariiberhinaus sind sie auch mit den
Fallstricken und Schwierigkeiten des Qualitaitsmanagements aus der eigenen Abteilung ver-
traut. Obwohl die Mitarbeiter einzelnen Projekten zugeordnet sind, miissen sie jedoch auch bei
neuen Vorhaben nicht erst bei ,,Null“ beginnen, sondern kénnen auf ihre Kenntnisse und Erfah-
rungen aufbauen. Dies soll den beteiligten Arzten und Patienten durch ein hohes Niveau der
Dienstleistung sowie Beratung und Unterstiitzung vor Ort zugute kommen.

Adaquates modernes Feedback, Nutzen! =g

Mit dem jetzt vorgelegten Berichtsband und den detaillierten Ambulanzstatistiken ist der Nut-
zen der bundesweiten Erhebung bereits unmittelbar erkennbar: die Indikatoren der Prozef3- und
Ergebnisqualitat konnen direkt abgelesen und groBtenteil im Vergleich zu den Vorjahresdaten
bewertet werden. Damit ist auch der Grundstein fir kiinftige Langschnittanalysen und Sonder-
auswertungen gelegt.

Ab 1998 wird eine maBgeschneiderte EDV-Lésung dafiir sorgen, dal die Daten fiir die Quali-
tatssicherung im Rahmen der Patientendokumentation erfaBt, auf Plausibilitat gepriift und
(zunichst) auf Datentrigern exportiert werden, so daB iberflissige Doppelarbeit vermieden
wird. Damit eroffnen sich auch neue Wege der Ergebnisprasentation, indem Trendanalysen
und Qualitatsvergleiche anhand gepoolter Referenzwerte vor Ort erfolgen konnen und das ein-
richtungsinterne Qualitdtsmanagement unmittelbar unterstiitzen. Ggf. konnen spiter Netzdien-
ste zum Datentransfern sowie zur unmittelbaren Riickkoppelung von Sonderauswertungen
genutzt werden.

Unterstiitzung bei einrichtungsinterner Analyse, Einbindung in Qualititsmanagement

Die den Einnichtungen iibermittelten Vergleichsstatistiken stellen lediglich die Basis der Quali-
titsbeurteilung und den Ausgangspunkt zur Qualititsverbesserung dar. Um die genannten 10-
Jahres-Ziele erreichen zu kénnen, miissen diese heruntergebrochen werden auf die Ebene der
einzelnen Ambulanz. Im Sinne des Qualititsmanagements® konnen dabei Aspekte wie Quali-
tatsplanung und -lenkung einschlieBlich der jeweiligen Zustandigkeiten und Verantwortlichkei-
ten einrichtungsbezogen formuliert und schrittweise umgesetzt werden.

Die jahrliche Auswertung gibt dabei Hinweise, an welchen Punkten Prozesse optimiert werden
konnen. So sollte ein Hauptziel jeder Ambulanz die vollzdhlige Dokumentation aller Patienten
sein. Die Einbeziehung des Teams und die Nutzung von Tools und Techniken des Qualitéts-
managements konnen dabei nicht nur wichtige Hilfe leisten, sondern Mitarbeiter und Patienten
zusitzlich motivieren (vgl. Abb. 33).

5 Alle Titigkeiten des Gesamtmanagements, die im Rahmen des QM-Systems die Qualititspolitik, die Ziele
und Verantwortungen festlegen sowie diese durch Mittel wie Qualitdtsplanung, Qualititslenkung, Qualitits-
sicherung/QM-Darlegung und Qualitéitsverbesserung verwirklichen.“ DIN EN ISO 8402 Nr, 3.2, 1995
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Abb. 33:

Umsetzung der
Lésung in kiinftige
Routine

Teambeschlufi:

1998 alle Patienten
zeitgerecht
dokumentieren!

Plan

Ziel erreicht?
_-Team? Check
Effekte\ ab sofort:
Patienten? Do 1. EDV-gestiltztes Mahnwesen
Modifikation? 2. tel. Terminangebote
3. detaillierte Aufklarung
4. Untersuchung + Dokumentation

Deming-Zyklus der kontinuierlichen Qualititsverbesserung am Beispiel ,, Vollzihlige
Erhebung" innerhalb einer Ambulanz.

Auch bei der Analyse von Einzelproblemen koénnen einfache Hilfsmittel eingesetzt werden, die
eine objektive Beurteilung - an Stelle von Vermutungen - erlauben: eine simple Strichliste wird
libertragen in ein Pareto-Diagramm, das unmittelbar aufzeigt, welchen Hauptursachen man sich
zuerst widmen sollte, um zu einer Problemldsung zu kommen (Abb. 34).

Problem: keine Lungenfunktionsmessung bei Pat. >6 J.
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Abb. 34.:

Pareto-Diagramm zum Problem ,,Warum wurde im vergangenen Jahr keine Lungen-
funktionsmessung bei Pat. >6 J. durchgefithrt 7“. Die gefundenen Fehlerursachen
werden nach absteigender Haufigkeit sortiert und mit einer Summenkurve ergénzt.
Die Theorie von Pareto geht davon aus, daB in aller Regel die beiden hiufigsten Ur-

sachen rund 70-80% ausmachen - widmet man sich diesen, ist das Problem fast ge-
16st!



Qualititssicherung Mukoviszidose - Arbeitsbericht 1996 75

Bei der strategischen Qualitatsplanung und der teamorientierten Umsetzung ist schlieBlich der
positive Nebenffekt nicht auszuschlieBen, daB die systematische Auseinandersetzung mit der
optimalen Behandlung einer Patientengruppe zur Einfiilhrung eines umfassenden Qualititsma-
nagements in einer Einrichtung fiihrt - und damit zu den positiven Auswirkungen wie optimier-
ten Prozessen, Patienten- und Mitarbeiterzufriedenheit, Kostenersparnis.

Regionale Qualitatszirkel schlieflich fordern sowohl den Erfahrungsaustausch wie auch die
kritische Auseinandersetzung mit der Statistik. Anregungen und Kritikpunkte fithren zu einer
Validierung oder Modifikation von Qualitatsindikatoren und Referenzbereichen. Ferner ist
denkbar, daf einzelne Ambulanzen oder einige Einrichtungen im Verbund begleitende Projekte
umsetzen, z.B. die psychosozialen Aspekte® der Krankheit oder auch die Patientenzufrieden-
heit einbeziehen und im Kontext der jahrlichen Auswertung darstellen.

Moglicherweise enthalt bereits der nachste Jahresband Erfahrungsberichte aus einzelnen Ambu-
lanzen oder Qualititszirkeln, die Anregungen fiir die praktische Umsetzung und die weitere
Entwicklung geben.

¢ Schafer N. Wie fithlen Sie sich ...? Eine vergleichende Evaluation zum Stand der Versorgung von Mukovis-
zidosepatienten in den alten und neuen Bundesldndern. Dissertation, Niirnberg, 1997.
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Wissenschaftlicher Beirat ,,Qualititssicherung Mukoviszidose“: SchluBfolgerungen und
Perspektiven

M. Stern, Tiibingen

Der vorliegende Bericht erfalBt 3 645 Patienten aus 90 Institutionen. Zum Vergleich finden
sich im US-CF Report 1995 (Ref. 5) 20 096 Patienten aus 114 ,CF Care Centers“. Diese
Zahlen zeigen vor allem einen deutlichen Unterschied in der AmbulanzgréBe auf Wihrend
globale Eckdaten wie mittleres Lebensalter und Anteil der Patienten ab 18 Jahren sich nur we-
nig unterschiedlich finden (dies galt noch nicht fiir das Vorjahr, ist jetzt aber eindeutig gewor-
den), zeigen Einzeldaten, zum Beispiel zur Lungenfunktion, deutliche internationale Unter-
schiede. Es wird klar, da} wir in Deutschland den internationalen Standard, der uns aus Kana-
da, USA und Déinemark referiert wird (Ref 2, 3, 4, 5), erst noch zu erreichen haben. Bezug—
lich des von FitzSimmons referierten mittleren Uberlebensalters von 30,1 Jahren konnen wir
mangels entsprechender Angaben und mangels Langsschnitts noch keine Vergleichszahl liefern.
Als Anhaltspunkt muB uns weiterhin die 1994 in den neuen Bundeslédndemn ermitteite Zahl von
24 Jahren gelten, bis die Qualititssicherung Mukoviszidose den Langsschnitt erlaubt. Dieser
ist eines der wichtigsten Ziele fiir die Erhebung und Auswertung der nachsten Jahre.

Ohne Anderung der Erhebungsparameter, aber durch Verdichtung und Fokussierung der Aus-
wertungsrichtlinien konnten die Daten des Berichtsjahres jetzt deutlich transparenter dargestellt
werden. Dies wird fiir die Formulierung von Zielvorgaben fiir die Verbesserung der Ergebnis-
qualitit entscheidende Bedeutung erlangen. Allerdings gibt es immer noch fehlende Daten zu
den einzelnen Parametern. Hier Abhilfe zu schaffen wird ein weiteres praktisches und unmit-
telbares Ziel unserer nichsten Arbeit sein, damit in diesem einfachen Punkt die ProzeBqualitat
gesteigert werden kann.

Uberraschend erscheint jetzt in der Auswertung nach drei Ambulanz-Gruppen (< 20, < 100, >
100 Patienten) der Unterschied in Einzelparametern zur Ergebnisqualitat. Die bisher schon
bekannten groBen Divergenzen zwischen verschiedenen Ambulanzen in den Lungenfunktions-
parametern sind offensichtlich doch auf die AmbulanzgroBen zuriickzufiithren, welche Faktoren
auch immer dies im einzelnen verursachen (Patientenselektion, Versorgungsstruktur, Thera-
piedivergenzen). Hier wird die Einzelanalyse in Zukunft Genaueres leisten miissen. Sie kann
nur im Rahmen einer umfassenderen Erhebung geleistet werden. Dafiir bietet die ,,Stufe II“
praktische Ansédtze. Zu warnen ist vor der voreiligen Wertung der beschriebenen Unterschie-
de!

Verschiedene Unstimmigkeiten (z. B. zum Thema Dokumentation der Pankreasinsuffizienz,
Widerspruch zu den Therapiedaten der Pankreasenzymsubstitution, unzureichende Untersu-
chung auf Burkholderia cepacia) miissen ebenfalls im einzelnen nachgearbeitet und aufgel6st
werden. Unzureichend sind auch noch die diagnostischen Festlegungen (vgl. Ref. 1), was sich
in den divergierenden Angaben zur Diagnose-Dokumentation widerspiegelt. Hier gilt es, sei-
tens des Beirats den diagnostischen Standard festzulegen. Dieser mufl sowohl die unterschied-
lichen akzeptierten Methoden werten als auch den heute bekannten neuen Genotyp-/Phanotyp-
Besonderheiten Rechnung tragen.

Besondere Vergleichsmoglichkeiten ergeben sich in diesem Jahr durch die Gegeniiberstellung
mit dem Vorjahresbericht. Hier gibt es ganz erfreuliche Gesichtspunkte (siehe Altersstruktur,
Langen-Sollgewichts-Entwicklung), die allerdings zum Teil lediglich in der Datenkomplettie-
rung begriindet sind. Auch die besondere Beschreibung der 1995 wie 1996 verstorbenen Pati-
enten ermoglicht neue Einblicke: So kénnen Einzelfaktoren fiir eine Risikoanalyse, zum Bei-
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spiel auf der Ebene der Lungenfunktionsdaten, angegeben werden. Die daraus entstehende
Analyse wird im Negativsinne richtungweisend fiir die weitere Formulierung von Zielvorgaben
seint beziehungsweise wird zu definieren sein, an welchen Eckpunkten therapeutisch massiver
vorzugehen ist.

Der vorliegende Bericht bietet eine Fiille von Daten, die jetzt zur Verbesserung von Struktur-,
ProzeB- und vor allem Ergebnisqualitat eingesetzt werden konnen. Dies kann nur schrittweise
erfolgen, und es wird nur in dem MaBe méglich sein, in dem die Qualitatssicherung Mukovis-
zidose allgemein anerkannt, finanziert und realisiert wird. Es erfordert Umdenken der teilneh-
menden Ambulanzen, Fokussierung der Aufgaben und vergiitungsrelevante strukturpolitische
Schritte. In dem MaBe, wie die Mukoviszidose-Ambulanzen regionale Schwerpunkte bilden
und sich in Therapie-Richtlinien und gemeinsamen Vorgehensweisen zusammenfinden, werden
sie selbst die Entwicklung in der Hand behalten konnen. Unmittelbare Ziele werden sein, die
Versorgung und die Verlaufe transparent zu gestalten, ein Gremium fiir die Evaluation und
Akkreditierung von Mukoviszidose-Ambulanzen zu schaffen sowie ein vergiitungsbezogenes
Strukturmodell zu erarbeiten.

In der Ergebnisqualitit sollten folgende Marken in den nichsten zehn Jahren erreicht werden:

— Alle Patienten erreichen das 18. Lebensjahr und haben eine abgeschlossene Schulausbildung.

— Im ]8. Lebensjahr werden 95 Prozent des Langen-Soll-Gewichts nicht mehr unterschritten.

- Die Vitalkapazitat betrigt 80 Prozent und dariiber.

~ Zu 30 Prozent sind die Patienten frei von Pseudomonas aeruginosa und Burkholderia ce-
pacia.

— Sie haben bis zu diesem Zeitpunkt keine Massivkomplikationen (schwere Hamoptoe, Pneu-
mothorax, Globalinsuffizienz) erlitten.

— Fernziel ist auch die Einbeziehung subjektiver Faktoren der Lebensqualitit in die Qualitats-
sicherung.

Alle diese Aufgaben werden nur durch verstirkte Kooperation der teilnehmenden Partner
(Mukoviszidose-Ambulanzen, Selbsthilfe, Gesundheits- und Sozialministerien, Kassenarztliche
Vereinigungen, Krankenkassen etc.) gelost werden. Insofern liefert der vorliegende Bericht
aufgearbeitete und unter dem Gesichtspunkt Qualitatssicherung destillierte Daten, die im wei-
teren politisch umgesetzt werden miissen. Wir werden alles daran setzen, da3 der Motor unse-
rer Arbeit, nimlich der breite Konsens zwischen den betreuenden deutschen Mukoviszidose-
Ambulanzen in Sachen Qualitétssicherung erhalten und bestarkt wird. Erst die langjihrige Zu-
sammenarbeit wird es uns erlauben, die Friichte der Qualititsverbesserung zu ernten und im
internationalen Vergleich giinstiger dazustehen.
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Beispiel fiir Einzelauswertung der Ambulanz XYZ

Datenstand: 30.4.1997
Beobachtungszeitraum:  1.1.1995 - 31.12.1995  bzw.
1.1.1996 - 31,12.1996

1. Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz mit dem Mittelwert aller
Einrichtungen desselben Typs und aller Einrichtungen - Siulendiagramme

Bewertet wurden folgende Parameter (jeweils prozentuale Anteile):

LSG =90 % fiir Patienten < 18 Jahre, 1996

BMI 2 19 kg/m” fiir Patienten > 18 Jahre, 1996

FEV, 2 80 % fiir Patienten 6 bis < 18 Jahre, 1996

FEV, > 80 % fiir Patienten > 18 Jahre, 1996

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ flir Patienten < 18 Jahre, 1996

Anteil Pseudomonas aeruginosa negativ fiir Patienten > 18 Jahre, 1996

Anteil IgG im Bereich Mittelwert + 2*Standardabw. fiir Patienten < 18 Jahre, 1996
Anteil 1gG im Bereich Mittelwert + 2*Standardabw. fiir Patienten > 18 Jahre, 1996

2. Vergleich verschiedener Parameter der eigenen Ambulanz 1995 und 1996 mit den
Mittelwerten aller anderen Einrichtungen

In den Tabellen sind folgende Parameter enthalten:

LSG bzw. BMI

VC

FEV,

MEF2s

Pseudomonas aeruginosa
IgG

3. Vergleich verschiedener Einzelwerte der eigenen Ambulanz mit den Einzelwerten al-
ler anderen Einrichtungen

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

Folgende Scatterplots sind enthalten:

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

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

Abb. A4: Verteilung der Einsekundenkapazitit, 6 bis unter 18 Jahre
Abb. AS: Verteilung von MEF,s, 6 bis unter 18 Jahre

Abb. A6: Verteilung der Vitalkapazitat, ab 18 Jahre

Abb. A7: Verteilung der Einsekundenkapazitit, ab 18 Jahre

Abb. A8: Verteilung von MEF.s, ab 18 Jahre
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4. Druck der Einzelwerte der eigenen Ambulanz im Verlauf

In den Tabellen sind enthalten:

CODE
Geb.-Datum

(JIMM,TT)
Beob.-Jahr

GR
Geschl

Einw.

Beh.-Ende
Grund

Beh.-Ende
Jahr

LSG

BMI
VvC

FEV,
MEF,s
IgG

P. aer.

Nummer der eigenen Einrichtung
Geburtsdatum des Patienten, aufsteigend nach Alter sortiert

Beobachtungsjahr, richtet sich weitgehend nach dem Datum der
klinischen Messungen

(Ziel ist eine Verlaufsbeobachtung pro Patient und Jahr in einem
stabilen, infektfreien Zustand in der Nihe des Geburtstages.

Von einigen Patienten liegen zwei Verlaufsbeobachtungen pro Jahr vor.
Bet diesen Patienten geht die bessere, vollstindigere Beobachtung in die
Auswertung ein.)

Geburtsrang (dient der eindeutigen Identifizierung von Zwillingen)

Geschlecht

1 ménnlich

y weiblich

Einwilligung

1 ja

2 nein

Ende der Behandlung

1 Diagnose widerrufen

2 Transplantation

3 abgegeben an andere CF-Ambulanz
4 abgegeben an andere Einrichtung
5 aus Kontrolle verloren

99 verstorben '

Jahr des Endes der Behandlung

Léngen-Soll-Gewicht nach Reinken [4] in % der altersabhiingigen
Werte der Normalpopulation fiir Patienten < 18 Jahre

Body-Mass-Index in kg/m’ fiir Patienten > 18 Jahre

Vitalkapazitat in % der Norm, fiir Patienten < 18 Jahre nach
Zapletal [6], fiir Patienten > 18 Jahre nach Quanjer [7]

Einsekundenkapazitit in % der Norm
MEF;s in % der Norm

IgGin g/l

Pseudomonas aeruginosa

I ja

2 nein

0 unbekannt



CF - Ambulanz XYZ

Beobachtungszeitraum: 1.1.-31.12.1996

LSG normal <18J.

BMI normal ab 18J.

FEV1 normal 6-<18J.

FEV1 normal ab 18J.

chne Pseud. <18J.

lgG normal <18J.

IgG normal ab 18J.

0 % 20 % 40 % 60 % 80% 100 %

alle I eigene

5ff§Typ 2

Jatenstand: 30.04.1997
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Abb. Al: Verteilung des Liangen-Soll-Gewichtes, unter 18 Jahre
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CODE
Geb.-Datum Beh.- Beh.-
(JJ,MM, TT) ende- ende-

Beob.-jahr GR GESCHL Einw. Grund Jahr

LSG (%)

Seite X

BMI vC (%) FEV1 (%) MEF25 (%)

IgG (g/l) P.aer.

XYZ
XXXKEX
1995 2 i 1 . 5
1996 2 1 1 g 5
1:9:9.6.9.6.4
1995 & 2 1 . 5
1996 2 2 1 £ 5
KEXXXX
1995 1 1 1, 3 2
1996 1 1 i 8 .
XEXXXX
1995 2 | 1y . )
1996 2 1 Jd - 2
XEXXXX
1995 2 2 1 g A
1996 2 2 1 S 5
XXXXXX
1995 1 1 I 3 g
1996 1 1 3 3 5
XKXKXX
1995 1 1 i 5 .
1896 1 1 1L 5 ks
XXXKXX
1995 il 2 il 3 .
1996 1 2 1 g .
XXXXXX
1995 1 2 il P 8
1996 1 2 1 g .

e e

18,86 55,89 41,50 13,79
18,59 65,17 45, 61 8,99
i, %4 85,71 32,94 8,96
20,39 60,52 36,47 18,06
19,28 90,15 62,08 23,29
18,95 107,09 73,08 21,96
18,04 84,54 55,11 14,74
18,86 54,79 33,23 6,72
22,31 79,51 62,90 20,88
22,65 73,81 59,00 19,43
19,09 66,56 49,10 i1,17
18,40 71,23 45,68 10,49
21,45 99,92 81,63 32,25
20,58 98,03 81,23 29,85
24,33 87,42 114, 45 40,83
19,56 85,27 64,73 15,83
20,56 68,39 48,10 14,47
21,19 74,65 50, 86 15,51

11, 69
11,29

16,40
15,80

23,; 31
16, 44

13, 46
14,09

25,68
21,16

26,17
25,67

20,20
16,49

17,25
18, 38

15,50
13,57

=

-



Seite X

CODE
Geb.-Datum Beh.- Beh.-
(JJ, MM, TT) ende- ende-

Beob.-jahr GR GESCHL Einw. Grund Jahr LSG (%) BMI vC (%) FEV1 (%) MEF25 (%) IgG (g/l) P.aer.

XYZ
XXXXXX
1995 3 1 1 s 2 82,60 . 62,47 55,04 21,79 17,11 1
1996 3 1 il 5 . 84,66 4 51,06 42,57 23,12 15,70 1
KEXXEX
1995 1 ; 1 8 2 90, 67 2 83,55 82,26 57, Bl 16,86 2
19926 1 1 1 : g 27,75 . 72,42 76,38 31,28 14,08 2
},$.6.:6.9.9.4
1955 1 1 1 8 . 85,93 . 96,58 101,77 86,03 10,42 2
1996 1 1 1 . ; 80,89 3 88,48 80,25 39,87 13,57 2
XEXXXXX
1995 1 2 al . a 94,14 " 80, 01 76,89 58,06 11,58 2
1996 1 2 L . . 90,86 @ 90,52 100,75 129,86 g 2
XXXXKX
1995 L 2 1 . g 85,60 g 73,31 77,59 64,56 18, 38 2
1996 1 2 1 . 5 83,93 . 70,98 78,09 78,82 12,53 2
XXXXXX
1995 1 2 i . 3 87,76 i 88,67 84,37 315,39 9, 60 7
1996 1 2 1 2 5 88,52 . 93,87 76,13 19,08 10,07 2
XKXXXK
1995 ik 1 1 . g 95,70 5 19,27 67,85 20,20 17,10 i
1996 L 1 1 " . 82,15 g 73,79 59,716 16,31 17,65 1
XXXXXX 1
1995 1 2 1 a . 102,95 : 92,81 96,04 60,70 11,58 2
1996 1 2 1 . . 106,94 3 93,09 94,36 62,74 12,15 2
XXXKEX

18995 2 1 1 5 s 90,18 5 73,78 59,06 30,10 12,40 A



