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Zusammenfassung 
 
Hintergrund: Mukoviszidose (CF) stellt die häufigste tödliche Erbkrankheit in der hellhäutigen 

Bevölkerung dar und ist nicht heilbar. Zu den Hauptmanifestationen der Erkrankung zählen 

pathologische Lungenveränderungen, welche v.a. in den Lungenoberlappen auftreten und im 

Krankheitsverlauf fortschreiten. Charakteristisch für CF sind hierbei insbesondere Bronchi-

ektasien, es kann jedoch auch zu schleimverlegten oder wandverdickten Bronchien, Überblä-

hungen und Parenchymveränderungen kommen. Diese pulmonalen Abnormalitäten bewirken 

eine Verschlechterung der Lungenfunktion, durchschnittlich wird dabei von einem jährlichen 

Abfall der forcierten Einsekunden-Kapazität (FEV1) von ca. 2% ausgegangen. Bei an CF 

Erkrankten werden deswegen zur Kontrolle des pulmonalen Krankheitsverlaufs regelmäßig 

Lungenfunktionstests (LFTs) durchgeführt und b. B. die Lunge zusätzlich bildgebend 

dargestellt. Den Goldstandard in der Bildgebung bei CF stellt dabei die Computertomographie 

(CT), insbesondere die hochauflösende CT (HRCT), dar. Aufgrund der sich fortlaufend 

verbessernden Diagnostik- und Therapiemöglichkeiten steigt das Lebensalter von Patien-

tinnen und Patienten (kurz: Patienten) mit CF und demzufolge die Anzahl an erwachsenen 

Betroffenen stetig an. 

 

Methoden: Im Rahmen der vorliegenden retrospektiven, mono-zentrischen Querschnitts-

studie wurde bei 247 an CF erkrankten erwachsenen Patienten der Zusammenhang zwischen 

den Ergebnissen aus LFTs und CT-Untersuchungen der Klinik und Poliklinik für Radiologie 

des Klinikums der Ludwig-Maximilians-Universität München vom gleichen Tag untersucht. 

Hierfür wurden die CT-Aufnahmen aller Studienteilnehmer von zwei unabhängigen 

Beobachtern (Beob.), einem habilitierten Facharzt für Radiologie und einer Zahnärztin als 

Promotionsstudentin der Radiologie, mit Hilfe des Brody-Scores, einem semiquantitativen CT-

Scoring-System für CF-bedingte Lungenveränderungen, ausgewertet. Der Brody-Score setzt 

sich aus fünf Sub-Scores zusammen, welche das Vorhandensein, die Lokalisation bzw. 

Ausdehnung und den Schweregrad der erwähnten pulmonalen Abnormalitäten (s.o.) für jeden 

der sechs Lungenlappen (inkl. Lingula) untersuchen. Die einzelnen Sub-Scores werden zum 

(Gesamt-)Brody-Score aufsummiert. Die Ergebnisse der beiden Beob. wurden für jeden 

Studienteilnehmer mit der entsprechenden FEV1 und der forcierten Vitalkapazität (FVC) 

verglichen. Darüber hinaus wurde geprüft, wie reproduzierbar der Brody-Score zwischen den 

zwei Beob. und innerhalb eines jeden Beob. ist sowie, ob in der Studienkohorte auch CF-

Patienten mit Unterlappenbetonung der Lungenveränderungen zu finden sind und ob diese 

eine schlechtere Lungenfunktion aufweisen als CF-Patienten mit Oberlappenbetonung. 
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Ergebnisse: Es konnte nachgewiesen werden, dass im Mittel eine hohe Korrelation zwischen 

dem Brody-Score bzw. seinen einzelnen Sub-Scores und der FEV1 bzw. der FVC, und somit 

zwischen Lungenfunktion und -morphologie, bezogen auf tagesgleich durchgeführte Unter-

suchungen bei erwachsenen Patienten mit CF besteht. Nach dem Gesamt-Brody-Score 

(Pearson-Korrelationskoeffizient (r) = -0,68 bzw. -0,77 und Spearman-Korrelationskoeffizient 

(rs) = -0,71 bzw. -0,77 für die FEV1; r = -0,65 bzw. -0,72 und rs = -0,66 bzw. -0,71 für die FVC) 

konnten dabei die höchsten Korrelationen für die Sub-Scores Bronchiektasien (r = -0,63 bzw. 

-0,73 und rs = -0,66 bzw. -0,74 für die FEV1; r und rs = jeweils -0,61 bzw. -0,68 für die FVC) 

und Bronchialwandverdickung (r = -0,63 bzw. -0,67 und rs = -0,66 bzw. -0,68 für die FEV1; r = 

-0,58 bzw. -0,65 und rs = -0,59 bzw. -0,64 für die FVC) festgestellt werden. Weiterhin wurde 

gezeigt, dass der Brody-Score im Durchschnitt eine sehr hohe Reproduzierbarkeit zwischen 

den zwei unterschiedlich erfahrenen Beob. aufzuweisen hat (r = 0,87 und rs = 0,85) und zudem 

auch innerhalb eines Beob. reproduzierbar ist (durchschnittliche Abweichungen von 10,5% 

bzw. 16,4%). Das wichtigste Ergebnis dieser Arbeit stellt die Identifikation von CF-Patienten 

mit unterlappenbetonter Lungenerkrankung dar, welche im Mittel tatsächlich eine schlechtere 

Lungenfunktion aufzuweisen haben als oberlappenbetonte Betroffene (p = 0,001-0,003 für die 

FEV1 und p = 0,002-0,005 für die FVC), welche zudem im Vergleich durchschnittlich weiter 

absinkt, je höher der Brody-Score und somit der Ausprägungsgrad der morphologischen 

Lungenveränderungen ausfällt. 

 

Schlussfolgerung: Durch die Ergebnisse der vorliegenden Studie, welche im Gegensatz zu 

vorangehenden Publikationen eine weitaus höhere Anzahl an Patienten aufzuweisen hat, 

wurde bestätigt, dass der ursprünglich für Kinder mit CF entwickelte Brody-Score als (HR)CT-

Scoring-System auch bei erwachsenen CF-Patienten angewendet werden kann, da er hierbei 

ebenso hoch mit der Lungenfunktion korreliert und sehr reproduzierbar ist. Da zum jetzigen 

Stand noch keine Publikationen zur Lungenfunktion speziell von CF-Patienten mit Unterlap-

penbetonung der pulmonalen Pathologien veröffentlicht wurden, könnte unser Ergebnis, 

nämlich dass ebendiese Betroffenen eine schlechtere Lungenfunktion aufweisen als Erkrankte 

mit der als typisch geltenden Oberlappenbetonung, eine neue Erkenntnis in der CF-Forschung 

darstellen. Dies könnte ggf. über angepasste Diagnostik- und Therapiemaßnahmen sowohl 

die Lebensqualität als auch die Lebenserwartung dieser Patientengruppe verbessern. 
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Abstract 
 
Background: Cystic fibrosis (CF) is the most common fatal hereditary disease in the fair-

skinned population and cannot be cured. The main manifestations of the disease include 

pathological lung changes, which occur primarily in the upper lobes of the lungs and progress 

over the course of the disease. CF is characterized in particular by bronchiectasis, but it can 

also lead to mucous plugging, bronchial wall thickening, hyperinflation or parenchymal 

changes. These pulmonary abnormalities are associated with a deterioration in lung function, 

with an average annual drop in forced expiratory volume in 1 second (FEV1) of about 2%. 

Patients with CF therefore regularly undergo pulmonary function tests (PFTs) to monitor the 

pulmonary course of the disease and, if necessary, lung imaging. The gold standard in imaging 

CF-patients is computed tomography (CT), especially high-resolution CT (HRCT) of the chest. 

Due to the continuous improvement in diagnostic and therapeutic options, the age of patients 

with CF and consequently the number of adults affected is constantly increasing. 

 

Methods: This retrospective, monocentric cross-sectional study investigated the relationship 

between the results of same-day PFTs and CT-examinations in the Department of Radiology 

at the Ludwig-Maximilians-University Hospital in Munich among 247 adult CF-patients. The 

CT-images of all study participants were evaluated by two independent observers, one 

attending radiologist and one dentist enrolled in a doctoral course of studies in radiology, using 

the Brody-score, a semi-quantitative CT-scoring-system for CF-related lung changes. The 

Brody-score comprises five sub-scores, which examine the respective presence, localization, 

extent and severity of the pulmonary abnormalities mentioned above for each of the six lung 

lobes (including the lingula as the left middle lung lobe). The individual sub-scores add up to 

the (total) Brody-score. Brody-scores obtained by the two observers were compared with the 

corresponding FEV1 and forced vital capacity (FVC) for each study participant. Additional tests 

included the reproducibility of the Brody-score between observers and the repeatability within 

each observer, prevalence within the study group of CF-patients with lower-lobe predominance 

of CF-related lung changes and differences in PFT-results between CF-patients with lower-

lobe predominance versus upper-lobe predominance of CF-related lung changes. 

 

Results: Respective correlations between the Brody-score and its different sub-scores 

and both FEV1 and FVC, and thus between lung function and morphology, were high on 

average for same-day CT and PFT examinations among adult patients with CF. The total 

Brody-score (Pearson correlation coefficient (r) = -0,68 and -0,77, Spearman correlation 

coefficient (rs) = -0,71 and -0,77 for FEV1; r = -0,65 and -0,72, rs = -0,66 and -0,71 for FVC) 

and the respective sub-scores for bronchiectasis (r = -0,63 and -0,73, rs = -0,66 and -0,74 for 
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FEV1; r and rs = -0,61 and -0,68 for FVC) and bronchial wall thickening (r = -0,63 and -0,67, rs 

= -0,66 and -0,68 for FEV1; r = -0,58 and -0,65, rs = -0,59 and -0,64 for FVC) showed the 

highest correlations with PFT-results. Both inter-observer reproducibility (r = 0,87 and rs = 

0,85) and intra-observer repeatability (average deviations of 10,5% and 16,4%) of the Brody-

score were very high. Additional tests identified a sub-group of CF-patients with lower-lobe 

predominance of CF-related lung changes whose lung function was significantly worse than in 

CF-patients with upper-lobe predominance, despite similar total Brody-scores (p = 0,001-0,003 

for the FEV1 and p = 0,002-0,005 for the FVC). Among CF-patients with lower-lobe 

predominance of CF-related lung changes, PFT-results also decreased with increasing total 

Brody-scores. 

 

Conclusion: This study among 247 adult CF-patients with same-day CT and PFTs 

corroborates smaller previous publications, mostly among children and adolescents, 

confirming that the Brody-score, which was originally developed for children with CF, also 

applies to (HR-)CT of the chest in adult CF-patients, correlates highly with lung function and is 

well reproducible. As there are currently no publications on lung function in adult CF-patients 

with lower-lobe predominance of pulmonary pathologies, our finding of worse lung function 

among these patients appears to be new. Recognizing such patients could improve both their 

quality of life and their life expectancy if diagnostic and therapeutic measures adapt. 
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Aus formalen Gründen wird in dieser Arbeit vom durchgängigen Gebrauch geschlechts-

spezifischer Personenbezeichnungen abgesehen, weswegen alle genannten Personen-

gruppen geschlechtsneutral aufzufassen sind. 

 
 
1. Einleitung 

1.1 Mukoviszidose 

1.1.1 Definition 
Mukoviszidose (Zystische Fibrose, Cystic fibrosis, CF) stellt die häufigste zum Tode führende 

genetisch angelegte Erkrankung in der hellhäutigen Bevölkerung dar und ist nicht heilbar [1].  

 

1.1.2 Epidemiologie 
Die Inzidenz beträgt in Deutschland zwischen 1:2500 und 1:4800 [2, 3]. Es leiden über 6500 

deutsche Einwohner an CF und jährlich erkranken ca. 150-200 Patienten neu [4]. Weltweit 

leben etwa 70.000 Betroffene, wovon der Großteil europäischer oder nordamerikanischer 

Abstammung ist [5]. 

 

1.1.3 Ätiologie 
Die systemische Stoffwechselerkrankung beruht auf einer Mutation des „Cystic fibrosis 

transmembrane conductance regulator“(CFTR)-Gens auf dem siebten Chromosom [6]. Dieses 

Gen codiert für einen gleichnamigen Chlorid-Ionen-Transportkanal, das sog. CFTR-Protein [7]. 

Je nach Auswirkung der Genmutation auf Funktion, Stabilität oder Synthese des CFTR-

Proteins kann zwischen sechs verschiedenen Mutationsklassen differenziert werden [8, 9]. Die 

mit ca. 70% in Deutschland am häufigsten vorkommende Mutation ist die sog. F508del-

Mutation aus der zweiten Mutationsklasse [4, 10], bei der es zu einer Deletion von drei 

Basenpaaren im betroffenen Gen und daraus folgend zum Auslassen der Aminosäure 

Phenylalanin an Position 508 des CFTR-Proteins kommt [11, 12]. Insgesamt sind über 2.100 

verschiedene CFTR-Genmutationen bekannt, von welchen mehrere hundert als sicher CF-

auslösend gelten [10, 13]. 

Der Erbgang bei CF ist autosomal-rezessiv [14]. Aufgrund dessen müssen beide Elternteile 

eines Betroffenen Anlageträger sein, d.h. sie müssen entweder ebenfalls erkrankt sein oder 

als gesunde Träger jeweils ein mutiertes CFTR-Allel aufweisen, da es nur bei homozygotem 

Vorliegen des mutierten Allels zur Krankheitsausprägung kommt. In Mitteleuropa sind etwa 

5% der Bevölkerung gesunde Anlageträger und könnten somit CF weitervererben [15].  
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1.1.4 Pathophysiologie 
Durch die beschriebenen mutationsbedingten Funktions-, Stabilitäts- oder Synthesestörungen 

des CFTR-Proteins kommt es zu einem gestörten Chlorid-Ionen-Transport exkretorischer 

Drüsenzellen an Epithelgeweben zahlreicher Organe [10]. Aufgrund der zu geringen oder aus-

bleibenden Chloridsekretion verbleibt der Großteil der Chlorid-Ionen intrazellulär und Natrium-

Ionen folgen entlang des Gradienten nach. Osmotisch bedingt kommt es dementsprechend 

zu einem extrazellulären Wasserentzug und dadurch zu einer Viskositätserhöhung der 

Drüsensekrete. [12] 

Grundsätzlich sind die meisten inneren Organe von der Erkrankung betroffen, mit am stärksten 

jedoch die Lunge [2, 14]. Als Folge der hochviskösen Sekrete bzw. des Schleims kommt es 

zu insuffizienter mukoziliärer Clearance sowie verlegten Sekretausführungsgängen und 

dadurch bedingt zu Entzündungsvorgängen. Diese Entzündungen rufen Veränderungen wie 

auch Schädigungen an den betroffenen Organen hervor. [16] Insbesondere in der Lunge wird 

durch die zähe Schleimschicht auch eine Besiedlung und Infektion mit pathogenen Erregern 

begünstigt [10]. Zu den häufigsten beteiligten Bakterienarten zählen Staphylokokkus aureus 

und Haemophilus influenzae, welche insbesondere bei an CF erkrankten Kindern nachzu-

weisen sind, sowie Pseudomonas aeruginosa (PA), mit dem bis zu 75% der erwachsenen CF-

Patienten infiziert sind [4, 14].  

Neben der Lunge kommt es v.a. auch in Pankreas, Dünndarm, den oberen Atem- und Gallen-

wegen sowie den Keimdrüsen zu Viskositätserhöhungen der exkretorischen Sekrete, was 

auch in diesen Organen zu Funktionsstörungen führen kann [2, 10]. An den Schweißdrüsen 

führt die erhöhte Chloridkonzentration zu einer veränderten Sekretzusammensetzung [17]. 

 

1.1.5 Klinik 
Als Hauptmanifestation der Erkrankung gelten pathologische Veränderungen im Respirations-

trakt, insbesondere in der Lunge, welche bereits bei Neugeborenen auftreten können [12, 14]. 

Ein für die CF charakteristisches Beispiel hierfür sind Bronchiektasien, welche häufig oberlap-

penbetont lokalisiert sind und im Krankheitsverlauf fortschreiten [14]. Weiterhin kann es 

typischerweise zu Lungenüberblähung, Schleimverlegung der Bronchien, Bronchialwandver-

dickungen und zur Ausbildung von Konsolidierungen oder emphysematösen Veränderungen 

kommen [18]. Durch die Krankheitsfolgen bedingt können auch Hämoptysen auftreten oder 

ein Pneumothorax entstehen [15]. Aufgrund der pathologischen Lungenveränderungen leiden 

betroffene Patienten üblicherweise an chronischem produktivem Husten, chronischer obstruk-

tiver Bronchitis und einer eingeschränkten Lungenfunktion mit progredienter respiratorischer 

Insuffizienz, einhergehend mit Atemnot [2, 10, 15]. Zudem sind Infektexazerbationen bei CF 

häufig. Hinweise sind vermehrte respiratorische Symptome wie verstärkter Husten, erhöhte 

Sputumproduktion und eine Verschlechterung der Lungenfunktion. [19, 20] 
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Auch das Pankreas ist bei CF meist von den Krankheitsfolgen betroffen. Aufgrund des vermin-

derten Freisetzens von Pankreassekret in den Darm und der durch den erschwerten Sekret-

abfluss bedingten Pankreasschädigung ist die Symptomatik charakterisiert durch eine initial 

exokrine und im Verlauf häufig auch endokrine Pankreasinsuffizienz [10, 14]. Ein Großteil der 

Patienten mit CF leidet an exokriner Pankreasinsuffizienz, welche meist schon innerhalb des 

ersten Lebensjahres auftritt [21]. Als Folge kommt es oft schon kurz nach der Geburt zu ersten 

Symptomen, z.B. zu einem Mekoniumileus. Die Maldigestion führt zu Fettstühlen und häufig 

zu Dystrophie. [15] Knapp 25% der 18- bis 29-jährigen CF-Patienten leiden durch eine endo-

krine Pankreasinsuffizienz bereits an CF-assoziiertem Diabetes mellitus [4].  

Weitere mögliche Folgen der Erkrankung sind bspw. chronische Sinusitiden und Nasen-

polypen bedingt durch Drüsenobstruktionen in den Nasennebenhöhlen, progrediente Leber-

schädigung bei biliären Sekretabflussstörungen oder männliche Infertilität durch obliterierte 

bzw. unterbrochene Vasa deferentia [14-16].  

Zusammenfassend handelt es sich bei CF um ein systemisches und hochkomplexes Krank-

heitsbild mit zahlreichen weiteren extrapulmonalen Manifestationen. Für detaillierte Informa-

tionen wird auf die einschlägige Fachliteratur verwiesen. 

 

1.1.6 Diagnostik 
Die Diagnosestellung erfolgt meist schon im ersten Lebensjahr und wird in Deutschland durch 

das im September 2016 eingeführte Neugeborenen-Screening vereinfacht, bei welchem jedes 

Neugeborene auf bestimmte Stoffwechselerkrankungen, u.a. CF, getestet werden soll [4, 22]. 

Zuerst wird während dieses dreistufigen Verfahrens bestimmt, ob eine Erhöhung des 

Serumparameters Immunreaktives Trypsin (IRT) vorliegt. Wird dieser Test als positiv gewertet, 

wird im nächsten Schritt der Wert des Pankreas-assoziierten Proteins (PAP) im Serum 

bestimmt. Sowohl IRT als auch PAP bilden die bereits im Rahmen der Geburt auftretende 

Schädigung des Pankreas bei CF ab [23]. Gilt der PAP-Wert ebenfalls als positiv, wird im 

letzten Schritt eine DNA-Mutationsanalyse auf die in Deutschland häufigsten CFTR-Mutatio-

nen durchgeführt. [22] Bei dieser müssen für die Diagnosestellung zwei, d.h. auf beiden Chro-

mosomen vorliegende, CF-verursachende Mutationen nachgewiesen werden [24]. 

Die Sicherung der Diagnose erfolgt anschließend mit Hilfe des sog. Schweißtests [22]. Beim 

Pilocarpin-Iontophorese-Schweißtest wird nach Sekretionsstimulation im Schweiß die Chlorid-

Ionen-Konzentration gemessen, welche bei an CF Erkrankten typischerweise erhöht ist. Für 

eine Diagnosesicherung muss eine Konzentration von über 60mmol/L vorliegen. [14, 17] 

Neben einem positiven Neugeborenen-Screening können auch an CF erkrankte Geschwister 

oder das Vorliegen von klinischen Anzeichen wie persistierende pulmonale oder gastrointes-

tinale Symptome diagnostische Hinweise für die Erkrankung sein. Auch hierbei muss für die 
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Diagnosestellung eine CFTR-Funktionsstörung über DNA-Mutationsanalyse und Schweißtest 

nachgewiesen werden. [24] 

Nachdem die Diagnose der systemischen und komplexen Stoffwechselerkrankung bei einem 

Patienten gestellt wurde, sollte dieser umgehend in das Versorgungsprogramm eines speziali-

sierten und multidisziplinären Mukoviszidose-Zentrums aufgenommen werden [25, 26]. 

Insbesondere Lungenfunktion und -zustand sollen bei betroffenen Patienten regelmäßig beur-

teilt werden, da die Prognose der Erkrankten hauptsächlich hiervon abhängt [14]. Ein Großteil 

der Todesfälle bei CF geht auf die fortschreitende chronische Lungenerkrankung zurück [2, 4]. 

Der pulmonale Verlauf wird deswegen in Kontrolluntersuchungen wiederkehrend geprüft, um 

frühzeitig Veränderungen detektieren und im Progress beurteilen zu können sowie therapeu-

tische Maßnahmen ergreifen zu können. Mindestens alle drei Monate sollen Sputum oder 

Rachenabstriche mikrobiologisch untersucht werden und spätestens ab dem sechsten 

Lebensjahr Lungenfunktionstests (LFTs) per Spirometrie oder Ganzkörperplethysmographie 

(GPG) durchgeführt werden. Weiterhin soll der Thorax regelmäßig bildgebend dargestellt wer-

den. [14, 27] Die Computertomographie (CT), im spezifischen die hochauflösende CT (High 

resolution computed tomography, HRCT), stellt bei der Thoraxbildgebung von CF-Patienten 

den Goldstandard dar [28]. Weitere mögliche Verfahren sind das klassische Röntgen und die 

Magnetresonanztomographie (MRT) [29]. In den meisten Mukoviszidose-Versorgungszentren 

wird einmal jährlich zur Verlaufskontrolle oder bei Zustandsverschlechterung ein Röntgen-

thorax angefertigt [27, 30]. Zusätzlich werden in vielen Zentren bei Bedarf, wie z.B. beim 

Erstnachweis einer pulmonalen PA-Infektion, oder zur Kontrolle (HR)CT-Aufnahmen generiert 

[14, 31, 32]. 

 

1.1.7 Therapie 
CF ist nicht heilbar. Therapeutisch steht daher die symptomatische Behandlung im Mittelpunkt, 

seit einigen Jahren existieren zusätzlich mutationsspezifische Therapeutika. Wichtiges Ziel der 

CF-Therapie ist, die fortschreitende Lungenfunktionsverschlechterung zu verlangsamen [31]. 

Als symptomatische Behandlungsmöglichkeiten stehen bspw. Atemphysiotherapie für einen 

verbesserten Sekretabtransport, Sekretolytika wie Dornase alpha oder hypertone Kochsalz-

lösung zur Mobiliserung des Schleims, Bronchodilatatoren, Antibiotika und entzündungshem-

mende Therapeutika zur Verfügung [1, 14, 33, 34]. Bei Patienten mit fortschreitender respirato-

rischer Insuffizienz kann eine Langzeit-Sauerstofftherapie oder eine Lungentransplantation 

nötig werden [27]. 

Bei exokriner Pankreasinsuffizienz ist die Einnahme von Pankreasenzymen und fettlöslichen 

Vitaminen und zudem eine hochkalorische Ernährung nötig, bei endokriner -insuffizienz die 

Substitution von Insulin oder oralen Antidiabetika [14, 15]. 
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Ergänzend ist seit 2012 mit der Entwicklung des Wirkstoffs Ivacaftor eine mutationsspezifische 

Therapie für Patienten mit CF verfügbar [35]. Diese Therapeutika heißen CFTR-Modulatoren 

und nehmen für bestimmte Mutationen Einfluss auf die Funktionsstörung des CFTR-Proteins, 

indem sie die Öffnungswahrscheinlichkeit der Chloridkanäle oder die -expression auf der 

Zelloberfläche erhöhen [14]. Neben Ivacaftor existieren mittlerweile weitere dieser Thera-

peutika, die im Rahmen von Zweifach- oder Dreifachkombinationen (Lumacaftor/Ivacaftor, 

Tezacaftor/Ivacaftor und Elexacaftor/Tezacaftor/Ivacaftor) zur Anwendung kommen und im 

Gegensatz zu Ivacaftor auch bei Patienten mit der häufigeren Mutation F508del eingesetzt 

werden können. [36-38]  

 

1.1.8 Prognose 
Insbesondere im Alter zwischen zehn und dreißig Jahren kommt es bei Patienten mit CF trotz 

Dauertherapie zu einer jährlichen Lungenfunktionsverschlechterung in Bezug auf die Einse-

kunden-Kapazität (Forced expiratory volume in 1 second, FEV1) von ca. 2% [39, 40]. Diese 

stetige Verschlechterung bewirkt ein gegenwärtiges Überlebensalter der Erkrankten von etwa 

54 Jahren [1, 4]. Die Diagnose CF führte vor einigen Jahrzehnten noch dazu, dass Betroffene 

bereits im Kindes- und Jugendalter starben [41]. Aufgrund neuer und frühzeitiger Diagnostik- 

und Behandlungsmöglichkeiten kommt es durch die immer höhere Lebenserwartung jedoch 

zu einer stetig steigenden Zahl an erwachsenen Patienten mit CF. Zwischen den Jahren 2000 

und 2021 hat sich der Anteil Erwachsener an allen Erkrankten von ca. 35% auf knapp 60% 

gesteigert [4]. 

 

 
1.2 Lungenfunktionstests 

1.2.1 Definition 
Mithilfe von LFTs können Lungenvolumina, Atemstromstärken, Atemwegswiderstände und 

Druckveränderungen untersucht werden. Dies dient der Detektion und Verlaufskontrolle von 

Ventilationsstörungen sowie der Überprüfung der Lungenleistung und Wirkung angewandter 

Therapeutika. [42] 

 

1.2.2 Lungenvolumina und Atemstromstärken 
Die verschiedenen Lungenvolumina beschreiben zu unterschiedlichen Zeitpunkten während 

des Atmungsvorgangs auftretende Volumina und können durch LFTs bestimmt werden. Die 

Sollwerte der einzelnen Parameter unterscheiden sich je nach Alter, Geschlecht sowie Größe 

des Patienten und sind wichtig zum Vergleich mit den in einem LFT gemessenen Werten [43]. 

Die Messwerte werden sowohl absolut in Volumeneinheiten als auch relativ in % des Sollwerts 
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angegeben. Lungenvolumina können in statische und dynamische Volumina unterteilt werden. 

Dynamische werden, im Gegensatz zu statischen, in forcierten Atembewegungen abhängig 

vom zeitlichen Verlauf ermittelt. [42, 44]  

Die Totalkapazität (totale Lungenkapazität, TLC) beschreibt das nach größtmöglicher Inspira-

tion in der Lunge befindliche Volumen, das Residualvolumen (RV) das nach größtmöglicher 

Exspiration intrapulmonal vorhandene und nicht ausatembare Volumen. Die Differenz zwi-

schen diesen beiden Werten ergibt die Vitalkapazität (VC). Man unterscheidet hierbei 

zwischen inspiratorischer und exspiratorischer VC (IVC, EVC). Diese Parameter geben das 

Atemvolumen wieder, welches jeweils nach kompletter Aus- bzw. Einatmung maximal in- bzw. 

exspiriert wird. 

Das inspiratorische bzw. exspiratorische Reservevolumen (IRV, ERV) gibt an, wie viel Volu-

men nach einer normalen Einatmung bzw. Ausatmung zusätzlich maximal in- bzw. exspiriert 

werden kann. Addiert man die Volumina der Parameter RV und ERV erhält man die 

funktionelle Residualkapazität (FRC), welche das Volumen definiert, das sich nach einer 

normalen Ausatmung intrapulmonal befindet. Je nach Bestimmungsmethode spricht man bei 

der FRC auch von intrathorakalem Gasvolumen (ITGV, FRCpleth). 

Das Atemzugvolumen (AZV) wird während eines normalen Atemvorgangs in Ruhe ein- und 

ausgeatmet und die inspiratorische Kapazität (IC) gibt das Volumen wieder, welches nach 

einer normalen Ausatmung in Ruhe maximal inspiriert werden kann. [42, 44] 

In Abbildung (Abb.) 1 wird ein Überblick über alle statischen Lungenvolumina gegeben. 

 
Abbildung 1: Übersicht der statischen Lungenvolumina, in Anlehnung nach [42] 

IRV = Inspiratorisches Reservevolumen, AZV = Atemzugvolumen, ERV = Exspiratorisches Reservevolumen, RV = 
Residualvolumen, IC = Inspiratorische Kapazität, FRC = Funktionelle Residualkapazität, VC = Vitalkapazität, TLC 
= Totale Lungenkapazität 
 
Weiterhin kann mit Hilfe von LFTs die forcierte VC (FVC) registriert werden, welche das 

Lungenvolumen darstellt, welches nach vollständiger Inspiration unter forcierter, größtmög-

licher Geschwindigkeit ausgeamtet werden kann (sog. Tiffeneau-Manöver). Das Atem-

volumen, welches der Patient während dieses Manövers innerhalb der ersten Sekunde mit 
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maximaler Stärke exspiriert, wird durch die FEV1 beschrieben. [42] Der Zusammenhang 

zwischen den beiden Parametern wird durch den sog. Tiffeneau-Index veranschaulicht. Der 

Index mit der Einheit % berechnet sich aus der mit 100 multiplizierten Division von FEV1 durch 

FVC und liegt bei gesunden Patienten i.d.R. bei 70-85%. [43] 

Atemstromstärken können ebenfalls durch LFTs bestimmt werden und die Normwerte sind 

gleichermaßen alters-, geschlechts- und größenabhängig. Bei größtmöglicher, forcierter 

Ausatmung kann sowohl der exspiratorische Spitzenfluss (Peak expiratory flow, PEF) als auch 

der maximale exspiratorische Fluss (Mean expiratory flow, MEF), jeweils mit der Einheit L/s, 

erfasst werden. Man unterscheidet bei letzterem zwischen MEF75, -50 und -25, je nachdem, 

ob noch 75%, 50% oder 25% der FVC ausgeatmet werden müssen. [15, 42-44] 

 

1.2.3 Untersuchungsverfahren 
Es kann bei der Durchführung von LFTs zwischen mehreren Untersuchungsverfahren differen-

ziert werden. Die Ergebnisse aus LFTs bilden den aktuellen Stand der Ventilationsverhältnisse 

des Patienten ab [43]. Es können Ventilationsstörungen nachgewiesen werden und bei diesen 

zwischen obstruktiver und restriktiver Ursache differenziert werden [42]. 

1.2.3.1 Spirometrie 
Die Spirometrie stellt das Standardverfahren in der Lungenfunktionsdiagnostik dar [45]. Mit 

Hilfe dieses Untersuchungsverfahrens werden statische und dynamische Lungenfunktions-

parameter erfasst. Bei den aufgezeichneten Ventilationsgrößen handelt es sich neben der 

FVC und der FEV1 um das AZV und die IC, die IVC, das IRV und ERV sowie den PEF und die 

MEF‘s. Die gemessenen Werte werden nach dem Test mit den für den jeweiligen Patienten 

spezifischen Sollwerten verglichen. Dies geschieht durch Bestimmen des Verhältnisses von 

Ist- zu Sollwert durch Dividieren und Errechnen des Prozentwerts. Dadurch erhält man die pro-

zentuale Größe des gemessenen Werts im Vergleich zu dem für Patientenalter, -geschlecht 

und -größe durchschnittlichen Normwert, der mit 100% gleichgestellt wird. [44] 

Durchgeführt werden spirometrische Messungen mit Hilfe eines Pneumotachographen und 

zum Erzielen von akzeptablen wie reproduzierbaren Messergebnissen nach den American-

Thoracic-Society(ATS)- bzw. European-Respiratory-Society(ERS)-Richtlinien [43, 46]. Vor der 

Durchführung des Tests wird die Patientengröße gemessen. Der zu untersuchende Patient 

sitzt und umfasst mit dem Mund das Mundstück des Untersuchungsgeräts. Die Nase wird mit 

einer Klemme verschlossen. Initial soll der Patient einige Atemzyklen lang ruhig und normal 

atmen. Dann soll im Rahmen des Tiffeneau-Manövers nach einer größtmöglichen Exspiration 

eine langsame, maximale Inspiration ausgeführt werden, gefolgt von einer forcierten und 

maximalen Exspiration. Dieses Manöver sollte zu Reproduzierbarkeitszwecken mindestens 

dreimal wiederholt werden. [42, 43] Das spirometrische Untersuchungsverfahren ist aufgrund 
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des hierfür benötigten, kräftigen In- oder Exspirierens auf Anweisung stark abhängig von der 

Patientenmitarbeit, welche durch den Untersucher protokolliert wird [43, 44]. 

Visuell dargestellt werden die aufgezeichneten Ventilationsgrößen des Patienten einerseits in 

Tabellenform neben den zugehörigen Sollwerten und andererseits mithilfe des sog. Fluss-

Volumen-Diagramms (F-V-Diagramm), in welchem die Lungenvolumina (X-Achse, Einheit L) 

gegen die Atemstromstärken (Y-Achse, Einheit L/s) aufgetragen werden. Unterhalb der X-

Achse wird, wie in den Abb. 3 und 4 auf S. 26 erkennbar, der inspiratorische und oberhalb der 

exspiratorische Atemfluss dargestellt. Ein in das Diagramm eingezeichnetes Referenzdreieck 

stellt die physiologischen Sollwerte für den untersuchten Patienten dar und kann mit dem Ist-

Zustand verglichen werden. Es wird das beste der mehrfach ausgeübten Tiffeneau-Manöver 

zur Diagrammdarstellung herangezogen. [42, 43] 

 

1.2.3.2 Ganzkörperplethysmographie 
Bei an CF Erkrankten wird, spätestens ab dem sechsten Lebensjahr, auch die GPG eingesetzt 

[14]. Diese Untersuchungsmethode stellt das bedeutsamste Verfahren in der Diagnostik 

obstruktiver Ventilationsstörungen dar [15]. Hiermit können neben der spirometrischen 

Messung zusätzlich statische Lungenfunktionsparameter wie das ITGV, die TLC oder das RV 

sowie der Atemwegswiderstand (R) bestimmt werden, was im Vergleich zur alleinigen Spiro-

metrie eine erweiterte Diagnostik ermöglicht [45]. 

Der Patient sitzt bei diesem Untersuchungsverfahren in einem Ganzkörperplethysmographen, 

welcher eine luftdichte, abgeschlossene Kammer darstellt. Er umschließt ebenfalls mit dem 

Mund den Pneumotachographen, während die Nase mit einer Klemme verschlossen ist und 

er über das Mundstück, welches mit einem sog. Shutter verschlossen werden kann, ein- und 

ausatmet. Das Kammervolumen ist bekannt und der Druck innerhalb der geschlossenen 

Kabine kann durch die Lungenausdehnung bei Atembewegungen verändert werden. [42, 43] 

Nach dem Ermitteln der statischen Messgrößen in der geschlossenen Kammer wird im 

Anschluss ein spirometrischer Test durchgeführt [45]. 

Die GPG ist weniger von der Patientenmitarbeit abhängig als die Spirometrie, da die Messung 

bei diesem Untersuchungsverfahren in Ruheatmung erfolgt [15]. Daneben benötigt die GPG 

im Vergleich zur Spirometrie nur wenige Minuten mehr Zeitaufwand [42]. 

Die Aufzeichnung der Messwerte erfolgt bei diesem Verfahren mithilfe von zwei verschiedenen 

Kurven bzw. Schleifen, siehe auch Abb. 2. Einerseits werden Atemstromstärke bzw. Atemfluss 

(linksbündige Y-Achse, Einheit L/s) gegen das pulmonale Verschiebevolumen (X-Achse, 

Einheit ml) aufgetragen und dadurch der R dargestellt (=Resistance- bzw. Atemschleife, 

Verlauf diagonal von rechts oben nach links unten). Das Verschiebevolumen beschreibt das 

Volumen, um welches sich das Lungenvolumen durch Kompression bzw. Dekompression 

während der Aus- bzw. Einatmung erniedrigt bzw. erhöht. Bei erhöhtem R erscheint die Atem-
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schleife flacher. Auch der Lungen- bzw. Munddruck (rechtsbündige Y-Achse, Einheit kPa) wird 

gegen das Verschiebevolumen aufgetragen (= Verschluss-Druck-Kurve, Verlauf diagonal von 

links oben nach rechts unten), womit das ITGV erschlossen werden kann. Wenn das ITGV 

sehr groß ist, bedingt ein bestimmtes Verschiebevolumen nur eine geringe Erhöhung des 

Lungendrucks und die Kurve erscheint flacher. [42, 43] 

 
Abbildung 2: Atemschleife und Verschluss-Druck-Kurve eines Mukoviszidose-Patienten 

 
1.2.4 Ventilationsstörungen 
Ventilationsstörungen können obstruktiv oder restriktiv bedingt sein. 

1.2.4.1 Obstruktion 
Obstruktive Ventilationsstörungen entstehen bei verengten Atemwegen, wie es auch bei CF 

über die schleimverlegten Bronchien der Fall ist [15, 43]. Weitere ursächliche Erkrankungen 

für Atemwegsobstruktionen sind bspw. Asthma bronchiale oder die Chronisch obstruktive 

Lungenerkrankung (= COPD) [42]. 

Die Folgen sind aufgrund des obstruktiv erhöhten Atemwiderstands einerseits eine gesteigerte 

Atemarbeit und andererseits eine Überblähung der Lunge, da das Abatmen der intrapulmona-

len Luft erschwert ist, wodurch diese teilweise nicht wieder vollständig exspiriert werden kann. 

In spirometrischen Tests sind typischerweise Tiffeneau-Index und FEV1 erniedrigt, der R ist 

dagegen erhöht. Bei pulmonaler Überblähung liegen zusätzlich RV und FRC über der physio-

logischen Norm und die FVC ist verringert. [43, 45] Außerdem kann die IVC im Gegensatz zur 

EVC vergrößert sein [44]. Es ist zu beachten, dass eine FVC-Verringerung differentialdiagnos-

tisch auch auf eine zusätzliche Restriktion hinweisen kann. Die Atemstromstärken PEF und 

MEF sind bei einer obstruktiven Ventilationsstörung meist ebenfalls erniedrigt. [42]  

Charakteristisch ist weiterhin ein gestauchtes, konkaves F-V-Diagramm mit Verringerung der 

exspiratorischen Flüsse (siehe Abb. 3). Bei Patienten mit einem Lungenemphysem kommt es 

zusätzlich zur Ausbildung eines Knicks in der dadurch sesselförmig erscheinenden Kurve, wie 

in Abb. 4 dargestellt. Dieser Knick stellt den Alveolenkollaps dar und ist bedingt durch den 
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plötzlichen Abfall der Atemstromstärke nach Erzielen des PEF aufgrund des Lungenelastizi-

tätsverlusts. [15, 43] 

Auch in der Atemschleife sind Obstruktionen erkennbar. Eine Obstruktion geht mit einem 

erhöhten R einher, was einen flacheren Kurvenverlauf bedingt. Ein vorliegendes Lungenem-

physem führt aufgrund des Alveolenkollapses zusätzlich zur Ausbildung einer Golfschläger-

form des exspiratorischen Kurvenanteils, siehe auch Abb. 2. [15, 43, 44] 

      
 

Abbildung 4: Fluss-Volumen-Diagramm mit    
Emphysemknick 

 

F/V ex = exspiratorischer Volumenfluss, F/V in = inspiratorischer Volumenfluss, Vol = Volumen 

 

1.2.4.2 Restriktion 
Restriktive Ventilationsstörungen sind gekennzeichnet durch ein verringertes Ausdehnungs-

vermögen der Lunge [42]. Dadurch wird der Atemvorgang beeinträchtigt und die Atemarbeit 

erhöht. Ursächlich können bspw. ein Pneumothorax, diffuse Erkrankungen des Lungenparen-

chyms, Skoliose, Adipositas oder neuromuskuläre Erkrankungen mit Beeinträchtigung der 

Atemmuskulatur sein. [15, 43] 

Die Restriktion wird über eine verringerte TLC definiert, weswegen die Diagnose dieser 

Ventilationsstörung über eine alleinige spirometrische Messung nicht gestellt werden kann 

[42]. FRC und RV sind ebenfalls erniedrigt [15, 45]. Der Tiffeneau-Index liegt bei Störungen 

dieser Art im Normbereich, die FVC ist dagegen verringert [15]. 

Die Fluss-Volumen-Kurve ist bei restriktiven Veränderungen typischerweise in gleichbleiben-

der Form verkleinert, wobei die Atemstromstärke kaum beeinträchtigt ist, und ggf. nach rechts 

verschoben. [15, 42]  

 

1.2.5 Lungenfunktionstests bei Mukoviszidose 
Bei Patienten mit CF ist eine regelmäßige Lungenfunktionsdiagnostik aufgrund der prognos-

tischen Bedeutung der Lungenfunktion essenziell und sollte spätestens ab dem sechsten 

Lebensjahr im Abstand von mind. drei Monaten durchgeführt werden [14, 27]. Dies dient 

Abbildung 3: Fluss-Volumen-Diagramm 
eines Patienten mit Mukoviszidose 
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hauptsächlich der Detektion und Verlaufskontrolle von pulmonalen Auswirkungen der Erkran-

kung. Als diagnostisches Verfahren ist bei CF-Patienten neben der alleinigen Spirometrie auf-

grund der erweiterten Diagnostik, der geringeren Abhängigkeit des Verfahrens von der Patien-

tenmitarbeit und der Einsetzbarkeit auch bei Dyspnoe die GPG das Verfahren der Wahl [15]. 

Typisch für die Ergebnisse von LFTs bei Pat mit CF sind aufgrund der meist bestehenden 

Obstruktion sowie Überblähung sowohl eine erniedrigte FEV1 und FVC, ein erniedrigter 

Tiffeneau-Index und verminderte Atemstromstärken als auch ein erhöhter R und ein erhöhtes 

RV sowie eine über der Norm liegende FRC [43-45].  

Unter den verschiedenen erhobenen Ventilationsgrößen gilt bei Patienten mit CF die FEV1 als 

besonders aussagekräftig, da sie über eine prognostische Funktion verfügt [14, 47]. FEV1-

Werte unter 30% können für CF-Patienten z.B. eine Mortalität von 50% in den folgenden zwei 

Jahren bedeuten [48]. Eine relative FEV1 von mind. 80% wiesen im Jahr 2021 90-83% der 

Kinder und Jugendlichen und je nach Alter nur 74-24% der Erwachsenen mit CF auf [4]. 

Die Lungenfunktion kann bei Patienten mit CF durch multiple Faktoren beeinflusst werden. 

Der Verlust an Lungenfunktion bzw. die Verschlechterung der FEV1 wird bei an CF Erkrankten 

mit etwa 2% pro Jahr angegeben [39, 40]. Einem FEV1-Abfall können bspw. pulmonale 

Exazerbationen [19, 49], eine Pankreasinsuffizienz [50, 51] oder eine Kolonisation der Lunge 

mit PA [52] zu Grunde liegen. Zu lungenfunktionsverbessernden Faktoren zählen u.a. eine 

frühe Diagnosestellung über das Neugeborenenscreening [14], die Anwendung von Sekreto-

lytika oder CFTR-Modulatoren [35, 36, 53], Sport und Physiotherapie sowie das Einbinden der 

Patienten in das strukturierte Versorgungsprogramm eines Mukoviszidose-Zentrums [26, 54]. 

LFTs stellen eine nicht-invasive und schnelle diagnostische Methode zur Beurteilung des funk-

tionellen pulmonalen Status von Patienten mit CF dar, können jedoch die der gemessenen 

Ventilationsstörung zu Grunde liegenden pulmonalen Veränderungen und deren Lokalisation 

nicht im Detail definieren. Hierfür sind bildgebende Untersuchungsverfahren notwendig. 

 

 

1.3 Computertomographie  

1.3.1 Definition 
Bei der CT handelt es sich um ein Röntgenverfahren, welches überlagerungsfreie Schnittbilder 

der abzubildenden Körperregion aufnimmt. Die Körperregion wird dabei mittels einer rotieren-

den Röntgenröhre aus vielen verschiedenen Richtungen in der Rotationsebene auf gegen-

überliegenden, gleichsinnig mitrotierenden Detektoren abgebildet. Aufgrund der gleichzeitigen 

Bewegung des Untersuchungsobjektes auf der Untersuchungsliege werden dabei dreidi-

mensionale Datenvolumina erzeugt, aus welchen computergestützt multiple zweidimensionale 

Bilder in beliebigen Schichtebenen errechnet werden und das entsprechende Schnittbild 

sichtbar gemacht wird. [55-57] 
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1.3.2 Aufbau und Funktionsweise 
Bestandteil der CT ist einerseits der CT-Scanner. Dieser besteht aus einem verschieblichen 

Patiententisch mit Untersuchungsliege, auf welcher sich der liegende Patient befindet, sowie 

einer sog. Gantry, welche Röntgenröhre, Detektoren und Blendensystem enthält. 

Heutige CT-Scanner arbeiten im Spiral- und Mehrzeilenverfahren. Die Röntgenröhre und die 

gegenüberliegenden, in Zeilen angeordneten Detektoren rotieren während der CT-Aufnahme 

kontinuierlich in gleichbleibender Geschwindigkeit um den Patienten, welcher gleichzeitig auf 

dem verschieblichen Patiententisch ebenfalls kontinuierlich vorbewegt wird. Dadurch kommt 

es fortlaufend spiralförmig zur Entstehung eines Bilddatensatzes. Die Daten werden dabei als 

Volumendatensatz erhoben, wodurch in den errechneten Aufnahmen Schichtdicke und -ab-

stand variiert werden können, bspw. kann aus einer größeren Schichtdicke im Nachhinein eine 

dünnere rekonstruiert werden. Die Mehrzeilen-CT (Multidetektor-CT, MDCT) bewirkt über 

zusätzliche parallele Detektorzeilen, dass während einer Umdrehung von Röntgenröhre und 

Detektoren mehrere, d.h. zwei bis 256 und mehr, dreidimensionale Datensätze gleichzeitig 

erfasst werden können. Dadurch können schnell Aufnahmen generiert und so Bewegungs-

artefakte vermieden werden. 

Für die Bildentstehung ist neben dem CT-Scanner ein Computer erforderlich. [55, 56, 58] 

 

1.3.3 Bildentstehung 
Bei den Röntgenstrahlen handelt es sich um schmale Fächerstrahlen, welche über das Blen-

densystem aus dem Strahlenkegel ausgeblendet werden und in ihrer Breite der des Objekt-

querschnitts entsprechen. Die Röntgenstrahlen werden beim Durchdringen der zu unter-

suchenden Körperregion von den verschiedenen vorliegenden Geweben und anderweitigen 

Strukturen wie Luft oder Wasser unterschiedlich stark absorbiert und dadurch abgeschwächt. 

Die Absorptionsstärke wird dabei von den verschiedenen Schwächungskoeffizienten der 

Gewebe bzw. Strukturen und der Energie der Röntgenstrahlen beeinflusst. Die unterschiedlich 

starken Röntgensignale, welche auf die Detektoren treffen, werden in elektrische Signale 

umgewandelt, an den Computer weitergeleitet und von diesem rekonstruiert und führen 

letztendlich zur Entstehung der CT-Aufnahme. [55] 

Das durch den Computer aus den Signalen auf den Detektoren rekonstruierte Datenvolumen 

besteht aus sog. Voxeln (Volumenelement, volume element). Das dreidimensionale Voxel 

stellt als Volumenelement die kleinste Grundeinheit der CT-Aufnahme dar und wird berechnet 

aus dem Produkt von Schichtdicke (in mm) und dem zweidimensionalen Pixel in der Abbil-

dungsebene (Bildelement, picture element). Für jedes Voxel wird der spezifische Absorptions-

grad der abgebildeten Struktur bestimmt und dadurch ein Gesamtbild errechnet, welches 

einen überlagerungsfreien Schnitt durch das Objekt wiedergibt. [55, 57, 59] 
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Dadurch, dass die gleiche Struktur aus allen Raumrichtungen abgebildet wird, kann aus vielen 

zweidimensionalen Aufnahmen ein dreidimensionales Gesamtbild entstehen. Die Schnittbilder 

können neben der primären axialen Darstellung über die sog. multiplanare Reformation bspw. 

auch sagittal und koronal wiedergegeben werden. Die CT-Aufnahme kann manuell nachbear-

beitet werden („Post-Processing“), wodurch computergestützt z.B. dreidimensionale Rekons-

truktionen errechnet werden können. [56] Die Bildrekonstruktion zu Schnittbildern erfolgt bei 

der Thorax-CT meist zu einem Teil iterativ und zum anderen nach dem Prinzip der gefilterten 

Rückprojektion. Die iterative Rekonstruktion ist rechenintensiver und lässt durch Verringern 

des Bildrauschens eine Reduktion der Strahlendosis um bis zu 60% zu. [55, 58] 

Durch die unterschiedlich starke Absorption der Röntgenstrahlen entstehen in der Aufnahme 

multiple Graustufen. Diese werden durch sog. Hounsfield-Einheiten (HE) als Messwerte wie-

dergegeben. Laut Definition besitzt Wasser (als Hauptbezugspunkt) 0 HE und Luft (als Neben-

bezugspunkt) -1000 HE [60]. Ähnlich wie für die Temperatur bei einem Thermometer mit einer 

Celsius-Skala ergibt sich bei der CT hierdurch eine lineare Skala der Dichtewerte. Knochen 

kann dabei Werte von über +1000 HE erreichen, die auf +3095 HE erweiterte Hounsfield-Skala 

erfasst jedoch auch noch dichtere Strukturen, wie bspw. metallische Osteosynthesemateriali-

en. Dadurch, dass das menschliche Auge nicht alle entstehenden Graustufen auflösen kann, 

arbeitet man bei CT-Aufnahmen mit einer Fensterung. Über die Fensterung können die Grau-

stufen zwischen weiß und schwarz einem festgelegten, dynamischen Teilbereich der Houns-

field-Skala zugewiesen werden. Dieser bestimmte Bereich ist dadurch jeweils optimiert für die 

Betrachtung bestimmter Gewebearten oder Organe. Hierbei wird um einen festgelegten mittle-

ren Dichtewert, das sog. Zentrum (C), ein bestimmter Intensitätsbereich, welcher die Fenster-

breite (W) darstellt, eingestellt. Strukturen, die im Vergleich dazu geringere oder höhere Dich-

tewerte aufweisen, erscheinen einheitlich weiß bzw. schwarz. [55, 56, 58, 61] Beispiele sind 

das Lungen-, Weichgewebs- oder Knochenfenster [58]. Wenn man dieselbe CT-Aufnahme in 

verschiedenen Fensterungen betrachtet, kommt jeweils die entsprechende Struktur hervorge-

hoben zur Darstellung im Vergleich zum Rest des Bildes (siehe Abb. 5 und 6). Das C des 

Lungenfensters liegt bspw. aufgrund der Pneumatisierung des Organs bei ca. -650 HE, die W 

ist aufgrund der starken Dichteunterschiede des Organs groß und liegt bei etwa 1500 HE [55].  

    
 Abbildung 6: Thorax-Computertomographie 
 (gleiches Schnittbild) im Knochenfenster    

Abbildung 5: Thorax-Computertomographie im 
Lungenfenster 
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1.3.4 Anwendung 
Unter allen bildgebenden Verfahren in der Medizin zählt die CT zu den aussagekräftigsten 

[56]. Da sowohl Hart- als auch Weichgewebe gut dargestellt werden können, ist das Einsatz-

gebiet der CT groß [55]. Abhängig von der abzubildenden Körperregion wird z.B. zwischen 

Kopf-, Hals-, Thorax- oder Abdomen-CT unterschieden.  

Mögliche Aufnahme-Methoden sind die Nativ-CT ohne Verwendung von Kontrastmittel (KM) 

und die KM-CT, welche in der CF-Diagnostik jedoch routinemäßig keine Anwendung findet 

[62]. Mit der KM-CT kann Einfluss auf die natürlichen Absorptionseigenschaften bestimmter 

Gewebe genommen werden. KM können zu einer kontrastreicheren und damit besser beurteil-

baren Darstellung und Abgrenzung von Geweben und Organen führen. Sie werden z.B. bei 

Fragestellungen der Blutgefäße oder des Gastrointestinaltrakts angewendet und die Verabrei-

chung erfolgt meist intravenös oder oral. Es werden absorptionsstarke und -schwache KM 

unterschieden. [55, 56] 

Der größte Nachteil der CT liegt in der gegenüber MRT und konventionellem Röntgen hohen 

Strahlenexposition für den Patienten. Vor jeder CT-Aufnahme muss deswegen aufgrund der 

Exposition des Patienten mit Röntgenstrahlen von einem fachkundigen Arzt eine rechtfertigen-

de Indikation gestellt werden. Der Nutzen der Aufnahme muss für den Patienten größer sein 

als das Risiko der Strahlenexposition. Zum Schutz des Patienten vor unnötiger Bestrahlung 

sollen nach dem sog. „as low as reasonably achievable-Prinzip“ die veränderbaren Untersu-

chungsparameter, d.h. das Stromstärke-Zeit-Produkt und die Spannung, je nach Körperdurch-

messer so eingestellt werden, dass sie so niedrig wie möglich aber gleichzeitig auch so hoch 

wie nötig für eine zur Befundung ausreichend gute CT-Aufnahme sind. Weitere Maßnahmen 

zur Dosisreduktion sind die Einblendung der Röntgenstrahlen, das Verwenden von iterativer 

Bildrekonstruktion und das Aufnehmen im Niedrigdosis-Modus (Low-Dose). [55, 56] Die Low-

Dose-CT kann bei Fragestellungen von Organen mit hohem Kontrast angewendet werden und 

führt trotz der Dosisreduktion über Verringerung von Röhrenstrom bzw. -spannung zu keinem 

bedeutenden Qualitätsverlust der Aufnahme. Diese CT-Aufnahmetechnik ist insbesondere bei 

Darstellung der Lunge möglich aufgrund des physiologischen, hohen Dichteunterschieds 

zwischen Luft und Lungengewebe. [55, 63, 64]. 

Sobald der Patient für das Erstellen einer CT-Aufnahme auf dem Patiententisch des CT-

Scanners liegt, i.d.R. in Rückenlage, wird der Untersuchungsbereich festgelegt, welcher bei 

der Thorax-CT von der oberen Apertur bis unterhalb der posterioren Recessus pleurales 

reicht. Um Bewegungsartefakte zu vermeiden, soll der Patient während der Aufnahmezeit, die 

mehrere Sekunden in Anspruch nehmen kann, die Atmung anhalten. Bei der Thorax-CT soll 

dies in der Regel, um die entfaltete Lunge darstellen zu können, erst nach vollständigem 

Einatmen i.S. einer Inspirationsaufnahme ausgeführt werden. [55, 56, 58] Für spezielle 

pulmonale Fragestellungen, insbesondere die Diagnostik von Air Trapping, können nach dem 
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Ausatmen auch Exspirationsaufnahmen angefertigt werden, bei welchen die gesunde Lunge 

teils kollabiert abgebildet wird. Durch die Volumenabnahme stellen sich diese Lungenareale 

dichter dar, wohingegen von Air Trapping betroffene Areale im Vergleich dazu weniger an 

Größe verlieren bzw. weniger an Dichte zunehmen. [64, 65] 

Bei Befundung einer CT-Aufnahme ist zu beachten, dass die axiale Schicht von kaudal be-

trachtet wird [66], nämlich so, als würde der Betrachter wie bei einer ärztlichen Visite am 

Fußende des Patientenbetts stehen und in Richtung des Gesichts des Patienten schauen. 

Dargestellte Strukturen können neben Größe und Lokalisation bspw. nach ihrem Absorptions-

grad als hypo-, iso- oder hyperdens beschrieben werden [55].  

 

1.3.5 Hochauflösende Computertomographie 
Die HRCT stellt eine Variante der CT dar, bei der eine vergleichsweise hohe räumliche Auflö-

sung der Aufnahme erzielt und dadurch die Struktur der Lunge detailgetreuer dargestellt wird, 

wie in den Abb. 7 und 8 zu erkennen. Infolgedessen können, im Vergleich zu normalen CT-

Aufnahmen, kleinste morphologische Lungenveränderungen früher registriert und einfacher 

lokalisiert werden. [55, 63] 

Ursprünglich handelte es sich bei der HRCT um eine sog. Inkremental-CT mit voneinander 

unabhängigen und im Abstand von ein bis zwei Zentimetern aufgenommenen Einzelschicht-

bildern [67]. Diese inkrementalen Aufnahmen sollten über eine technisch kleinstmögliche 

Schichtdicke von maximal 1,5 Millimetern verfügen. Weiterhin sollte eine möglichst hohe 

Einstellung von Röhrenstrom und -spannung und gleichzeitig eine möglichst kurze Dauer der 

Einzelschichtaufnahmen zur Verringerung von Atmungs- und Bewegungsartefakten erfolgen. 

Außerdem sollten die Bilder für eine erhöhte Ortsauflösung mit einem kantenbetonten 

Rekonstruktionsalgorithmus berechnet und zuletzt die maximal mögliche Bildmatrix genutzt 

werden. [64, 68] 

Nachteile dieser ursprünglichen Aufnahmemethode waren u.a. ein hoher zeitlicher Aufwand 

und eine inkomplette Abbildung der gesamten Lunge, weswegen sie mittlerweile durch die 

MDCT weitgehend ersetzt wurde [64, 69]. Mit der MDCT mit bis zu 256 Detektorzeilen sind 

kontinuierliche Bilddatensätze in axialer Ebene mit einer Schichtdicke von bis zu 0,625 

Millimetern möglich, wodurch die Auflösung der ursprünglichen, sequenziellen HRCT erreicht 

werden kann [59, 65]. Derzeit wird die HRCT als CT-Untersuchung mit einer Schichtdicke von 

weniger als 1,5mm sowie einer Bildrekonstruktion mit einem kantenbetonten Rekonstruktions-

algorithmus definiert [70]. 

Bei diesem Verfahren handelt es sich um die Aufnahmemethode der Wahl zur Darstellung von 

Bronchiektasien [71]. 
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Abbildung 8: Hochauflösende Computertomo-
graphie des Thorax  

 
1.3.6 Computertomographie bei Mukoviszidose 

1.3.6.1 Anwendung 
Den Goldstandard bei der Thoraxbildgebung von CF-Patienten stellt die CT bzw. HRCT dar. 

Morphologische Lungenveränderungen der betroffenen Patienten können aufgrund der hohen 

Detailauflösung mit dieser Methode besonders gut dargestellt werden. Zusätzlich können 

Veränderungen zu einem früheren Zeitpunkt nachgewiesen werden als mit konventionellen 

Röntgenaufnahmen. [28, 55, 72] Weiterhin können bei Patienten mit CF pathologische 

Vorgänge der Lunge und eine Progression dieser mit der CT bereits detektiert werden, bevor 

LFTs eine dadurch bedingte Verschlechterung der Lungenfunktion aufzeigen können [73, 74]. 

Zudem ist die CT aufgrund der hohen Verfügbarkeit zur Diagnostik und Verlaufskontrolle bei 

CF gut geeignet [62]. 

Deutsche Leitlinien zur technischen Durchführung der CT bei an CF Erkrankten bestehen 

aktuell noch nicht, eine derzeitige CF-Leitlinie empfiehlt jedoch, den Thorax u.a. bei Erstnach-

weis einer pulmonalen PA-Infektion mithilfe einer schnittbildgebenden Methode wie der 

(HR)CT abzubilden [32]. 

Strategien zur Minimierung der Exposition von CF-Patienten mit Röntgenstrahlen sind infolge 

der multiplen bildgebenden Verlaufsuntersuchungen mittels konventioneller Röntgenaufnah-

men oder (HR)CT essenziell [72].  
 
1.3.6.2 Morphologische Lungenveränderungen 
Bei den morphologischen Veränderungen der Lunge von CF erkrankten Patienten handelt es 

sich v.a. um Bronchiektasien, Schleimverlegungen der Bronchien, peribronchiale Wandver-

dickungen sowie Überblähungsareale. Etwas seltener treten Konsolidierungen, Zysten bzw. 

Bullae oder Milchglastrübungen auf. Diese pathologischen Vorgänge, insbesondere Bronchi-

ektasien, aber auch bronchiale Schleimverlegungen, gelten als charakteristisch für CF. [28]  

 

Abbildung 7: Computertomographie des 
Thorax (nicht hochauflösend) 
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Bronchiektasien sind irreversibel ausgeweitete Bronchien. Die Ausweitung kann hierbei nach 

absteigendem Schweregrad sackförmig, varikös oder zylindrisch auftreten. [62] Die Aus-

sackungen entstehen v.a. durch Atemwegsobstruktionen sowie Entzündungsvorgänge und 

Infektionen des Bronchialsystems [29, 64, 72]. Infolgedessen kommt es zu einer irreversiblen 

Destruktion von Bronchialwand und elastischem Bindegewebe [14]. Auch traktionsbedingte 

Bronchiektasien durch Zug von umliegenden Fibrosierungen sind möglich [64]. 

In der CT sind Bronchiektasien daran erkennbar, dass der entsprechende Bronchus größer 

als die begleitende normalkalibrige Pulmonalarterie ist, was im Querschnitt i.S. eines Siegel-

ringzeichens erkennbar sein kann, oder daran, dass sich das Bronchiallumen nach peripher 

nicht verjüngt [55, 64, 75]. Sie zählen zu den frühesten Lungenveränderungen bei CF, treten 

meist oberlappenbetont auf und schreiten im Verlauf der Erkrankung fort [14, 76, 77]. Die 

folgenden Abb. 9 und 10 zeigen Beispiele für Bronchiektasien. 

Bei vielen Neugeborenen mit CF können bereits im dreimonatigen Alter Entzündungen sowie 

pulmonale Strukturabnormalitäten nachgewiesen werden. Diese frühen Veränderungen 

stellen ein Risiko für die Entwicklung von Bronchiektasien im späteren Leben dieser Patienten 

dar. [78]  

Bronchiektasien stehen bei CF sowohl mit der Schwere der Erkrankung als auch mit der 

Anzahl an Exazerbationen in Zusammenhang, werden jedoch häufig auch bei symptomarmen 

Verlaufsformen nachgewiesen [62].  

    
Abbildung 9: multiple Bronchiektasien beidseits        Abbildung 10: ausgeprägte Bronchiektasien 

 
Bronchiale Schleimverlegung bzw. Mukusimpaktion stellt die zweithäufigste morphologische 

Lungenveränderung bei CF dar und entsteht durch die pathophysiologische, zähe Schleimbil-

dung und eingeschränkte mukoziliäre Clearance. Sie ist potenziell reversibel. [14, 62] Wie Abb. 

11 deutlich macht, sind bronchiale Schleimretentionen in der CT erkennbar als hyperdense, 

die Bronchiallumina ausfüllende Veränderungen, häufig einhergehend mit Bronchiektasien 

[55, 64, 75]. Gesunde kleine Bronchien sind infolge der Auflösung der CT von 200–300μm in 

der Aufnahme häufig nicht auszumachen, schleimverlegte kleine Bronchien können jedoch als 
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sog. „Tree-in-bud-sign“ i.S. eines blühenden Baums sichtbar werden, da sich die betroffenen 

Atemwege durch die Veränderung vergrößern [62, 72]. 

 

Bronchialwandverdickungen sind Ausdruck von wiederholten oder chronischen bakteriellen 

Infektionen und Entzündungsreaktionen [29, 62]. Sie treten ebenfalls häufig zusammen mit 

Bronchiektasien auf [64]. In untenstehender Abb. 12 sind Bronchialwandverdickungen darge-

stellt.  

    
Abbildung 11: Schleimverlegte Bronchien        Abbildung 12: Bronchialwandverdickungen     

 
Überblähung bzw. Air Trapping beschreibt einen erhöhten intrapulmonalen Luftgehalt während 

der Ausatmung und kann reversibel sein [14, 55]. Ursächlich sind obstruktive Lungener-

krankungen [64]. Überblähung wird charakterisiert durch Lungenareale mit geringerer Dichte, 

welche im Vergleich zum restlichen Lungengewebe hypodens erscheinen. Ein charakteris-

tisches Erscheinungsbild eines überblähten Lungenlappens ist das sog. Mosaikmuster, wel-

ches sich in Abb. 13 erkennen lässt und bei welchem das betroffene Gewebe landkartenartige 

Dichteunterschiede aufweist. [55, 64] Ein in der CT-Aufnahme erkennbarer Zwerchfelltief-

stand mit flach erscheinenden Zwerchfellmuskeln oder ein Fassthorax mit erhöhtem Durch-

messer können ebenfalls einen Hinweis auf einen vermehrten intrapulmonalen Luftgehalt 

geben [29]. In Exspirationsaufnahmen lässt sich Air Trapping als Bereich verminderter Dichte-

zunahme und ausbleibender Volumenverringerung erkennen [75]. 

Als Folge einer überblähten Lunge kann ein Emphysem entstehen, welches eine irreversible 

Vergrößerung des terminalen Luftraums mit Alveolarwandzerstörung darstellt [14, 75]. In der 

CT-Aufnahme können neben vorliegenden Überblähungsarealen bspw. auch Bullae auf ein 

vorliegendes Emphysem hinweisen [64]. 

 

Konsolidierungen werden durch pathologische, entzündliche Infiltrate innerhalb des Lungen-

gewebes charakterisiert, und führen zu einer Luftverdrängung aus den Alveolarräumen [55, 

64, 75]. Ursächlich sind hauptsächlich Infektionen oder Obstruktionen, wie z.B. Pneumonien, 

allergische bronchopulmonale Aspergillosen oder die Schleimverlegung größerer Lungenab-
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schnitte [29]. Sie stellen sich über das homogen verdichtete Areal in der CT-Aufnahme 

hyperdens dar. Die normale Struktur der Lunge kann nicht mehr abgegrenzt werden; Bronchi-

ektasien können jedoch erkennbar bleiben, wie auch in Abb. 14 zu sehen. [14, 64]  

    
Abbildung 13: Mosaikmuster bei Überblähung           Abbildung 14: Konsolidierungen beidseits 

 
Lungenzysten sind als scharf abgegrenzte, runde Hohlräume erkennbar, die mit Luft, seltener 

mit solider oder flüssiger Substanz, gefüllt sind und meist eine Wanddicke von unter zwei 

Millimetern aufweisen. Abb. 15 zeigt eine linksseitige Lungenzyste. 

Bullae bzw. Blasen besitzen eine, mit maximal einem Millimeter Dicke, dünnere Wand als Zys-

ten, sind immer mit Luft gefüllt und befinden sich meist pleuranah am Lungenapex (siehe Abb. 

16). Sie stellen eine Manifestationsform des Lungenemphysems dar, sind typischerweise von 

emphysematös verändertem Lungengewebe umschlossen und können das Auftreten eines 

Pneumothorax begünstigen. [55, 64, 75]  

        
Abbildung 15: Lungenzyste im linken Oberlappen     Abbildung 16: Pleuranahe Bullae beidseits apikal 

Milchglastrübungen sind in der CT als hyperdense Areale erkennbar, innerhalb derer jedoch 

im Gegensatz zur Konsolidierung sowohl Bronchien als auch Gefäße weiterhin sichtbar sind, 

siehe Abb. 17. Als Ursache liegen z.B. entzündliche Infiltrate oder Hämorrhagien zu Grunde, 
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welche zu einer partiellen Luftverdrängung im betroffenen Lungenabschnitt führen. [55, 64, 

75]  

 
Abbildung 17: Milchglastrübung im rechten Unterlappen 

 
Die bei Patienten mit CF vorliegenden Lungenveränderungen in der CT-Aufnahme können zur 

Objektivierung mithilfe von visuellen CT-Scoring-Systemen beurteilt werden [14]. Neben der 

Detektion von pulmonalen Abnormalitäten ist dadurch, mit Hilfe weiterer Aufnahmen, eine 

Verlaufskontrolle möglich. Auch kann eine Vergleichbarkeit zwischen mehreren Patienten 

hinsichtlich der Schwere der Veränderungen geschaffen werden. 

Hierfür sind verschiedene, semiquantitative Scoring-Systeme entwickelt worden. Das erste 

Scoring-System für CT-Aufnahmen von CF-Patienten wurde 1991 von Bhalla et al. veröffent-

licht [79], eines der am besten validierten CT-Scoring-Systeme für Patienten mit CF stellt 

jedoch der 2004 von Brody et al. entwickelte Brody-II-Score (kurz: Brody-Score) dar [80, 81].  

1.3.6.3 Brody-Score 
Der Brody-Score besteht aus fünf verschiedenen Sub-Scores für die Bemessung von Bronchi-

ektasien, Schleimverlegungen der Bronchien, Bronchialwandverdickungen, flächigen paren-

chymalen Verschattungen und Aufhellungen sowie Überblähungsarealen der Lunge. Er be-

rechnet sich als Summe der Sub-Scores für die sechs verschiedenen Lungenlappen, wobei 

die Lingula, welche eine Verlängerung des linken Oberlappens (OL) und das Pendant zum 

rechten Mittellappen (ML) darstellt, als eigener Lappen gewertet wird.  

Der erste und am stärksten gewichtete Sub-Score beschreibt das Vorhandensein von 

Bronchiektasien in der CT-Aufnahme. Nach Brody et al. spricht man von einer Bronchiektasie, 

sobald ein Bronchus größer als die begleitende Pulmonalarterie ist, sich nicht innerhalb des 

Verlaufs des Bronchialbaums verjüngt oder sich weniger als einen Zentimeter von der costalen 

Pleura entfernt befindet bzw. der mediastinalen Pleura anliegt. Bei diesem und auch den 

beiden folgenden Sub-Scores ist für jeden einzelnen Lungenlappen eine Unterscheidung 

zwischen zentraler und peripherer Lokalisation wichtig. Mit „peripher“ wird hierbei die Lage von 

Abnormalitäten beschrieben, die sich zirkulär innerhalb der zwei äußersten Zentimeter der 
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Lunge befinden. „Zentral“ bedeutet, dass die Veränderung im restlichen, zentraler gelegenen 

Lungenparenchym lokalisiert ist. Die Ausdehnung der Bronchiektasien wird ebenfalls mit ein-

berechnet. Der jeweilige Lungenlappen kann jeweils zentral und peripher bis zu einem Drittel, 

zu einem bis zwei oder zu mehr als zwei Dritteln betroffen sein. Weiterhin werden pro Lappen 

auch die Größe des am stärksten dilatierten Bronchus sowie die Durchschnittsgröße aller 

Bronchiektasien gewichtet. Die Größen können hierbei variieren zwischen Bronchien, die bis 

zu zweimal so groß, zwei- bis dreimal oder mehr als dreimal so groß wie das begleitende 

pulmonalarterielle Blutgefäß sind. Zusätzlich wird der errechnete Durchschnittswert zwischen 

diesen beiden Größen miteinbezogen. 

Der zweite Sub-Score erfasst die Schleimverlegung bzw. Mukusimpaktion von Bronchien. 

Auch hier wird pro Lappen und je nach Lokalisation in „zentral“ und „peripher“ gegliedert das 

Vorhandensein sowie die Ausdehnung der Veränderungen abgefragt. Zentrale Schleimverle-

gung wird definiert als ein mit Opazitäten gefüllter Bronchus, periphere Schleimverlegung als 

das Vorhandensein von in der Peripherie befindlichen, dilatierten und schleimgefüllten 

Bronchien, dünnen Verzweigungsstrukturen bzw. zentrilobulären Knoten. 

Ebenso verhält es sich mit dem dritten Score, welcher Bronchialwandverdickungen beschreibt. 

Zusätzlich wird hierbei noch die Schwere der Verdickungen im jeweiligen Lungenlappen 

miteinberechnet. Diese kann mild, moderat oder stark ausfallen. Von einer Bronchialwand-

verdickung spricht man nach Brody et al., wenn die Wanddicke nahe des Lungenhilus mehr 

als 2mm, die von zentral gelegenen Bronchien mehr als 1mm und die von peripher lokalisierten 

mehr als 0,5mm beträgt. 

Der vierte Sub-Score befasst sich mit flächigen parenchymalen Verschattungen bzw. Opazi-

täten und Aufhellungen. Pro Lappen werden hierbei das Vorhandensein und die Ausdehnung 

von Konsolidierungen, Milchglastrübungen sowie Zysten oder Bullae überprüft.  

Zuletzt werden die einzelnen Lungenlappen mit Hilfe zusätzlicher Exspirationsaufnahmen auf 

Air Trapping untersucht. Miteinberechnet werden hierbei wieder das Vorhandensein sowie die 

Ausdehnung und zusätzlich, ob das entsprechende Air Trapping subsegmental oder segmen-

tal bzw. größer auftritt. 

Je nach Vorhandensein, Ausdehnung, Größe, Schwere und Auftreten der Veränderungen 

werden bestimmte Punktzahlen vergeben, mithilfe derer der Brody-Score durch Aufsummieren 

errechnet werden kann: Das Vorhandensein wird entweder mit „0“ (nicht vorhanden) oder „1“ 

(vorhanden) beschrieben. Bei der Ausdehnung wird zwischen „0“ (keine), „1“ (bis zu einem 

Drittel des Lappens betroffen), „2“ (bis zu zwei Drittel) und „3“ (mehr als zwei Drittel) 

unterschieden. Die Bronchusgrößen „1“ (Bronchus ist bis zu zweimal so groß wie das 

begleitende Gefäß), „2“ (zwei- bis dreimal so groß) oder „3“ (mehr als dreimal so groß) können 

angegeben werden. Die Schwere der Bronchialwandverdickung kann mit „1“ (mild), „1,25“ 
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(moderat) oder „1,5“ (stark) beschrieben werden. Subsegmentales Auftreten von 

Überblähungen wird mit „1“ gleichgesetzt, segmentales oder größeres mit „1,5“. [80] 

Folgende Abb. 18 beschreibt die genaue Berechnung der einzelnen Sub-Scores pro Lungen-

lappen, aus welchen gemeinsam der Brody-Score-Gesamtwert addiert wird. 

 
Abbildung 18: Systematik und Berechnung des Brody-Scores1 nach Brody et al. (2004) [80] 

 
In der Theorie können Gesamt-Brody-Score-Werte zwischen 0 (gesunde Lunge) und 243 (in 

allen Kategorien und jedem Lappen jeweils am stärksten veränderte Lunge) berechnet 

werden, praktisch sind jedoch nur Werte bis 207 möglich, da sich verschiedene Parameter 

gegenseitig ausschließen können. Ein durch Konsolidierung verdichteter Lungenlappen kann 

z.B. nicht gleichzeitig überbläht sein. [80] 

                                                
1 Reprint aus „High-resolution computed tomography in young patients with cystic fibrosis: distribution of 
abnormalities and correlation with pulmonary function tests“; The Journal of Pediatrics, Band 145, Ausgabe 1; 2004; 
Brody A.S., Klein J.S., Molina P.L., Quan J., Bean J.A. und Wilmott R.W.; Kap. „High-resolution computed 
tomography evaluation“ („Materials and methods“); S. 33 (32-38); Copyright (2004); mit Genehmigung von Elsevier  
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1.4 Zielsetzung und Fragestellungen 
Der Zusammenhang zwischen der Lungenfunktion und den morphologischen Lungenverän-

derungen bei Patienten mit CF ist nicht abschließend geklärt und stellt nach wie vor eine 

wesentliche Herausforderung für die klinische Versorgung der Erkrankten dar. In vielen Stu-

dien wurde zwar der Nutzen von Brody-Score und LFTs in der Beurteilung der Krankheits-

progression bei CF dargelegt, eine mögliche Korrelation zwischen den beiden wurde jedoch 

noch nicht ausreichend geprüft. 

Um diesen Zusammenhang bei erwachsenen CF-Patienten näher zu untersuchen, wurden in 

der vorliegenden Arbeit für jeden Patient die Ergebnisse des Brody-Scores sowie der Lungen-

funktionsparameter FEV1 und FVC anhand von CT- und LFT-Untersuchungen, welche am 

gleichen Tag am Klinikum der Ludwig-Maximilians-Universität (LMU) München durchgeführt 

wurden, miteinander verglichen. 

 

Ziel dieser Studie war es einerseits, die Korrelation zwischen dem Brody-Score bzw. den 

einzelnen Sub-Scores und den tagesgleich erhobenen Ventilationsgrößen FEV1 und FVC, und 

damit zwischen Lungenmorphologie und -funktion, bei erwachsenen Patienten mit CF 

festzustellen. 

Verschiedene vorangehende Studien haben zwar Korrelationen zwischen morphologischen 

CT-Scoring-Systemen und verschiedenen Parametern von LFTs aufgezeigt, diese Korrelatio-

nen waren jedoch sehr unterschiedlich ausgeprägt und bei den Studienteilnehmern handelte 

es sich in den meisten Fällen um Kinder mit CF (vgl. Anhang). Aufgrund der methodischen 

Beschränkung dieser Studie auf tagesgleiche LFTs und CT-Untersuchungen des Thorax 

wurde eine insgesamt höhere Korrelation erwartet als im Durchschnitt vorangehender Studien 

(= Hypothese 1). Die Null-Hypothese lautete dementsprechend, dass es keine Korrelation 

zwischen tagesgleichen Ergebnissen von LFTs und dem semiquantitativen Brody-Score für 

CF-bedingte Lungenveränderungen gibt. 

 

Außerdem sollte mit Hilfe der vorliegenden Studie ermittelt werden, ob an CF erkrankte 

erwachsene Patienten mit morphologisch besonders ausgeprägter Beteiligung der pulmo-

nalen Unterlappen (UL) in der Studienkohorte identifiziert werden können und wie groß der 

Anteil dieser Patienten ist. Normalerweise treten die CF-bedingten pulmonalen Verände-

rungen vorwiegend in den oberen Lungenlappen auf [82], in einer vorangehenden Studie 

wurden jedoch bereits Kinder mit CF nachgewiesen, bei welchen die Pathologien 

unterlappenbetont oder sogar alleinig in den UL auftraten [83], was in dieser Arbeit anhand 

von erwachsenen CF-Patienten überprüft werden sollte. Zudem sollte in vorliegender Studie 

festgestellt werden, ob bei dieser Patientengruppe stärkere Einschränkungen in der 
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Lungenfunktion nachzuweisen sind als bei Erkrankten mit morphologisch besonders aus-

geprägter Beteiligung der OL bzw. ML (inkl. Lingula), welche den Normalfall bei CF darstellen. 

Bei erwachsenen Menschen, welche sitzen, stehen und gehen können, ist nach atemphysiolo-

gischen Modellen, bspw. aufgrund vermehrter Kapillardurchblutung, der Gasaustausch in den 

Lungenunterlappen stärker ausgeprägt als in den Lungenoberlappen [84]. Aus diesem Grund 

wäre zu erwarten, dass an CF erkrankte Patienten mit ausgeprägtem Befall der UL eine stärker 

eingeschränkte Lungenfunktion aufweisen als Patienten ohne oder mit geringerem Befall der 

Lungenunterlappen (= Hypothese 2). Hier lautete die Null-Hypothese demnach, dass es 

keinen feststellbaren Unterschied gibt. 

 

Eine weitere Zielsetzung dieser Arbeit war es, herauszufinden, ob die Ergebnisse des semi-

quantitativen Brody-Scores reproduzierbar sind; sowohl zwischen zwei unterschiedlich quali-

fizierten bzw. erfahrenen Bewertungspersonen als auch innerhalb einer Bewertungsperson, 

wenn diese dieselbe CT-Aufnahme erneut bewertete.  

Bisherige Studien deuten darauf hin, dass die Reproduzierbarkeit des Brody-Scores hoch 

ausfallen kann (= Hypothese 3), die Ergebnisse wiesen hierbei jedoch eine starke Hetero-

genität auf und es wurden meist Kinder mit CF als Studienteilnehmer herangezogen (siehe 

Anhang). Aus diesem Grund wurden in der vorliegenden Studie sowohl die Gesamt-Brody-

Scores als auch die einzelnen Sub-Scores zwischen den beiden Beob. und zusätzlich jeweils 

innerhalb des entsprechenden Beob. miteinander verglichen. Hierbei wurde als Nullhypothese 

festgelegt, dass bei erwachsenen Patienten mit CF keine Reproduzierbarkeit des semiquanti-

tativen Brody-Scores für CF-bedingte Lungenveränderungen und der einzelnen Sub-Scores 

besteht. 

 

Die Fragestellungen dieser Studie lauteten somit: 

1. Besteht eine Korrelation zwischen tagesgleichen Ergebnissen von LFTs und dem semi-

quantitativen Brody-Score für CF-bedingte Lungenveränderungen in der CT bei er-

wachsenen Patienten mit CF? 

2. Können an CF erkrankte erwachsene Patienten mit unterlappenbetonten Lungenpatho-

logien in der Studienkohorte identifiziert werden und weisen diese eine stärker einge-

schränkte Lungenfunktion auf als Patienten ohne oder mit geringem Befall der UL? 

3. Ist der semi-quantitative Brody-Score für pulmonale Veränderungen bei CF in der CT 

bei erwachsenen Patienten sowohl zwischen zwei unterschiedlich qualifizierten Bewer-

tungspersonen als auch innerhalb derselben Person reproduzierbar? 

 
In folgender Arbeit sollen diese Fragestellungen beantwortet werden, indem die Nullhypo-

thesen widerlegt und gleichzeitig die aufgestellten Hypothesen bestätigt werden sollen. 
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2. Material und Methoden 

2.1 Studiendesign 
Es handelt sich bei dieser Arbeit um eine retrospektive, mono-zentrische Querschnittsstudie, 

welche zwischen April 2023 und April 2024 an der Klinik und Poliklinik für Radiologie des 

Klinikums der LMU München, Standort Großhadern, durchgeführt wurde. 

Hierfür wurden Daten von an CF erkrankten Patienten, die in einem Zeitraum von 25 Jahren 

zwischen Januar 1997 und Dezember 2021 in der Mukoviszidose-Ambulanz des Klinikums 

der LMU München vorstellig wurden, erhoben. 

Die Studie wurde im Rahmen eines durch die Ethikkommission der LMU München geneh-

migten Projekts (Nr. 294-10) unternommen. 

 

2.2 Studienteilnehmer  
Sowohl Kinder als auch Erwachsene mit üblicherweise mittels DNA-Mutationsanalyse bestä-

tigter CF werden in der Mukoviszidose-Ambulanz des LMU-Klinikums München betreut. In der 

Regel erscheinen die Erkrankten alle drei Monate zur Verlaufskontrolle. Hierbei wird, neben 

der mikrobiologischen Untersuchung von Sputum, die Lungenfunktion etwa ab dem sechsten 

Lebensjahr untersucht. Regelmäßig soll die Lunge auch bildgebend dargestellt werden. 

Bei den Teilnehmern der vorliegenden Studie handelt es sich um CF-Patienten mit bildgeben-

der Untersuchung in der Klinik und Poliklinik für Radiologie des Klinikums der LMU München. 

Für die Studie Geeignete wurden unter allen Patienten mit CF des LMU-Klinikums München 

im Zeitraum zwischen Januar 1997 und Dezember 2021 (n = 716 Patienten) ausfindig 

gemacht. 

Initial wurden alle Patienten mit CF ausgeschlossen, bei denen im gesamten Zeitraum keine 

Thorax-CT aufgenommen wurde (n = 125). 

Weiterhin wurden alle Patienten mit einem Alter von unter 16 Jahren zum Zeitpunkt der CT-

Untersuchung(en) (n = 72) exkludiert. 

Im nächsten Schritt wurden die Studienteilnehmer ausgeschlossen, die zwar eine oder 

mehrere Thorax-CT-Aufnahmen erhalten haben, bei denen aber entweder gar kein LFT (n = 

24) oder kein tagesgleicher LFT (n = 144) vorlag, und gleichzeitig alle CF-Patienten identifi-

ziert, bei welchen tagesgleiche Thorax-CT-Aufnahmen und LFTs vorlagen (n = 351). Bei Teil-

nehmern mit mehr als einem möglichen Datum wurde jeweils das am weitesten zurücklie-

gende Datum herangezogen. 

Von den so identifizierten Patienten entfielen alle, bei denen zwar tagesgleiche Untersuchun-

gen durchgeführt wurden, deren Lungenzustand aber zu diesem Zeitpunkt so verändert war, 

dass sie für einen Vergleich mit den anderen Studienteilnehmern nicht in Frage kamen. Hierzu 

zählten Patienten mit einer vorangehenden Lungentransplantation (n = 75), einer (Teil-)Resek-
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tion der Lunge (n = 7) sowie einem Zustand nach Chemotherapie (n = 1) oder einer karnifizie-

renden Pneumonie (n = 1). 

Zuletzt wurden n = 20 Teilnehmer ausgeschlossen, bei denen die Ergebnisse des tagesglei-

chen LFT für die Auswertung unbrauchbar waren (Beispiel: Ist-Werte nicht aufgezeichnet). 

Somit waren final n = 247 erwachsene Patienten mit CF an dieser Studie beteiligt, bei welchen 

am selben Tag eine Thorax-CT aufgenommen und ein LFT durchgeführt wurde. Die jeweiligen 

Untersuchungen dieser Patienten wurden zwischen Februar 2003 und Dezember 2021 

durchgeführt. 

Die Vorgehensweise hinsichtlich der Patientenauswahl ist auch dem Flow-Chart in Abb. 19 zu 

entnehmen. 

 
Abbildung 19: Vorgehensweise bei der Auswahl der Studienteilnehmer (Flow-Chart) 

CF = Mukoviszidose, LMU = Ludwig-Maximilians-Universität München, CT = Computertomographie,       
LFT = Lungenfunktionstest 
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Alle patientenbezogenen Daten wurden über das klinikinterne, elektronische Patienteninfor-

mationssystem „LAMP“ sowie das „picture archiving and communication system“ (PACS) des 

LMU-Klinikums München, im Spezifischen das Bildarchivierungssystem „Visage“ (Version 

7.1.18), bezogen. 
 

Folgende Patientendaten wurden erhoben: 

-Geschlecht 

-tagesgleiches Datum der Thorax-CT-Aufnahme und des LFT 

-Alter zum Zeitpunkt der beiden Untersuchungen (in Jahren) 

-CF-verursachende Mutationen: 

 -F508del homozygot 

 -F508del heterozygot (neben F508del eine andere Mutation vorhanden) 

 -zwei andere Mutationen 

-Gewicht (in kg) 

-Größe (in m) 

-Evaluation der Lungenfunktion:  

-FEV1 (absolut in Litern und relativ in % des Sollwerts) 

-FVC (absolut in Litern und relativ in % des Sollwerts) 

-Evaluation der Lungenmorphologie: 

-Brody-Score des jeweiligen Thorax-CT mit Sub-Scores 

 

2.3 Lungenfunktion 
Spätestens ab dem sechsten Lebensjahr soll bei Patienten mit CF im Abstand von drei Mona-

ten eine Lungenfunktionsprüfung mittels Spirometrie oder besser GPG erfolgen [14, 27]. 

Unter den erhobenen Ventilationsgrößen handelt es sich insbesondere bei der FEV1 um einen 

wichtigen Messwert bei den regelmäßigen Verlaufskontrollen der Lungenfunktion dieser 

Patienten, da sie eine prognostische Funktion innehat [14, 47]. Die FVC wird bei der Messung 

der FEV1 im Rahmen des Tiffeneau-Manövers gleichermaßen erfasst und stellt eine Ventila-

tionsgröße dar, die bei an CF Erkrankten zur Evaluation des Lungenfunktionsstatus ebenfalls 

von Bedeutung ist, da sie häufig erniedrigt ist [42, 85]. Für jeden Studienteilnehmer wurden 

aus diesem Grund die Lungenfunktionsparameter FEV1 und FVC, jeweils sowohl als absoluter 

Messwert in Litern als auch relativ in % des Sollwerts, aus den Ergebnisdaten der jeweiligen 

GPG extrahiert. 

Die in diese Studie miteinbezogenen LFTs wurden im Rahmen der ATS/ERS-Richtlinien [46] 

mit Hilfe des Ganzkörperplethysmographen „MasterScreen Body“ der Firma „Jaeger“ durchge-

führt. Diese Richtlinien enthalten Empfehlungen zur korrekten und reproduzierbaren 

Durchführung u.a. von Tiffeneau-Manövern, bspw. das mind. dreimalige Wiederholen dieses 
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Manövers. Die gemessenen Lungenfunktionswerte der Patienten wurden über das Spiro-

metriesystem elektronisch errechnet, dokumentiert und archiviert. Die alters-, geschlechts- 

und größenabhängigen Messwerte für FEV1 und FVC wurden bei 236 Studienteilnehmern 

(95,5%) jeweils mit standardisierten Sollwert-Tabellen der European-Coal-and-Steel-

Community (ECSC) [86] und bei 11 Teilnehmern (4,5%) jeweils mit solchen der Global-Lung-

Function-Initiative (GLI) [87] verglichen. Mit Hilfe der Referenzwerte aus diesen Tabellen kann 

sowohl der patientenspezifische Sollwert als auch der relative, gemessene Ist-Wert in % des 

Solls ermittelt werden. 

 

2.4 Lungenmorphologie 
Bei Patienten mit CF soll die Lunge zur Kontrolle des pulmonalen Verlaufs regelmäßig 

bildgebend dargestellt werden [27]. Neben der konventionellen Röntgen-Thorax-Aufnahme 

wird hierfür auch häufig das Verfahren der CT gewählt, da dies den Goldstandard in der 

bildgebenden Diagnostik bei CF-Patienten darstellt [28]. Am Klinikum der LMU München wird 

den betreuten erwachsenen CF-Patienten bspw. eine (HR)CT-Aufnahme der Lunge alle vier 

Jahre zur Verlaufskontrolle angeboten. 

 

2.4.1 Akquisition der CT-Aufnahmen 
Aufgrund des retrospektiven Ansatzes dieser Arbeit konnten bereits vorhandene CT-Auf-

nahmen, im Rahmen dieser Studie Inspirationsaufnahmen, zur Auswertung herangezogen 

werden. Der Patient befindet sich während der Aufnahme in Rückenlage und hält die Luft an, 

nachdem er zuvor vollständig eingeatmet hat. Die gesamte Lunge wird vom Apex bis zur Basis 

abgebildet.  

Bei 238 Patienten wurde eine Thorax-CT- (96,4%), bei acht Patienten eine Thorax-Abdomen-

CT- (3,2%) und bei einem Patienten eine Hals-Thorax-CT-Aufnahme (0,4%) erstellt. 

Unter allen Studienteilnehmern erhielten 224 kein KM (90,7%) und bei 23 wurde eine KM-CT-

Untersuchung (9,3%) durchgeführt. 

Die CT-Aufnahmen von 101 Patienten (40,9%)  gelten laut Definition des „American College 

of Radiology“ [70] als HRCT. 

Die verschiedenen CT-Geräte, mit Hilfe derer die Bilder erstellt wurden, technische Angaben 

zu Schichtdicken und -zahlen sowie zu den Strahlenexpositionsparametern aller CT-Aufnah-

men sind den untenstehenden Tabellen (Tab.) 1-3 zu entnehmen. 
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Tabelle 1: Computertomographen der ausgewerteten Aufnahmen 

Computertomograph Hersteller Anzahl (%) 
Brilliance 64 Philips 93 (37,7%) 

Optima CT660 GE HealthCare 88 (35,6%) 

Mx8000 Philips 42 (17,0%) 

Somatom Definition AS Siemens 6 (2,4%) 

Somatom Definition Edge Siemens 4 (1,6%) 

Somatom Definition Flash Siemens 4 (1,6%) 

Sensation 64 Siemens 3 (1,2%) 

Sensation 16 Siemens 2 (0,8%) 

Discovery CT750 HD GE HealthCare 1 (0,4%) 

Revolution CT GE HealthCare 1 (0,4%) 

CT Aura Philips 1 (0,4%) 

Somatom Definition AS+ Siemens 1 (0,4%) 

Somatom Drive Siemens 1 (0,4%) 

 
 
Tabelle 2: Technische Parameter zu den befundeten Bilddatensätzen 

M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Technischer Para-
meter 

 Anzahl (%) M SD Minimum Maximum 

Schichtdicke [mm]   1,977 1,108 0,625 5,000 

 0,625 69 (27,9%)     

 1,000 16 (6,5%)     

 1,250 1 (0,4%)     

 1,300 15 (6,1%)     

 1,500 13 (5,3%)     

 2,000 15 (6,1%)     

 2,500 6 (2,4%)     

 3,000 108 (43,7%)     

 5,000 4 (1,6%)     

Schichtzahl   314,4 160,4 54,0 693,0 
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Tabelle 3: Strahlenexpositionsparameter der computertomographischen Aufnahmen 

M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Strahlenexpositions-
parameter 

M SD Minimum Maximum Patienten-
zahl 

Computed-Tomography-

Dose-Index (CTDIvol) [mGy] 

1,76 1,65 0,64 9,70 202 

Dosis-Längen-Produkt (DLP) 

[mGy*cm] 

76,86 80,78 20,66 507,86 168 

Stromstärke-Zeit-Produkt 

[mAs] 

15,56 14,42 10,00 100,00 79 
(Patienten 

ohne DLP) 
Röhrenspannung [kV] 112,10 9,93 100,00 140,00 247 

 

2.4.2 Vorbereitende Maßnahmen 
Vor den Brody-Score-Erhebungen wurden alle Bilddatensätze mit einem Zufallszahlen-Gene-

rations-System jeweils für die zwei Beobachter (Beob.) unabhängig randomisiert.  

Bei Beob. eins handelte es sich um eine Zahnärztin als Promotionsstudentin der Radiologie 

am LMU-Klinikum München mit geringer Erfahrung in der allgemeinen CT-Befundung, jedoch 

ohne wesentliche Vorkenntnisse speziell in der Auswertung von Thorax-CT-Aufnahmen bei 

CF-Patienten. Bei Beob. zwei handelte es sich um einen habilitierten Facharzt für Radiologie 

an der Klinik und Poliklinik für Radiologie der LMU München mit ca. dreißig Jahren Berufser-

fahrung, im Spezifischen auch in der Befundung von CT-Aufnahmen des Thorax bei Patienten 

mit CF. 

Kennzeichnende Charakteristika und Ausprägungsvarianten der einzelnen morphologischen 

Lungenveränderungen, die Lungenanatomie in der CT und die Lappenaufteilung in zentral und 

peripher sowie der Aufbau des Scoring-Systems wurden Beob. eins vor Beginn der Auswer-

tung durch Beob. zwei, im Rahmen der Definitionen von Brody et al. [80], detailliert aufgezeigt. 

Zusätzlich wurden vor Auswertungsbeginn von beiden Beob. gemeinsam drei Test-CT-Auf-

nahmen nach dem Brody-Score bewertet, welche nachfolgend nicht Teil der Studie waren. 

Voraussetzung für das Erheben des Brody-Scores in dieser Studie war ein Computer mit zwei 

zur klinischen radiologischen Befundung geeigneten Monitoren und einem zusätzlichen Bild-

schirm zum Aufzeichnen der erhobenen Werte. Bei den Befundungsmonitoren dieser Studie 

handelte es sich um 21-Zoll-Monitore mit 5K Bildmatrixgröße. Beide Beob. arbeiteten jeweils 

unter optimalen Sicht- und Akustikverhältnissen. Die zum LFT tagesgleichen CT-Aufnahmen 

jedes Studienteilnehmers wurden mit Hilfe des elektronischen Bildarchivierungssystems 

„Visage“ (Version 7.1.18) betrachtet. Auf dem zusätzlichen Bildschirm wurde das Brody-Score-

Template geöffnet und auf den Befundungsmonitoren wurde die Thorax-CT-Aufnahme des 
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jeweiligen Patienten sowohl in axialer als auch, soweit vorhanden, in koronaler Ansicht in 

„Visage“ geöffnet. Hierbei wurde, sofern mehrere Rekonstruktionen verfügbar waren, die 

Aufnahme mit der höchsten Schichtzahl verwendet. Die axiale Schicht wurde zum Beurteilen 

herangezogen, die koronale Schicht auf dem zweiten Bildschirm zum Vergleichen der sicht-

baren Strukturen und zur Lokalisationskontrolle. 

Vor Beginn der Beurteilungen wurde jede CT-Aufnahme im automatisch einstellbaren Lungen-

fenster mit definierten HE (C -600 HE, W 1600 HE) dargestellt. 

2.4.3 Erhebung des Brody-Scores 
Eine detaillierte Beschreibung des Brody-Scores findet sich unter 1.3.6.3, im Folgenden wird 

die Erhebung des Brody-Scores erläutert. 

Jede CT-Aufnahme wurde durch die zwei unabhängigen Beob. anhand des CT-Scoring-

Systems nach Brody et al. [80] in jeweils randomisierter Reihenfolge und zu gleichen Bedin-

gungen an einem zur klinischen radiologischen Befundung zugelassenen Arbeitsplatz beur-

teilt. 

Alle vorliegenden relevanten morphologischen Lungenveränderungen wurden, jeweils für 

jeden der sechs Lungenlappen (inkl. Lingula) einzeln, in der in folgender Tab. 4 erläuterten 

Reihenfolge bewertet und die Ergebnisse in standardisierter Form in das Excel-Template des 

jeweiligen Patienten übertragen (Microsoft Excel, Version 16.16.27; 2018, Microsoft Corpo-

ration). 

Tabelle 4: schematisches Vorgehen bei der Erhebung des Brody-Scores 

Sub-Score Lokalisation Ausprägung 
Bronchiektasien -zentral 

-peripher 

 

 
(nur für 

Vorhandensein, 

Ausdehnung) 

-Vorhandensein 

-Ausdehnung 

-Größe 

     -größte Bronchiektasie 

     -Durchschnittsgröße aller Bronchiektasien 

     -Mittelwert (größte und Durchschnittsgröße) 

Mukusimpaktion -zentral 

-peripher 

-Vorhandensein 

-Ausdehnung 

Bronchialwandverdickung -zentral 

-peripher 

 
(nur für 

Vorhandensein, 
Ausdehnung) 

-Vorhandensein 

-Ausdehnung 

-Schwere 
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Parenchymale Opazitä-

ten bzw. Aufhellungen 

     -Konsolidierungen 

     -Milchglastrübungen 

     -Zysten und Bullae 

 -Vorhandensein 

-Ausdehnung 

Überblähung  -Vorhandensein 

-Ausdehnung 

-Auftreten 

 
Einzel-Gesamtwerte für jeden der sechs Lungenlappen (inkl. Lingula), alle Sub-Scores und 

der Gesamt-Brody-Score wurden automatisch über das programmierte Template errechnet. 

Für den Sub-Score Bronchiektasen können, bezogen auf die Summe der Werte der einzelnen 

Lungenlappen, 0-72 Punkte vergeben werden. Für den Parameter Mukusimpaktion sind es 0-

36 Punkte, für Bronchialwandverdickung und Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen 

jeweils 0-54 und für den letzten Sub-Score Überblähung können 0-27 Punkte vergeben 

werden. Theoretisch könnte demnach ein Gesamt-Score von 0-243 berechnet werden, prak-

tisch sind jedoch wie bereits beschrieben nur Werte bis 207 möglich. Der Brody-Score erhöht 

sich in Schritten von jeweils 0,25 Punkten. Je mehr morphologische Veränderungen der Lunge 

bei einem an CF erkrankten Patienten vorliegen, desto höher ist sein Score. 

Nach diesem Schema wurden im Zeitraum von Mai bis November 2023 die Thorax-CT-

Aufnahmen von allen 247 Studienteilnehmern ausgewertet. 

Im Gegensatz zu Brody et al. [80] wurden für den letzten Sub-Score anstatt Air Trapping 

Überblähungen beurteilt, da keine zusätzlichen Exspirationsaufnahmen vorlagen und nur die 

bereits vorhandenen Inspirationsaufnahmen herangezogen wurden. Beob. zwei wertete die 

Aufnahmen von n = 55 Patienten nicht (erneut) aus, da dieser sie kurze Zeit zuvor (Februar 

bis Mai 2023) im Rahmen einer anderen Promotionsstudie2 bereits unter gleichen Bedingun-

gen ausgewertet hatte. Bei n = 3 Patienten wurden nicht die CT-Aufnahmen mit dem am wei-

testen zurückliegenden Datum, sondern die mit dem zweitältesten Untersuchungsdatum, an 

welchem ebenfalls ein LFT durchgeführt wurde, beurteilt. Da die Aufnahmen des am weites-

ten zurückliegenden Datums eine zu geringe Schichtzahl (bspw. zehn Schichten) aufwiesen, 

wäre eine Vergleichbarkeit zwischen allen Studienteilnehmern wie auch eine dem Brody-

Score adäquate Befundung nicht gewährleistet gewesen. 

Um die Intra-Observer-Reproduzierbarkeit ermitteln zu können, wurden von Beob. eins dieser 

Studie 18 CT-Aufnahmen unabhängig ein zweites Mal ausgewertet. Diese Zahl kam dadurch 

zustande, dass Frau Markgraf im Rahmen ihrer Promotionsstudie2 für die Intra-Observer-

Reproduzierbarkeit 21 Bilddatensätze zweifach auswertete, von welchen sich 18 mit den-

                                                
2 Markgraf, Toska; Promotionsstudie; Klinik und Poliklinik für Radiologie des LMU-Klinikums München; noch nicht 
veröffentlicht 
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jenigen in dieser Studie überschnitten. Beob. zwei hatte zum Ermitteln der Intra-Observer-

Reproduzierbarkeit bereits im Rahmen der soeben erwähnten, anderen Studie2 14 CT-Auf-

nahmen der hier vorliegenden Studie ein zweites Mal unabhängig beurteilt, deren Ergebnisse 

in diese Arbeit mit aufgenommen wurden. 

 

 

2.5 Statistische Methoden 
Ein p-Wert von 5% oder weniger wurde in vorliegender Arbeit als statistisch signifikant (p = 

0,05) und ein p-Wert von 1% oder weniger als statistisch hochsignifikant (p = 0,01) betrachtet. 

Die Erfassung wie auch Organisation der erhobenen Daten und die statistischen Analysen 

einschließlich Grafiken wurden mit Hilfe von Microsoft Excel (Version 16.16.27; 2018, 

Microsoft Corporation) durchgeführt. 

 

2.5.1 t-Test 
Mit Hilfe dieser statistischen Untersuchung ist, für theoretisch normalverteilte Datensätze, die 

Durchführung eines Hypothesentests möglich. 

In der vorliegenden Studie wurde der t-Test für zwei unverbundene Stichproben angewendet. 

Diese Art des t-Tests wird zum Vergleich von Mittelwerten (M‘s) aus zwei voneinander unab-

hängigen Gruppen eingesetzt. Es wird geprüft, ob eine Abweichung von der Nullhypothese 

vorliegt oder nicht, d.h. ob angesichts der jeweiligen Standardabweichungen (standard 

deviations, SD‘s) ein Unterschied zwischen den zwei M‘s der unabhängigen Gruppen vorliegt 

oder nicht. 

Initial werden neben der Festlegung des Signifikanzniveaus Null- und Alternativhypothese 

definiert. Daraufhin wird anhand der vorliegenden Datensätze über die zwei M‘s, die jeweilige 

SD und Stichprobengröße der beiden Gruppen in mehreren Schritten die Prüfgröße bzw. der 

t-Wert berechnet. Dieser wird mit dem sog. kritischen Wert verglichen, welcher der Hypothe-

sentestentscheidung dient. Er ist von dem zuvor festgelegten Signifikanzniveau und den 

bestehenden Freiheitsgraden abhängig und kann der t-Verteilungstabelle entnommen werden. 

Wenn der t-Wert größer als der kritische Wert ausfällt, kann die Alternativhypothese 

angenommen werden. Im Gegensatz dazu muss die Nullhypothese beibehalten werden, 

sobald der t-Wert im Vergleich zum kritischen Wert kleiner ist. [88, 89] 

Der t-Test für zwei unverbundene Stichproben wurde in dieser Studie eingesetzt für den 

Vergleich zwischen ober- und unterlappenbetonten CF-bedingten Lungenveränderungen, 

bspw. für die Evaluation von Unterschieden zwischen diesen zwei Gruppen bei Gewicht, 

Größe, Alter, Lungenfunktion (FEV1 und FVC), Brody-Score (Gesamt- und Sub-Scores; für 

beide Beob. getrennt) und Alter der CT-Aufnahme. Weiterhin wurde dieser Test bei der Unter-

gruppenanalyse zum Vergleich des Gesamt-Brody-Scores mit der CF-verursachenden 
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Mutation, dem Geschlecht und dem Alter der CT-Aufnahme (jeweils für beide Beob. getrennt) 

angewendet. 

 

2.5.2 Chi-Quadrat-Test 
Der Chi-Quadrat-Test stellt ein Prüfverfahren dar, durch welches Unterschiede in der 

Häufigkeit zweier Merkmale verglichen werden können. Es wird getestet, ob diese zwei Merk-

male unabhängig voneinander sind oder ob ein statistisch signifikanter Zusammenhang 

zwischen ihnen vorliegt. 

Zuerst werden Null- und Alternativhypothese festgelegt. Anschließend werden die vorliegen-

den Messdaten der zwei Merkmale mit je zwei möglichen Erscheinungsformen in einer 

Vierfeldertafel wiedergegeben (siehe Tab. 5). Zusätzlich werden die Summen der Werte aus 

jeder Spalte und Zeile berechnet („gesamt“). 

 
Tabelle 5: Vierfeldertafel (Chi-Quadrat-Test) 

a, b, c, d = jeweilige Anzahl an Studienteilnehmern, n = Gesamtzahl 
 
Merkmal m m2.1 m2.2 gesamt 

m1.1 a b a+b 

m1.2 c d c+d 

gesamt  a+c b+d n 

 
Im Anschluss wird, für jedes Feld getrennt, die jeweilige erwartete Häufigkeit bestimmt, indem 

die Spalten- und Zeilensummen, für jedes der vier Felder getrennt, miteinander multipliziert 

werden und das jeweilige Ergebnis durch die Gesamtzahl („n“) dividiert wird. Vorausgesetzt 

wird für den Chi-Quadrat-Test, dass kein Feld eine erwartete Häufigkeit von unter 5 erreicht. 

Daraufhin werden, wiederum für jedes Feld getrennt, Differenzen aus der vorliegenden und 

der erwarteten Häufigkeit gebildet, das Ergebnis jeweils quadriert und wiederum durch die 

erwartete Häufigkeit dividiert. Die Summe der Ergebnisse aller Felder ergibt den sog. Chi-

Quadrat-Wert (X2): 

(𝑎 − 𝑤)&

𝑤
+	
(𝑏 − 𝑥)&

𝑥
+	
(𝑐 − 𝑦)&

𝑦
+	
(𝑑 − 𝑧)&

𝑧
= 𝑋& 

 
w, x, y, z = jeweilige erwartete Häufigkeit 

a, b, c, d = jeweilige Anzahl an Studienteilnehmern 

 
X2 wird im letzten Schritt mit dem zugehörigen kritischen Wert verglichen, um einen statistisch 

signifikanten Zusammenhang zwischen den Merkmalen prüfen zu können. Der kritische Wert 

kann unter Zuhilfenahme des Freiheitsgrads und des zuvor festgelegten Signifikanzniveaus 

anhand der Chi-Quadrat-Verteilungstabelle abgelesen werden. Der Freiheitsgrad liegt bei 

einer Vierfeldertafel bei 1. 
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Zwischen den zwei Merkmalen liegt ein statistisch signifikanter Zusammenhang vor, wenn sich 

X2 oberhalb des kritischen Werts befindet. In der Folge wird die Alternativhypothese angenom-

men. Liegt X2 unter dem kritischen Wert, verhält es sich gegensätzlich und die Nullhypothese 

wird beibehalten. [88, 89] 

In vorliegender Studie wurde ebenfalls für den Vergleich zwischen ober- und unterlappen-

betonten Patienten mit CF mit dem Chi-Quadrat-Test gearbeitet; in diesem Fall jedoch, um 

Unterschiede hinsichtlich der CF-verursachenden Mutation und des Geschlechts zu prüfen. 

 

2.5.3 McNemar-Test 
Diese statistische Untersuchung dient dem Vergleich eines einer von zwei möglichen Katego-

rien zugehörigen Merkmals bei zwei verbundenen Stichproben. Sie eignet sich für Studien, in 

welchen ein identisches Merkmal unter denselben Studienteilnehmern zwei Mal unter 

verschiedenen Voraussetzungen gemessen wird. 

Auch bei dieser Analyse sollte kein Feld eine erwartete Häufigkeit von unter 5 annehmen. 

Zuerst wird eine Vierfeldertafel mit den entsprechenden Daten angelegt (siehe Tab. 6). 

 
Tabelle 6: Vierfeldertafel (McNemar-Test) 

a, b, c, d = jeweilige Anzahl an Studienteilnehmern, n = Gesamtzahl 
 
 Methode 2 positiv Methode 2 negativ gesamt 

Methode 1 positiv a b a+b 

Methode 1 negativ c d c+d 

gesamt a+c b+d n 

 
Daraufhin folgt der Vergleich zwischen den Werten, in denen die zwei Bewertungsmethoden 

nicht übereinstimmen (in diesem Fall b und c). Dabei wird überprüft, ob im Betrag dieser nicht 

übereinstimmenden Werte ein signifikanter Unterschied vorliegt, um zu ermitteln, ob die 

Nichtübereinstimmung auf die Bewertungsmethode selbst oder auf zufällige Stichproben-

schwankungen zurückzuführen sein könnte. 

Die Nullhypothese besagt, dass sich die beiden verbundenen Stichproben in ihrer Häufig-

keitsverteilung entsprechen und in beide Richtungen abweichende Messergebnisse gleich 

häufig vorkommen, d.h. b und c wären gleich groß. Je weiter sich b und c vom Durchschnitts-

wert (b+c)/2 entfernen, umso wahrscheinlicher wird die Alternativhypothese. 

Die Prüfgröße des McNemar-Tests, ein Chi-Quadrat-Wert, wird mit Hilfe der folgenden Formel 

errechnet: 

𝑋& =	
(𝑏 − 𝑐)&

𝑏 + 𝑐
 

b, c = jeweilige Anzahl an Studienteilnehmern 
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Diese wird anschließend mit dem kritischen Wert, der wiederum der Chi-Quadrat-

Verteilungstabelle entnommen werden kann, verglichen. 

Falls der Wert der Prüfgröße über dem des kritischen Werts liegt, kann die Alternativhypothese 

angenommen werden, da zwischen den beiden Bewertungsmethoden ein signifikanter Unter-

schied besteht. Das bedeutet, zwischen den zwei verbundenen Stichproben liegt ein 

signifikanter Unterschied vor und ein Messergebnis tritt durch eine der Bewertungsmethoden 

so gehäuft auf, dass rein zufällige Stichprobenschwankungen eine unwahrscheinliche Ur-

sache für die Nichtübereinstimmung darstellen. [88, 90] 

In der vorliegenden Studie wurden die Messmethoden der beiden Beob. in Bezug auf den 

Brody-Score von Patienten mit unter- vs. oberlappenbetonter CF-bedingter Lungenerkrankung 

(UL*2 im Vergleich zum Score der vier OL+ML) anhand des McNemar-Tests verglichen. 

 

2.5.4 Bland-Altman-Plot 
Diese grafische Analyse vergleicht, ob zwei verschiedene Bewertungsverfahren zu einem 

identischen Ergebnis kommen, indem die M‘s aus den Messergebnissen der zwei Verfahren 

(x-Werte) mit den zugehörigen Differenzen (y-Werte) verglichen werden [88, 91].  

Der Bland-Altman-Plot wurde in der vorliegenden Studie zur Prüfung sowohl der Inter-

Observer- als auch der Intra-Observer-Reproduzierbarkeit der Brody-Scores beider unabhän-

giger Beob. eingesetzt. 

Dafür wurden einerseits die M‘s zwischen den Brody-Scores von Beob. eins und zwei mit den 

jeweiligen Differenzen derselben verglichen und andererseits, für beide Beob. getrennt, die 

M‘s zwischen Brody-Score eins und zwei (zweifach ausgewertete CT-Aufnahmen für die Intra-

Observer-Reproduzierbarkeit) mit den zugehörigen Differenzen gegenübergestellt. 

Mit Hilfe von drei Linien wurden in den Plot-Grafiken jeweils zusätzlich der M aus allen 

Differenzen sowie das „Upper“- (Summe aus dem M aller Differenzen und 1,96*SD der 

Differenzen) und „Lower limit of agreement“ (Differenz zwischen dem M aller Differenzen und 

1,96*SD der Differenzen) dargestellt. Die SD wurde hierbei mit 1,96 multipliziert, um ein 

Konfidenzniveau von 95% zu generieren, sodass sich 95% der Differenzen zwischen beiden 

Bewertungsverfahren innerhalb des Konfidenzintervalls befinden und p kleiner als 5% ist. 

 

2.5.5 Pearson-Korrelationsanalyse 
Durch diese Analyse kann der lineare Zusammenhang zwischen zwei quantitativen Merk-

malen untersucht werden. 

Initial werden die Datensätze über eine Punktewolke mit einer eingezeichneten Geraden 

grafisch dargestellt. Ein linearer Zusammenhang zwischen den beiden Merkmalen kann 

anschließend anhand des dimensionslosen Pearson-Korrelationskoeffizienten (r) ermittelt 

werden, welcher zwischen -1 und 1 liegt. 
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Je weiter die Datenpunkte um die eingezeichnete Gerade streuen, desto geringfügiger ist der 

lineare Zusammenhang und desto näher liegt r an 0. Gegensätzlich verhält es sich, wenn die 

Punkte nahe oder auf der Geraden liegen. Der Zusammenhang ist in diesem Fall umso stärker, 

je näher sich r an 1 oder -1 befindet. 

Der Pearson-Korrelationskoeffizient r besitzt ein positives Vorzeichen, wenn ein gleichsinniger 

Zusammenhang zwischen den beiden Merkmalen vorliegt, d.h. kleine Werte der einen 

Variable korrelieren ebenso mit kleinen Werten der anderen Variable; gleichermaßen verhält 

es sich mit großen Werten. Er wird negativ, sobald ein gegensinniger Zusammenhang besteht, 

bspw. wenn große Werte der einen Variable mit kleinen Werten der anderen korrelieren. [88] 

Aus dem Quadrat von r kann das sog. Bestimmtheitsmaß (R2) errechnet werden [92].  

In dieser Studie wurde die Pearson-Korrelationsanalyse für das Ermitteln der Inter-Observer-

Reproduzierbarkeit (Gesamt-Brody-Score und Sub-Scores) und, jeweils für jeden Beob. ge-

trennt, für den Vergleich der Studienteilnehmer hinsichtlich Lungenfunktion und -morphologie 

(FEV1 bzw. FVC vs. Gesamt-Brody-Score und Sub-Scores) eingesetzt. Weiterhin kam diese 

Analyse bei dem Vergleich zwischen Patienten mit ober- und unterlappenbetonter CF-beding-

ter Lungenerkrankung bei Lungenfunktion und -morphologie (FEV1 bzw. FVC vs. Brody-Score) 

und bei zwei Untergruppenanalysen (Alter vs. Brody-Score, Body-Mass-Index (BMI) vs. 

Brody-Score) zur Anwendung. 

Bei einem r bis ±0,1 wurde keine, bis ±0,3 eine geringe, bis ±0,5 eine mittlere, bis ±0,7 eine 

hohe und bis ±1 eine sehr hohe Korrelation angenommen.  

 

2.5.6 Spearman-Rangkorrelationsanalyse 
Diese statistische Methode stellt eine Alternative zur Pearson-Korrelationsanalyse dar. Hierbei 

kann über vergebene Rangzahlen für die Messwerte zweier Variablen ermittelt werden, ob ein 

monotoner Zusammenhang vorliegt, d.h. ob sich die Variablen gemeinsam verändern. 

Aufgrund dieses Vergleichs von Rängen sind die absolut bestehenden Datenunterschiede, 

bspw. Ausreißer betreffend, bei der Spearman-Rangkorrelationsanalyse im Gegensatz zur 

Pearson-Analyse nicht von Bedeutung. 

Für diese Untersuchung werden die Messwerte der zwei Datengruppen zuerst jeweils nach 

ihrer Größe sortiert und anschließend erhält jeder Wert aufsteigend die ihm zugewiesene 

Rangzahl. Dem kleinsten Wert wird dabei jeweils der Rang 1 und dem größten Wert der 

höchstmögliche Rang (= n) vergeben. Falls mehrere Messwerte einer Variable identisch sind, 

auch „verbundene Ränge“ genannt, erhalten diese die entsprechende, identische Mittelwert-

Rangzahl. Die Berechnung des Spearman-Korrelationskoeffizienten (rs) erfolgt daraufhin aus 

den jeweiligen Rangzahl-Differenzen der zwei Variablen. Bei dem Vorliegen von verbundenen 

Rängen wird die Rechnung abgewandelt. 
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Auch rs kann wie r zwischen −1 und 1 liegen. Je entfernter rs von 0 liegt, desto größer ist die 

Korrelation, wobei negative Ergebnisse einen gegensinnigen und positive einen gleichsinnigen 

Zusammenhang beschreiben. [88] 

Die Spearman-Rangkorrelationsanalyse wurde in diese Arbeit eingebunden, um die Stabilität 

der Pearson-Korrelationsanalysen bzw. von r zu überprüfen, d.h. ob der Vergleich der nicht-

parametrischen Rangverteilung zu anderen Ergebnissen führt als der Vergleich der absoluten 

Messwerte. Falls rs nahe an r lag, wurde eine lineare Korrelation für sehr wahrscheinlich 

angenommen. 

 

 

3. Ergebnisse 
Der Großteil der erhobenen Parameter wurde anhand des M und der SD sowie anhand des 

Minimums und Maximums charakterisiert. 

Die relativen Lungenfunktionswerte wurden, da Prozentwerte, mit Hilfe des Medians (Md) und 

des Interquartilbereichs (IQR) sowie mit Hilfe des Minimums und Maximums beschrieben. Der 

IQR wurde angegeben als Ergebnis der Differenz zwischen Quartile drei und Quartile eins. 

Bei Verwenden der Variable BMI wurde eine Unterteilung anhand des Geschlechts vor-

genommen. 

 

3.1 Studienteilnehmer 
In die Studie wurden 247 erwachsene Patienten mit CF aufgenommen, die am selben Tag 

eine Thorax-CT und einen LFT erhalten hatten, davon 105 weibliche (42,5%) und 142 

männliche (57,5%). Der Altersdurchschnitt lag bei ca. 31,5 Jahren, wobei der jüngste Patient 

ca. 16,5 Jahre und der älteste 57,5 Jahre alt war. 

Bei mehr als der Hälfte der Studienkohorte konnte ein F508del-homozygoter Genotyp (54,3%) 

und bei gut einem Viertel ein F508del-heterozygoter Genotyp (26,7%) identifiziert werden. 

Insgesamt konnte demnach bei über 80% der Patienten mindestens eine F508del-Mutation 

nachgewiesen werden. 

Im Durchschnitt lag die Körpergröße der Teilnehmer bei ca. 171cm, das Gewicht bei etwa 

61kg und der BMI bei 20 (Frauen) bzw. 21 (Männer). 

Weiterführende Informationen bezüglich Alter, Mutationsstatus, Größe, Gewicht und BMI der 

Studienteilnehmer lassen sich den untenstehenden Tab. 7 und 8 entnehmen. 
Tabelle 7: Mutationsverteilung der Studienteilnehmer 

CF = Mukoviszidose 
 
CF-verursachende Mutation Patientenzahl (%) 
F508del homozygot 134 (54,3%) 
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F508del heterozygot (1 andere Mutation) 66 (26,7%) 

2 andere Mutationen 27 (10,9%) 

nicht dokumentiert 20 (8,1%) 

 
Tabelle 8: Alters-, Größen- und Gewichtsverteilung der teilnehmenden Patienten 

M = Mittelwert, SD = Standardabweichung, BMI = Body-Mass-Index 
 
erhobener Parameter zum Zeitpunkt der 

tagesgleichen Untersuchungen 
M SD Minimum Maximum 

Alter [Jahre] 31,5 8,6 16,3 57,5 

Größe [cm] 171,1 9,6 149,0 193,0 

Gewicht [kg] 61,1 11,7 38,0 106,0 

BMI [kg/m2]  Frauen 20,1 2,2 13,6 26,7 

Männer 21,2 2,8 15,2 32,0 

 
 
3.2 Lungenfunktion 
Die Lungenfunktionswerte der 247 Studienteilnehmer wurden jeweils tagesgleich zur Thorax-

CT mittels GPG erhoben. 

Durchschnittlich wiesen die an CF erkrankten Patienten eine FEV1 von ca. 2,3L bzw. 57,7% 

(Ist/Soll) auf. Die geringste FEV1 lag bei ca. 0,7L bzw. 17,7%(Ist/Soll). 

Die FVC lag im Durchschnitt bei ca. 3,6L bzw. 81%(Ist/Soll) und minimal bei ca. 1,2L bzw. 

22%(Ist/Soll). 

Die höchsten absoluten und relativen Messwerte betrugen ca. 5,8L bzw. 130%(Ist/Soll) für die 

FEV1 und ca. 7,7L bzw. 135%(Ist/Soll) für die FVC.  

Die folgenden Tab. 9 und 10 zeigen nicht-gerundete Werte und SD’s. 

 
Tabelle 9: absolute Lungenfunktionswerte in Litern 

M = Mittelwert, SD = Standardabweichung, FEV1 = Einsekunden-Kapazität, FVC = Forcierte Vitalkapazität 
 
Lungenfunktionsparameter (absolut) M SD Minimum Maximum 
FEV1 [L] 2,30 1,20 0,68 5,82 

FVC [L] 3,61 1,38 1,24 7,69 
 

Tabelle 10: relative Lungenfunktionswerte in Prozent des Sollwerts 

Md = Median, IQR = Interquartilbereich, FEV1 = Einsekunden-Kapazität, FVC = Forcierte Vitalkapazität 
 
Lungenfunktionsparameter (relativ) Md IQR Minimum Maximum 
FEV1 [%(Ist/Soll)] 57,7 43,9 17,7 129,7 

FVC [%(Ist/Soll)] 80,9 34,1 22,4 136,1 
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3.3 Lungenmorphologie 
Die 247 Thorax-CT-Aufnahmen erhielten von den beiden Beob. durchschnittliche Gesamt-

Brody-Scores von ca. 47,75 (Beob. eins) bzw. 66,5 Punkten (Beob. zwei).  

Die vergebenen Höchstpunktzahlen für den Gesamt-Score waren 133 (Beob. eins) und 162 

(Beob. zwei) von maximal 207 erreichbaren Punkten. 

Die meisten Punkte wurden von beiden Beob. in absteigender Reihenfolge im Mittel für die 

Sub-Scores Bronchiektasien, Bronchialwandverdickung und Mukusimpaktion vergeben, da-

nach folgten die Sub-Scores Überblähung und Parenchymale Opazitäten. 

Beide Beob. bewerteten mindestens eine CT-Aufnahme mit einem Brody-Score von 0 Punkten 

(keine CF-typischen Lungenveränderungen nachweisbar). 

Für detaillierte Informationen bezüglich der Brody-Score-Vergabe und der verschiedenen Sub-

Scores im Vergleich zwischen beiden Beob. wird auf Tab. 11 verwiesen. 

 
Tabelle 11: Brody-Score-Vergabe inkl. Sub-Scores, Beobachter 1 vs. Beobachter 2 

M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Score M SD Minimum Maximum 
Beobachter 1 2 1 2 1 2 1 2 

Gesamt-Brody-Score 47,8 66,6 22,4 36,2 0 0 133 162 

Bronchiektasien 19,5 28,5 9,4 15,9 0 0 54 69 

Mukusimpaktion 9,1 11,9 5,0 6,4 0 0 28 27 

Bronchialwandverdickung 10,3 17,2 5,4 11,7 0 0 37 54 

Parenchymale Opazitä-

ten bzw. Aufhellungen 

3,8 1,7 3,3 2,3 0 0 16 13 

Überblähung 5,0 7,1 2,2 5,3 0 0 11 27 

 
 
3.4 Zusammenhang zwischen Lungenfunktion und -morphologie 
Mittels Pearson-Korrelationsanalysen wurden in den folgenden zwei Kapiteln (3.4.1 und 3.4.2) 

sowohl die FEV1 als auch die FVC jeweils mit dem Gesamt-Brody-Score und den fünf Sub-

Scores Bronchiektasien, Mukusimpaktion, Bronchialwandverdickung, Parenchymale Opazitä-

ten bzw. Aufhellungen und Überblähung verglichen. Dies wurde sowohl für Beob. eins als auch 

für Beob. zwei durchgeführt. Die Achsenbeschriftungen der einzelnen Sub-Scores wurden 

jeweils bis zur höchstmöglichen erreichbaren Punktzahl eingestellt. Anhand des jeweiligen 

ermittelten R2 und daraus abgeleiteten r konnten mögliche Korrelationen sowie deren Richtung 

und Ausmaß abgelesen werden. Anschließend wurden nach dem gleichen Prinzip zusätzlich 

Rangkorrelationsanalysen nach Spearman durchgeführt, erneut für beide Beobachter ge-
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trennt, und die dadurch ermittelten Spearman-Rangkorrelationskoeffizienten mit dem jewei-

ligen zuvor ermittelten R2 bzw. r verglichen. 

Zusätzlich wurde mit Hilfe von Säulendiagrammen und kombinierten Grafiken die Verteilung 

der Sub-Scores in Bezug auf den nach aufsteigender Lungenfunktion geordneten Gesamt-

Score und weiterhin der Zusammenhang zwischen Brody-Score und Lungenfunktion visuell 

dargestellt; siehe Kapitel 3.4.3. 

 

3.4.1 Einsekunden-Kapazität und Brody-Score 
Um den Zusammenhang zwischen Lungenfunktion und -morphologie bei Patienten mit CF zu 

untersuchen, wurde zuerst mit Hilfe von zwei Pearson-Korrelationsanalysen für beide Beob. 

jede FEV1 mit dem zugehörigen Gesamt-Brody-Score verglichen. 

Wie in den Grafiken aus Abb. 20 und 21 sichtbar, bestand in diesem Fall, mit R2 = 0,46 (entspr. 

r = -0,68) für Beob. eins bzw. R2 = 0,59 (entspr. r = -0,77) für Beob. zwei, eine hohe bis sehr 

hohe negative Korrelation, d.h. je niedriger der Brody-Score desto höher die FEV1. 

 
     Abbildung 21: Einsekunden-Kapazität vs. 
     Gesamt-Brody-Score (Beobachter 2)                

FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 
Weiterhin wurde auch jeder Sub-Score einzeln mit der entsprechenden FEV1 korreliert, 

wiederum für jeden der zwei Beob. getrennt. Die Ergebnisse sind in den Pearson-Korrela-

tionsanalysen aus den folgenden Abb. 22-31 dargestellt. 

Insgesamt konnten zum Großteil hohe, aber auch mittlere und sehr hohe negative Korrelatio-

nen anhand des jeweiligen R2 bzw. r abgelesen werden. Die höchsten Korrelationen morpholo-

gischer Lungenveränderungen mit der FEV1 ergaben sich nach dem Gesamt-Score in 

absteigender Reihenfolge für die Sub-Scores Bronchiektasien (r = -0,72, Beob. zwei), Bron-

chialwandverdickung (r = -0,67, Beob. zwei) und Mukusimpaktion (r = -0,64, Beob. zwei). Die 

geringsten Zusammenhänge konnten für die Sub-Scores Parenchymale Opazitäten bzw. 

Aufhellungen (r = -0,39, Beob. zwei und r = -0,55, Beob. eins) und Überblähung (r = -0,56, 

Beob. eins) ermittelt werden. 
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Abbildung 20: Einsekunden-Kapazität vs. 
Gesamt-Brody-Score (Beobachter 1) 



 

   

58 

Insgesamt erreichte Beob. zwei jeweils eine höhere Korrelation zur FEV1 als Beob. eins, mit 

Ausnahme des Sub-Scores Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen. 

  
Abbildung 23: Einsekunden-Kapazität vs.Sub-       
Score Bronchiektasien (Beobachter 2)     

FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

  
       Abbildung 25: Einsekunden-Kapazität vs. 
       Sub-Score Mukusimpaktion (Beobachter 2) 

 FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

  
       Abbildung 27: Einsekunden-Kapazität vs. Sub- 
       Score Bronchialwandverdickung (Beobachter 2) 

 FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
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Abbildung 22: Einsekunden-Kapazität vs. 
Sub-Score Bronchiektasien (Beobachter 1) 

Abbildung 24: Einsekunden-Kapazität vs. 
Sub-Score Mukusimpaktion (Beobachter 1) 

 

Abbildung 26: Einsekunden-Kapazität vs. Sub-
Score Bronchialwandverdickung (Beobachter 1) 
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       Abbildung 29: Einsekunden-Kapazität vs.Sub- 
       Score Parenchymale Opazitäten / Aufhellungen 
       (Beobachter 2) 

FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

  
       Abbildung 31: Einsekunden-Kapazität vs. 
       Sub-Score Überblähung (Beobachter 2) 

FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 
 
Im Anschluss wurden mit Hilfe von Spearman-Rangkorrelationsanalysen erneut der Gesamt-

Brody-Score und die einzelnen Sub-Scores mit der FEV1 verglichen. Der ermittelte rs wurde 

darauffolgend dem zugehörigen r gegenübergestellt, um die Stabilität der Pearson-Korrela-

tionsanalyse zu überprüfen. Die Ergebnisse lassen sich folgender Tab. 12 entnehmen. rs war 

im Mittel größer als r, die Differenzen zwischen den beiden Korrelationskoeffizienten fielen 

jedoch sehr gering aus, wodurch die Stabilität der Pearson-Analysen bestätigt werden konnte. 
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Abbildung 28: Einsekunden-Kapazität vs. Sub- 
Score Parenchymale Opazitäten / Aufhellungen 
(Beobachter 1) 

 

Abbildung 30: Einsekunden-Kapazität vs.  
Sub-Score Überblähung (Beobachter 1) 
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Tabelle 12: Bestimmtheitsmaß, Pearson- und Spearman-Korrelationskoeffizient im Vergleich 
(Einsekunden-Kapazität vs. Brody-Score) 

FEV1 = Einsekunden-Kapazität, R2 = Bestimmtheitsmaß, r = Pearson-Korrelationskoeffizient, rs = Spearman-
Korrelationskoeffizient 
 
Mit der FEV1 vergliche- 
ner Brody-Score 

R2 r rs 

Beobachter 1 2 1 2 1 2 

Gesamt 0,46  0,59 -0,68 -0,77 -0,71 -0,77 

Bronchiektasien 0,39 0,52 -0,63 -0,72 -0,66 -0,74 

Mukusimpaktion 0,37 0,40 -0,61 -0,64 -0,62 -0,63 

Bronchialwandverdickung 0,39 0,45 -0,63 -0,67 -0,66 -0,68 

Parenchymale Opazitäten 

bzw. Aufhellungen  

0,30 0,15 -0,55 -0,39 -0,55 -0,39 

Überblähung 0,31 0,35 -0,56 -0,59 -0,56 -0,63 

 

 

3.4.2 Forcierte Vitalkapazität und Brody-Score 
Im Rahmen der Untersuchung eines Zusammenhangs zwischen Lungenfunktion und -mor-

phologie bei an CF Erkrankten wurde für beide Beob. auch jede gemessene FVC über 

Pearson-Korrelationsanalysen mit dem entsprechenden Brody-Score-Ergebnis verglichen. 

Zunächst wurden FVC und der Gesamt-Brody-Score korreliert, siehe die zwei folgenden Abb. 

32 und 33. Hier konnte ebenfalls mit R2 = 0,42 (entspr. r = -0,65) für Beob. eins eine hohe und 

mit R2 = 0,52 (entspr. r = -0,72) für Beob. zwei eine sehr hohe negative Korrelation festgestellt 

werden, das bedeutet mit hohen Brody-Scores sinkt die FVC. 

Die Korrelation fiel jedoch im Vergleich zur vorangehenden Pearson-Analyse zwischen der 

FEV1 und dem Gesamt-Brody-Score etwas geringer aus.  

 
       Abbildung 33: Forcierte Vitalkapazität vs. 

            Gesamt-Brody-Score (Beobachter 2) 

FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

y = -0,6266x + 97,79
R² = 0,4179
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Abbildung 32: Forcierte Vitalkapazität vs. 
Gesamt-Brody-Score (Beobachter 1) 

 



 

   

61 

Auch im Zuge der weiteren Korrelations-Analysen wurde, wiederum für die zwei Beob. ge-

trennt, jeder einzelne Sub-Score mit der zugehörigen FVC verglichen. Die Ergebnisse lassen 

sich den Pearson-Korrelationsanalysen der untenstehenden Abb. 34-43 entnehmen. 

Hierbei wurden größtenteils hohe als auch mittlere negative Korrelationen ermittelt. 

Die deutlichsten Zusammenhänge zwischen der FVC und den morphologischen Lungenverän-

derungen wurden demnach für die Sub-Scores Bronchiektasien (r = -0,68, Beob. zwei und r = 

-0,61, Beob. eins) sowie Bronchialwandverdickung (r = -0,65, Beob. zwei) errechnet. Die 

geringsten Korrelationen ergaben sich für die Sub-Scores Parenchymale Opazitäten bzw. 

Aufhellungen (r = -0,42, Beob. zwei) und Überblähung (r = -0,47, Beob. eins und r = -0,49, 

Beob. zwei).  

 

 
        Abbildung 35: Forcierte Vitalkapazität vs. 
        Sub-Score Bronchiektasien (Beobachter 2) 

FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

 
       Abbildung 37: Forcierte Vitalkapazität vs. 
       Sub-Score Mukusimpaktion (Beobachter 2) 

FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

y = -0,2458x + 39,171
R² = 0,3698
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Abbildung 34: Forcierte Vitalkapazität vs. 
Sub-Score Bronchiektasien (Beobachter 1) 

 

Abbildung 36: Forcierte Vitalkapazität vs. 
Sub-Score Mukusimpaktion (Beobachter 1) 
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       Abbildung 39: Forcierte Vitalkapazität vs. Sub- 
       Score Bronchialwandverdickung (Beobachter 2) 

FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

 
       Abbildung 41: Forcierte Vitalkapazität vs. Sub- 
       Score Parenchymale Opazitäten / Aufhellungen  
       (Beobachter 2) 

FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

 
        Abbildung 43: Forcierte Vitalkapazität vs. 
        Sub-Score Überblähung (Beobachter 2) 

FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 
Beob. zwei ermittelte erneut, mit Ausnahme des Sub-Scores Parenchymale Opazitäten bzw. 

Aufhellungen, höhere Korrelationen zur FVC als Beob. eins. 
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Abbildung 38: Forcierte Vitalkapazität vs. Sub- 
Score Bronchialwandverdickung (Beobachter 1) 

 

Abbildung 40: Forcierte Vitalkapazität vs. Sub- 
Score Parenchymale Opazitäten / Aufhellungen 
(Beobachter 1) 

 

Abbildung 42: Forcierte Vitalkapazität vs. 
Sub-Score Überblähung (Beobachter 1) 
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Auch im Zuge dieser Untersuchungen wurden anschließend Spearman-Rangkorrelations-

analysen durchgeführt und damit erneut sowohl der Gesamt- als auch die Sub-Scores mit der 

FVC korreliert. Die Korrelationskoeffizienten rs und r wurden darauffolgend ebenso miteinan-

der verglichen, siehe untenstehende Tab. 13. Die Differenzen zwischen den beiden Korre-

lationskoeffizienten fielen auch in diesem Fall sehr gering aus, wodurch die Stabilität der 

Pearson-Analysen erneut bestätigt werden konnte. 
 
Tabelle 13: Bestimmtheitsmaß, Pearson- und Spearman-Korrelationskoeffizient im Vergleich 
(Forcierte Vitalkapazität vs. Brody-Score) 

FVC = Forcierte Vitalkapazität, R2 = Bestimmtheitsmaß, r = Pearson-Korrelationskoeffizient, rs = Spearman-
Korrelationskoeffizient 
 
Mit der FVC vergliche- 
ner Brody-Score 

R2 r rs 

Beobachter 1 2 1 2 1 2 

Gesamt 0,42 0,52 -0,65 -0,72 -0,66 -0,71 

Bronchiektasien 0,37 0,46 -0,61 -0,68 -0,61 -0,68 

Mukusimpaktion 0,32 0,36 -0,56 -0,60 -0,58 -0,60 

Bronchialwandverdickung 0,34 0,42 -0,58 -0,65 -0,59 -0,64 

Parenchymale Opazitäten 

bzw. Aufhellungen  

0,33 0,17 -0,57 -0,42 -0,56 -0,41 

Überblähung 0,22 0,24 -0,47 -0,49 -0,49 -0,53 

 
 

3.4.3 Nach Lungenfunktionsstatus geordnete Brody-Scores 
Im Folgenden wurden die Brody-Scores bzw. die zum Gesamt-Score aufgestapelten Sub-

Scores, jeweils für beide Beob., nach aufsteigender FEV1 (von links mit dem geringsten 

Messwert nach rechts bis zu dem höchsten gemessenen Wert) geordnet. 

 

Abb. 44 und 45 zeigen einerseits die Höhe jedes einzelnen Sub-Scores (Bronchiektasien, 

Mukusimpaktion, Bronchialwandverdickung, Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen 

und Überblähung) im Vergleich zum Gesamt-Score und zu den anderen Sub-Scores. Hierbei 

wird deutlich sichtbar, dass hauptsächlich die Scores für Bronchiektasien, Wandverdickung 

und Mukusimpaktion zum Gesamt-Brody-Score beitragen. Außerdem lässt sich erkennen, 

dass sowohl der Gesamt-Score als auch die einzelnen Sub-Scores mit steigender FEV1 im 

Durchschnitt sinken.        
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      Abbildung 45: Sub-Scores (Beobachter 1), nach 
      aufsteigender Einsekunden-Kapazität geordnet 
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Abbildung 44: Sub-Scores (Beobachter 2), nach 
aufsteigender Einsekunden-Kapazität geordnet 

 



 

   

65 

In den folgenden kombinierten Grafiken aus Abb. 46 und 47 wurden neben den Gesamt-Brody-

Scores, welche erneut nach aufsteigender FEV1 geordnet wurden, zusätzlich die jedem einzel-

nen Score zugehörigen Lungenfunktionswerte für FEV1 (rot) und FVC (blau) aufgetragen. 

Für beide Beob. lässt sich feststellen, dass der Brody-Score mit steigenden FEV1- und FVC-

Messwerten im Mittel sinkt, während die Lungenfunktion der Studienteilnehmer mit abstei-

gender Brody-Score-Punktzahl durchschnittlich stetig steigt. 

 

 
Abbildung 46: Brody-Scores (Beobachter 1), nach aufsteigender Lungenfunktion geordnet, vs. 
Einsekunden-Kapazität und Forcierte Vitalkapazität 

FEV1 = Einsekunden-Kapazität, FVC = Forcierte Vitalkapazität 
 

 
Abbildung 47: Brody-Scores (Beobachter 2), nach aufsteigender Lungenfunktion geordnet, vs. 
Einsekunden-Kapazität und Forcierte Vitalkapazität 

FEV1 = Einsekunden-Kapazität, FVC = Forcierte Vitalkapazität 
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3.5 Weitere Auswertungen 

3.5.1 Reproduzierbarkeit des Brody-Scores 
Im Zuge dieser Sensitivitäts-Analysen wurde geprüft, wie gut sich der Brody-Score 

reproduzieren lässt – sowohl zwischen zwei verschiedenen Bewertungspersonen („Inter-

Observer“-Reproduzierbarkeit) als auch innerhalb einer Person, wenn diese zweimal dieselbe 

CT-Aufnahme bewertet („Intra-Observer“-Reproduzierbarkeit). 

 

3.5.1.1 Inter-Observer-Reproduzierbarkeit 
Um die Reproduzierbarkeit des Brody-Scores zwischen den zwei Beob. dieser Studie zu 

ermitteln, wurde für jeden einzelnen Score die Differenz zwischen der Punktzahl von Beob. 

eins und der von Beob. zwei gebildet: 

𝑆𝑐𝑜𝑟𝑒	(𝐵𝑒𝑜𝑏. 𝑒𝑖𝑛𝑠) − 𝑆𝑐𝑜𝑟𝑒	(𝐵𝑒𝑜𝑏. 𝑧𝑤𝑒𝑖) = 𝐷𝑖𝑓𝑓𝑒𝑟𝑒𝑛𝑧 

Eine negative absolute Differenz bedeutete somit, dass Beob. zwei für denselben Bilddaten-

satz eine höhere Punktzahl vergeben hatte als Beob. eins. 

Die durchschnittliche Differenz zwischen den beiden Brody-Scores einer CT-Aufnahme lag in 

dieser Studie bei ca. -18,75 Punkten, d.h. im Mittel hat Beob. zwei für jede Aufnahme 18,75 

Punkte mehr vergeben als Beob. eins. 

Es lagen Auswertungen vor, bei welchen die zwei Beob. zu exakt demselben Brody-Score-

Ergebnis kamen, jedoch konnten auch hohe Differenzen, mit einem Maximum von 70,75 

Punkten Unterschied, identifiziert werden. 

Für Details wird auf Tab. 14 verwiesen. 

 
Tabelle 14: Brody-Score-Differenzen zwischen den Beobachtern 

M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Brody-Score-Differenz M SD Minimum Maximum 
zwischen Beobachter 1 und 2 -18,80 20,25 0 -70,75 

 

Unter Zuhilfenahme eines Bland-Altman-Plots konnten die zwei Bewertungsverfahren der 

beiden Beob. über die absolut ermittelten M‘s und SD‘s miteinander verglichen werden, siehe 

Tab. 15 und Abb. 48. 

 

 
 
 
 
 
 
 



 

   

67 

Tabelle 15: Berechnung der Parameter des Bland-Altman-Plots (Inter-Observer-Reproduzierbarkeit) 

SD = Standardabweichung (absolut), M = Differenzen-Mittelwert (absolut) 
 
Parameter Bland-Altman-Plot Berechnung Ergebnis 
1,96*SD 1,96*20,25 39,69 

Upper limit of agreement (M + 1,96*SD) -18,80 + 39,69 20,90 

Lower limit of agreement (M – 1,96*SD) -18,80 – 39,69 -58,49 
 

 
Abbildung 48: Inter-Observer-Reproduzierbarkeit, Bland-Altman-Plot (Gesamt-Brody-Score) 

 
In dem Bland-Altman-Plot (Abb. 48) können M, der obere und untere Grenzwert der Überein-

stimmung zwischen den beiden Beob. sowie die kleinste und die größte Differenz zwischen 

den beiden abgelesen werden. 

Die Punkteverteilung zeigte bis zu einem Gesamt-Brody-Score von etwa 40 Punkten ein weit-

gehend ausgeglichenes Verhältnis der Bewertungen zwischen den beiden Beobachtern. Bei 

höheren Gesamt-Brody-Scores ergab sich jedoch eine zunehmende Differenzverschiebung 

zu negativen Werten, weil Beob. zwei im Vergleich zu Beob. eins zunehmend höhere Gesamt-

Brody-Scores erhob. 

Acht der 247 Werte lagen außerhalb der Limits of agreement, was mit einem Anteil von 3,2% 

nahezu dem Erwartungswert von 5,0% entspricht.  

 

Zusätzlich wurde anhand der zwischen beiden Beob. gemittelten Brody-Scores und der jeweils 

zugehörigen Differenzen (prozentual vom gemittelten Score abweichend) beider Beob. ein 

weiteres Punktediagramm erstellt, vgl. folgende Abb. 49. 
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Abbildung 49: Prozentuale Abweichungen beider Beobachter vom gemittelten Brody-Score 

 
Es lässt sich ablesen, dass Beob. eins bei höheren gemittelten Brody-Scores größtenteils 

negative Differenzen im Vergleich zum gemittelten Score aufwies, was darauf zurückzuführen 

ist, dass Beob. zwei in diesen Punktzahl-Bereichen höhere Punktzahlen vergab als Beob. eins. 

Ebenfalls lässt sich erkennen, dass sich die prozentualen Abweichungen in ihrer Höhe im 

Durchschnitt wenig verändern, insbesondere bis zu einem Brody-Score von etwa 90 Punkten. 

Wie Abb. 49 entnommen werden kann, lag die geringste Abweichung vom gemittelten Score 

bei 0% und die maximale bei 200%. Md und IQR der prozentualen Differenzen betrugen 35,8% 

bzw. 31,0%. 

 

Weiterhin wurden zur Untersuchung der Inter-Observer-Reproduzierbarkeit des Brody-Scores 

Pearson-Korrelationsanalysen durchgeführt, sowohl für den Gesamt-Score als auch für die 

einzelnen Sub-Scores Bronchiektasien, Mukusimpaktion, Bronchialwandverdickung, Paren-

chymale Opazitäten bzw. Aufhellungen und Überblähung. 

 

Wie in der Pearson-Korrelationsanalyse der Gesamt-Brody-Scores beider Beob. aus unten-

stehender Abb. 50 erkennbar ist, besteht mit R2 = 0,75 (entspr. r = 0,87) eine sehr hohe positive 

Korrelation zwischen den Ergebnissen von Beob. eins und zwei.  

Ähnlich wie bereits durch den Bland-Altman-Plot aus Abb. 48 dargestellt wurde, kann auch 

hier abgeleitet werden, dass die Scores des zweiten Beob., insbesondere in höheren 

Punktekategorien, höher ausfallen (siehe auch 1,3961x, d.h. auf einen von Beob. eins 

erhobenen Punkt kommen im Mittel knapp 1,4 Punkte von Beob. zwei). 
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Abbildung 50: Inter-Observer-Reproduzierbarkeit (Gesamt-Brody-Score) 

y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 
 
Zu einem ähnlichen Ergebnis kommt die Pearson-Korrelationsanalyse aus Abb. 51. In diesem 

Fall wurden die Punktzahlen des Sub-Scores Bronchiektasien miteinander verglichen. 

Die Achsen sind jeweils bis zur maximal möglichen Punktzahl für diesen Sub-Score beschriftet 

(72 Punkte). 

Es kann mit r = 0,85 ebenfalls eine sehr hohe positive Korrelation entnommen werden und die 

Unterschiede in der Punkteverteilung zwischen Beob. eins und zwei ähneln sich ebenfalls 

(knapp 1,5 Punkte auf einen Punkt). 

 
Abbildung 51: Inter-Observer-Reproduzierbarkeit (Bronchiektasien) 

y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

y = 1,3961x - 0,0527
R² = 0,7478
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In den drei Pearson-Korrelationsanalysen der folgenden Abb. 52-54 sind jeweils ähnliche, sehr 

hohe Korrelationen (r = 0,71-0,74) erkennbar. 

Es wurden jeweils die beiden Punktzahlen der Beob. für die Sub-Scores Mukusimpaktion, 

Bronchialwandverdickung und Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen miteinander ver-

glichen. 

Die Achsen sind erneut bis zu der höchsten Punktzahl, die für den entsprechenden Sub-Score 

vergeben werden kann, beschriftet (36 Punkte für Mukusimpaktion sowie 54 Punkte für Wand-

verdickung und Opazitäten). 

 
Abbildung 52: Inter-Observer-Reproduzierbarkeit (Mukusimpaktion) 

y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 

 
Abbildung 53: Inter-Observer-Reproduzierbarkeit (Bronchialwandverdickung) 
 
y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß       
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Abbildung 54: Inter-Observer-Reproduzierbarkeit (Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen) 
 
y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß       

 
Für die letzte Pearson-Analyse wurden die Ergebnisse der zwei Beob. aus der Bewertung des 

Sub-Scores Überblähung korreliert, siehe Abb. 55. 

Hier können maximal 28 Punkte erreicht werden, was wiederum in der Achsenbeschriftung 

festgehalten wurde. 

Der r aus dieser Korrelationsanalyse ist mit 0,5 der niedrigste von allen sechs aus diesem 

Kapitel und spricht für eine mittlere bis hohe Korrelation der Bewertungen beider Beobachter. 

Es lässt sich erkennen, dass Beob. zwei teilweise wesentlich höhere Werte für den Sub-Score 

Überblähung erhob als Beob. eins für die gleiche CT-Aufnahme. 

 
Abbildung 55: Inter-Observer-Reproduzierbarkeit (Überblähung) 
 
y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß       

 
Zuletzt wurden, im Zuge einer Stabilitätsprüfung der Pearson-Korrelationen, Spearman-

Rangkorrelationsanalysen für beide Beobachter durchgeführt, und zwar jeweils für den 

Gesamt-Brody-Score sowie dessen Sub-Scores, und dabei jeder zuvor ermittelte r mit dem 
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entsprechenden rs verglichen. Die Ergebnisse lassen sich untenstehender Tab. 16 entneh-

men. Die sehr geringen Differenzen zwischen den Korrelationskoeffizienten nach Pearson und 

Spearman konnten die Stabilität der Pearson-Analysen bestätigen. 

 
Tabelle 16: Bestimmtheitsmaß, Pearson- und Spearman-Korrelationskoeffizient im Vergleich (Inter-
Observer-Reproduzierbarkeit) 

R2 = Bestimmtheitsmaß, r = Pearson-Korrelationskoeffizient, rs = Spearman-Korrelationskoeffizient 
 
Brody-Score und Sub-Scores R2 r rs 
Gesamt-Brody-Score 0,75 0,87 0,85 

Bronchiektasien 0,72 0,85 0,87 

Mukusimpaktion 0,50 0,71 0,73 

Bronchialwandverdickung 0,55 0,74 0,70 

Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen  0,54 0,73 0,72 

Überblähung 0,25 0,50 0,51 

 
 

Anhand der folgenden Grafik aus Abb. 56 mit nach Dekaden geordneten Brody-Score-

Ergebnissen, jeweils für Beob. eins und zwei getrennt, lässt sich feststellen, dass beide Beob. 

unabhängig voneinander am häufigsten Gesamtpunktzahlen zwischen 40,25 und 60 verga-

ben. Weiterhin ist erkennbar, dass Beob. eins insgesamt mehr Punkte im niedrigeren Score-

Bereich vergab, Beob. zwei hingegen insgesamt im höheren. 

 
Abbildung 56: Brody-Scores, nach Dekaden geordnet (Beobachter 1 vs. Beobachter 2) 

n = Anzahl an Brody-Scores im jeweiligen Dekadenbereich 
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3.5.1.2 Intra-Observer-Reproduzierbarkeit 
Neben der Reproduzierbarkeit zwischen den zwei unabhängigen Beob. wurde in dieser Arbeit 

auch ermittelt, wie reproduzierbar die von einem Beob. vergebenen Scores waren, wenn 

dieser die gleichen CT-Aufnahmen erneut nach dem gleichen Prinzip und unter gleichen 

Bedingungen bewertete. 

Hierfür wurden, wie bereits unter 2.4.3 erwähnt, von Beob. eins 18 Bilddatensätze unabhängig 

ein zweites Mal beurteilt. Beob. zwei hatte im Rahmen einer bereits auf S. 47 erwähnten 

anderen Promotionsstudie2 14 Bilddatensätze, die sich mit dieser Arbeit überschnitten, ein 

zweites Mal unabhängig ausgewertet. Die Ergebnisse wurden in diese Studie mit aufgenom-

men. 

Daraufhin wurden, für jeden der zwei Beob. getrennt, Differenzen aus den beiden derselben 

CT-Aufnahme zugehörigen Punktzahlen gebildet: 

𝑆𝑐𝑜𝑟𝑒	𝑒𝑖𝑛𝑠 − 𝑆𝑐𝑜𝑟𝑒	𝑧𝑤𝑒𝑖	(𝑔𝑙𝑒𝑖𝑐ℎ𝑒𝑟	𝐵𝑒𝑜𝑏𝑎𝑐ℎ𝑡𝑒𝑟) = 𝐷𝑖𝑓𝑓𝑒𝑟𝑒𝑛𝑧 

In diesem Fall wies eine negative absolute Differenz darauf hin, dass der Beob. in der zweiten 

Auswertung des Bilddatensatzes eine höhere Punktzahl als in der ersten vergeben hatte. 

Im Mittel unterschieden sich die Scores ca. um -5 Punkte bei Beob. eins und um -5,75 Punkte 

bei Beob. zwei. Beide vergaben somit durchschnittlich bei der zweiten Auswertung eine höhere 

Gesamtpunktzahl als bei der ersten. 

Die geringsten und gleichzeitig auch höchsten Differenzen konnten mit 0,5 bzw. -23,75 

Punkten bei Beob. eins festgestellt werden.  

Weitere Informationen können Tab. 17 entnommen werden. 

 
Tabelle 17: Brody-Score-Differenzen innerhalb jeden Beobachters 

M = Mittelwert, SD = Standardabweichung, CT = Computertomographie 
 
Brody-Score-Differenz M SD Minimum Maximum 
Beobachter 1 (zwischen CT1 und CT2) -5,22 7,19 0,50 -23,75 

Beobachter 2 (zwischen CT1 und CT2) -5,77 14,23 3,25 -22,25 

 

Auch im Rahmen dieser Sensitivitäts-Analyse wurden Bland-Altman-Plots eingesetzt, womit 

die jeweiligen zwei Bewertungsergebnisse für jeden Beob. getrennt über die absolut ermit-

telten M‘s und SD‘s gegenübergestellt werden konnten, siehe untenstehende Tab. 18 sowie 

die folgenden Abb. 57 und 58. 
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Tabelle 18: Berechnung der Parameter der Bland-Altman-Plots für die zwei Beobachter (Intra-
Observer-Reproduzierbarkeit) 

SD = Standardabweichung (absolut), M = Differenzen-Mittelwert (absolut) 
 
Parameter Bland-Altman-Plot Berechnung Ergebnis 
Beobachter 1 2 1 2 

1,96*SD 1,96*7,19 1,96*14,23 14,09 27,90 

Upper limit of agreement (M + 1,96*SD) -5,22 + 14,09 -5,77 + 27,90 8,87 22,13 

Lower limit of agreement (M – 1,96*SD) -5,22 – 14,09 -5,77 – 27,90 -19,31 -33,67 

 
 
Die zwei Bland-Altman-Plots veranschaulichen die Durchschnittsdifferenz sowie den oberen 

und unteren Grenzwert der Übereinstimmung des entsprechenden Beobachters. Zusätzlich 

können jeweils die kleinste und größte Differenz abgelesen werden. 

Für beide Beobachter ist festzustellen, dass jeweils ein größerer Anteil der Differenzen im 

negativen Bereich liegt und somit im Rahmen der zweiten Auswertung in den meisten Fällen 

höhere Brody-Scores erhoben wurden. 

Bei Beob. eins konnte ein Wert und für Beob. zwei kein Wert außerhalb der Limits of agree-

ment festgestellt werden. Beob. eins lag somit mit ca. 5,5% (1/18) knapp außerhalb und Beob. 

zwei mit 0% (0/14) innerhalb der Erwartung für das 95%-Konfidenzintervall. 

Bezüglich der Intra-Observer-Reproduzierbarkeit ist zwischen der ersten und der zweiten 

Auswertung eine durchschnittliche Abweichung im Vergleich zum jeweiligen Höchst-Gesamt-

Score von 14/133 Punkten = 10,5% (Beob. eins) bzw. von 28/171 Punkten = 16,4% (Beob. 

zwei) möglich. 

 

 
Abbildung 57: Intra-Observer-Reproduzierbarkeit, Bland-Altman-Plot (Beobachter 1) 
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Abbildung 58: Intra-Observer-Reproduzierbarkeit, Bland-Altman-Plot (Beobachter 2) 

 
 
 
3.5.2 Unterlappenbetonte im Vergleich zu ober- und mittellappenbetonter Mu-

koviszidose-bedingter Lungenerkrankung 
Für die Identifikation aller CF-Patienten, die eine atypische, stärkere Beteiligung der UL 

aufwiesen im Vergleich zu den OL und ML, wurde für jeden Studienteilnehmer geprüft, ob die 

zwei UL, doppelt gewertet, einen höheren Brody-Score aufwiesen als die vier OL und ML 

(einschließlich Lingula).  

Dies wurde getrennt für beide Beob. durchgeführt und anschließend verglichen, wie sich die 

zwei Bewertungen pro Patient zueinander verhalten. 

Dementsprechend konnten in der Studienkohorte vier Gruppen gebildet werden: 

 
Tabelle 19: vier Gruppen der Unterlappenbewertungen im Vergleich zwischen beiden Beobachtern 

OL = Lungenoberlappen, ML = -mittellappen, UL = -unterlappen 
 
Gruppe Bewertung Anzahl (%) 
1 beide Beobachter vergaben einen höheren Score für die UL(*2) 

als für die OL und ML 

35 (14,2%) 

2 beide Beobachter vergaben einen niedrigeren Score für die 

UL(*2) als für die OL und ML 

147 (59,5%) 

3 Beobachter eins vergab einen höheren und Beobachter zwei 

einen niedrigeren Score für die UL(*2) als für die OL und ML 

26 (10,5%) 

4 Beobachter zwei vergab einen höheren und Beobachter eins 

einen niedrigeren Score für die UL(*2) als für die OL und ML 

39 (15,8%) 
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Von den 182 übereinstimmend bewerteten Patienten mit CF (Gruppen eins und zwei) wiesen 

35 eine vom „Normalfall“ abweichende Unterlappenbetonung der pulmonalen Pathologien auf, 

was einem Anteil von 19,2% der übereinstimmenden Bewertungen entspricht. 

 

Mit Hilfe des McNemar-Tests wurde darauffolgend über eine Vierfeldertafel (siehe Tab. 20) 

getestet, ob eine systematische Abweichung in der Unterlappenbewertung bei einem der 

unabhängigen Beob. vorlag, da sich die Ergebnisse von Gruppe drei und vier zwischen den 

Beob. unterschieden. 

Der Test kam zu dem Ergebnis, dass es bei beiden Beob. zu keiner Abweichung der Brody-

Score-Bewertung in eine bestimmte Richtung kam. 

 
Tabelle 20: Vierfeldertafel (McNemar-Test) der Unterlappenbewertungen beider Beobachter 

OL = Lungenoberlappen (inkl. -mittellappen), UL = -unterlappen 
 
 UL>OL (Beob. 2) OL>UL (Beob. 2) gesamt 

UL>OL (Beob. 1) 35 26 61 

OL>UL (Beob. 1) 39 147 186 

gesamt 74 173 247 

 

𝑋& = 	
(26 − 39)&

26 + 39
= 2,6 

 
Der kritische Wert liegt bei 3,841 für p = 0,05 und einen Freiheitsgrad. Da 2,6 < 3,841, wurde 

die Nullhypothese beibehalten.  

 

Anschließend wurde über t-Tests für zwei unverbundene Stichproben geprüft, ob sich 

einerseits die Brody-Scores und andererseits die Differenzen zwischen den UL(*2) und den 

OL inkl. ML der Gruppen drei und vier jeweils von denen der Gruppen eins und zwei unter-

scheiden. Dies wurde für jeden der beiden Beob. getrennt getestet, die Ergebnisse sind den 

folgenden Tab. 21 und 22 zu entnehmen.  
 
Tabelle 21: Parameter t-Tests (Brody-Score-Unterschied zwischen verschiedenen Gruppen der 
Unterlappenbewertung der zwei Untersucher) für beide Beobachter 

Beob. = Beobachter, n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung, * = statistisch signifikanter p-Wert 
(<0,05), ** = statistisch hochsignifikanter p-Wert (<0,01) 
 
Beob. Gruppe n M (Brody-Score) SD (Brody-Score) p-Wert 
1 4 39 57,34 23,17 0,0088** 

2 147 46,04 23,06 

2 4 39 78,09 32,35 0,0203* 

2 147 63,73 37,66 
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1 3 26 41,65 20,14 0,3240 

2 147 46,04 23,06 

2 3 26 59,06 34,76 0,5363 

2 147 63,73 37,66 

1 4 39 57,34 23,17 0,0771 

1 35 48,75 17,91 

2 4 39 78,09 32,35 0,3903 

1 35 71,48 33,29 

1 3 26 41,65 20,14 0,1600 

1 35 48,75 17,91 

2 3 26 59,06 34,76 0,1658 

1 35 71,48 33,29 

 
Tabelle 22: Parameter t-Tests (Unterschied in der Differenz aus Unter- und Ober- mit Mittellappen 
zwischen verschiedenen Gruppen der Unterlappenbewertung der zwei Untersucher) für beide 
Beobachter 

Beob. = Beobachter, n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung, ** = statistisch hochsignifikanter p-
Wert (<0,01) 
 
Beob. Gruppe n M (relative Differenz aus 

UL*2 und OL+ML) 
SD (relative Differenz aus 

UL*2 und OL+ML) 
p-Wert 

1 4 39 7,83 10,32 0,09990000 

2 147 10,93 10,08 

2 4 39 6,87 5,27 0,00005000** 

2 147 11,92 10,32 

1 3 26 4,45 3,57 0,00000003** 

2 147 10,93 10,08 

2 3 26 6,44 5,43 0,00020000** 

2 147 11,92 10,32 

1 4 39 7,83 10,32 0,35850000 

1 35 6,14 4,69 

2 4 39 6,87 5,27 0,00130000** 

1 35 13,79 10,86 

1 3 26 4,45 3,57 0,11680000 

1 35 6,14 4,69 

2 3 26 6,44 5,43 0,00110000** 

1 35 13,79 10,86 
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Die Differenzen zwischen den UL(*2) und den OL inkl. ML waren in den Gruppen drei und vier 

(ohne Übereinstimmung der beiden unabhängigen Beob. bei der Gewichtung des Befalls der 

oberen im Vergleich zu den unteren Lungenanteilen) zum Großteil hochsignifikant kleiner als 

in den Gruppen eins und zwei (mit Übereinstimmung der beiden unabhängigen Beob. bei der 

Gewichtung des Befalls der oberen im Vergleich zu den unteren Lungenanteilen), siehe auch 

in Prozentwerten dargestellte Differenzen aus nachfolgender Tab. 23. 

 

 
Tabelle 23: Unterschied in der Differenz aus Unter- und Ober- mit Mittellappen zwischen 
verschiedenen Gruppen der Unterlappenbewertung der zwei Untersucher im Verhältnis zum Gesamt-
Brody-Score beider Beobachter 

M = Mittelwert, UL = Lungenunterlappen, OL = -oberlappen, ML = -mittellappen 
 
Beobachter Gruppe M (absolute Differenz aus 

UL*2 und OL+ML) 
Höchst-Brody-
Score 

M / Höchst-Brody-
Score (%) 

1 1 -6,14 133 -6,25/133 (4,7%) 

2 10,93 11/133 (8,3%) 

3 -4,45 -4,5/133 (3,4%) 

4 7,83 7,75/133 (5,8%) 

2 1 -13,79 171 -13,75/171 (8,0%) 

2 11,92 12/171 (7,0%) 

3 6,44 6,5/171 (3,8%) 

4 -6,87 -6,75/171 (4,0%) 

 

 

Für die weitere Auswertung wurden nur die Teilnehmer aus den Gruppen eins (unterlappen-

betonte Patienten, n = 35) und zwei (ober- bzw. mittellappenbetonte Patienten, n = 147), bei 

denen es zu einer Übereinstimmung in der Bewertung beider Beob. kam, miteinbezogen. 

Es wurde geprüft, ob sich diese beiden Patientengruppen hinsichtlich verschiedener Variablen 

unterscheiden, siehe folgende Kapitel 3.5.2.1 - 3.5.2.8. 
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3.5.2.1 Alter 
Zuerst wurde getestet, ob das Alter der unterlappenbetonten CF-Patienten von solchen mit 

OL- und ML-Betonung variiert. 

Hierfür wurde der t-Test für zwei unverbundene Stichproben eingesetzt, welcher mit p = 0,43 

zu dem Ergebnis kam, dass kein signifikanter Altersunterschied vorlag; vgl. Tab. 24. 

 
Tabelle 24: Parameter t-Test (Altersunterschied zwischen ober- und unterlappenbetonten 
Mukoviszidose-Patienten) 

n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Gruppe n M [Jahre] SD [Jahre] p-Wert 
1 35 30,2 9,2 0,4268 

2 147 31,5 7,9 

 
 
3.5.2.2 Geschlecht  
Als nächstes wurde anhand des Chi-Quadrat-Tests untersucht, inwiefern sich die beiden 

Gruppen bezüglich ihrer Geschlechterverteilung unterscheiden. Die Vierfeldertafel mit den 

erwarteten und bestehenden Häufigkeiten kann Tab. 25 entnommen werden. 

Auch das Ergebnis dieses Tests ging von keiner signifikanten Differenz aus, d.h. die 

Geschlechterverteilung zwischen den zwei Gruppen war im Mittel gleich. 

 
Tabelle 25: Vierfeldertafel (Chi-Quadrat-Test) der Geschlechterverteilung zwischen unter- und 
oberlappenbetonten Studienteilnehmern 

OL = Lungenoberlappen (inkl. -mittellappen), UL = -unterlappen 
 
 weiblich männlich gesamt 

OL>UL 
erwartete Häufigkeit 

60 
61,385 

87 
85,615 

147 

UL>OL  
erwartete Häufigkeit 

16 
14,615 

19 
20,385 

35 

gesamt 76 106 182 

 
 

(60 − 61,385)&

61,385
+	
(87 − 85,615)&

85,615
+	
(16 − 14,615)&

14,615
+	
(19 − 20,385)&

20,385
= 𝑋& = 	0,279 

 
Da 0,279 kleiner als der kritische Wert 3,841 bei p = 0,05 und einem Freiheitsgrad ist, wurde 

die Nullhypothese beibehalten. 
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3.5.2.3 Mutationsstatus  
Auch der Genotyp wurde verglichen, um herauszufinden, ob unterlappenbetonte Patienten mit 

CF durchschnittlich andere Mutationen aufweisen als ober- und mittellappenbetonte Patienten. 

Im Spezifischen wurde die F508del-Mutation den anderen Genotypen (F508del heterozygot 

oder 2 andere Mutationen) gegenübergestellt. Die Studienteilnehmer mit nicht dokumentier-

tem Mutationsstatus wurden für diesen Test exkludiert. 

Auch hier wurde der Chi-Quadrat-Test eingesetzt, welcher gleichfalls zu einem nicht-

signifikanten Ergebnis kam. Tab. 26 enthält die entsprechende Vierfeldertafel. 

 
Tabelle 26: Vierfeldertafel (Chi-Quadrat-Test) der Mutationsverteilung zwischen unter- und 
oberlappenbetonten Teilnehmern 

OL = Lungenoberlappen (inkl. -mittellappen), UL = -unterlappen 
 
 F508del homozygot andere Genotypen gesamt 

OL>UL 
erwartete Häufigkeit 

77 
76,193 

59 
59,807 

136 

UL>OL  
erwartete Häufigkeit 

16 
16,807 

14 
13,193 

30 

gesamt 93 73 166 

 
 

(77 − 76,193)&

76,193
+	
(59 − 59,807)&

59,807
+	
(16 − 16,807)&

16,807
+	
(14 − 13,193)&

13,193
= 𝑋& = 0,1076 

 
Demzufolge kann die Alternativhypothese ebenso nicht angenommen werden, da 0,1076 

wesentlich kleiner als der kritische Wert 3,841 bei p = 0,05 und einem Freiheitsgrad ist. 

 
 
3.5.2.4 Körpergröße 
Weiterhin wurde mit Hilfe des t-Tests für zwei unverbundene Stichproben getestet, ob sich die 

Körpergröße unterlappenbetonter Studienteilnehmer von Teilnehmern mit OL- und ML-Beto-

nung unterscheidet. 

Das Ergebnis p = 0,79 legt keinen signifikanten Größenunterschied zwischen den zwei Grup-

pen dar (siehe Tab. 27). 

 
Tabelle 27: Parameter t-Test (Größenunterschied zwischen ober- und unterlappenbetonten Patienten 
mit Mukoviszidose) 

n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Gruppe n M [m] SD [m] p-Wert 
1 35 1,71 0,11 0,7868 

2 147 1,72 0,09 
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3.5.2.5 Gewicht 
Ebenfalls zu einem nichtsignifikanten Ergebnis, welches Tab. 28 entnommen werden kann, 

kam die Untersuchung eines möglichen Gewichtsunterschieds zwischen Gruppe eins und 

zwei, wiederum via t-Test für zwei unverbundene Stichproben (p = 0,21). 

 
Tabelle 28: Parameter t-Test (Gewichtsunterschied zwischen Mukoviszidose-Patienten mit Ober- und 
Unterlappenbetonung) 

n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Gruppe n M [kg] SD [kg] p-Wert 
1 35 59 11 0,2094 

2 147 62 12 

 
 
3.5.2.6 Alter der computertomographischen Aufnahme 
Auch ein Unterschied zwischen beiden Gruppen hinsichtlich des Alters der ausgewerteten CT-

Aufnahmen wurde mittels des t-Tests für zwei unverbundene Stichproben geprüft. Mit einem 

p-Wert von 0,84 lag jedoch auch in diesem Fall kein statistisch signifikantes Ergebnis vor und 

die Nullhypothese musste beibehalten werden, siehe Tab. 29. 
 
Tabelle 29: Parameter t-Test (Unterschied im Alter der computertomographischen Aufnahme 
zwischen ober- und unterlappenbetonten Patienten mit Mukoviszidose) 

n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung 
 
Gruppe n M [d] SD [d] p-Wert 
1 35 4365 2004 0,8392 

2 147 4289 1884 

 

3.5.2.7 Brody-Score 
Weiterhin folgte die Prüfung eines möglichen Brody-Score-Unterschieds zwischen CF-

Patienten mit höherer UL- und OL- bzw. ML-Beteiligung; sowohl hinsichtlich des Gesamt-

Scores als auch der einzelnen Sub-Scores. 

Wiederum mit Hilfe des t-Tests für zwei unverbundene Stichproben konnte gezeigt werden, 

dass zum Großteil kein signifikanter Brody-Score-Unterschied vorliegt; vgl. Tab. 30. 

Allein die p-Werte für den Sub-Score Überblähung (p = 0,045 für Beob. eins und p = 0,055 für 

Beob. zwei) konnten schwach (nicht-)signifikant aufzeigen, dass die unterlappenbetonten 

Studienteilnehmer mehr Überblähungen aufweisen können als die Teilnehmer der anderen 

Gruppe.  
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Tabelle 30: Parameter t-Tests (Brody-Score-Vergleich zwischen Patienten mit Ober- und Unterlappen-
betonung) für beide Beobachter 
 
Beob. = Beobachter, n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung, * = statistisch signifikanter p-Wert 
(<0,05) 
 
Score Beob. Gruppe n M SD p-Wert 
Gesamt-Brody-Score 1 1 35 48,75 17,91 0,451 

2 147 46,04 23,06 

2 1 35 71,48 33,29 0,233 

2 147 63,73 37,66 

Bronchiektasien 1 1 35 20,83 8,60 0,179 

2 147 18,60 9,14 

2 1 35 31,74 15,49 0,082 

2 147 26,52 16,20 

Mukusimpaktion 1 1 35 8,89 3,53 0,927 

2 147 8,95 5,05 

2 1 35 13,00 6,48 0,247 

2 147 11,57 6,53 

Bronchialwandverdickung 1 1 35 9,81 3,55 0,646 

2 147 10,16 5,90 

2 1 35 16,83 9,97 0,805 

2 147 17,32 13,02 

Parenchymale Opazitäten 

bzw. Aufhellungen 

1 1 35 3,77 3,48 0,946 

2 147 3,73 3,03 

2 1 35 1,26 1,65 0,059 

2 147 1,90 2,30 

Überblähung 1 1 35 5,46 2,20 0,045* 

2 147 4,60 2,30 

2 1 35 8,66 5,80 0,055 

2 147 6,55 5,32 

 

3.5.2.8 Lungenfunktionsstatus 
Eine weitere wichtige Prüfung der Varianz zwischen unter- und oberlappenbetonten Studien-

teilnehmern erfolgte mittels der in den LFTs ermittelten absoluten und relativen FEV1- und 

FVC-Werte. 

Es wurde festgestellt, dass der p-Wert sowohl mit 0,0011 < 0,01 bzw. 0,0032 < 0,01 für die 

FEV1 als auch mit 0,0022 < 0,01 bzw. 0,0054 < 0,01 für die FVC, jeweils in absoluten und 

relativen Messwerten, eine hohe statistische Signifikanz zeigte (vgl. Tab. 31) und somit CF-
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Patienten mit stärkerer Lungenbeteiligung der Unterlappen im Vergleich zu den Ober- oder 

Mittellappen im Mittel eine schlechtere Lungenfunktion aufwiesen. 

 
Tabelle 31: Parameter t-Test (Lungenfunktionsvergleich zwischen Mukoviszidose-Patienten mit Ober- 
und Unterlappenbetonung) 

n = Anzahl, M = Mittelwert, SD = Standardabweichung, ** = statistisch hochsignifikanter p-Wert (<0,01) 
 
Lungenfunktionsparameter Gruppe n M  SD  p-Wert 
FEV1 [L] 1 35 1,86 0,97 0,001122** 

2 147 2,52 1,25 

FVC [L] 1 35 3,12 1,15 0,002148** 

2 147 3,85 1,45 

FEV1 [%(Ist/Soll)] 1 35 51,14 25,36 0,003210** 

2 147 66,07 27,28 

FVC [%(Ist/Soll)] 1 35 70,69 23,02 0,005408** 

2 147 83,23 22,56 

 

 

Im Anschluss wurde das Verhältnis beider Gruppen zwischen Brody-Score und FEV1 bzw. 

FVC, für beide Beob. getrennt, grafisch dargestellt und verglichen, siehe die folgenden 

Grafiken aus den Abb. 59-62: 

 

 
Abbildung 59: Brody-Score vs. Einsekunden-Kapazität im Vergleich zwischen ober- und unterlappen-
betonten Studienteilnehmern (Beobachter 1) 

OL = Lungenoberlappen (inkl. -mittellappen), UL = -unterlappen, FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geraden-
gleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
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Abbildung 60: Brody-Score vs. Einsekunden-Kapazität im Vergleich zwischen ober- und unterlappen-
betonten Studienteilnehmern (Beobachter 2) 

OL = Lungenoberlappen (inkl. -mittellappen), UL = -unterlappen, FEV1 = Einsekunden-Kapazität, y = Geraden-
gleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 
 

 
Abbildung 61: Brody-Score vs. Forcierte Vitalkapazität im Vergleich zwischen ober- und unterlappen-
betonten Studienteilnehmern (Beobachter 1) 

OL = Lungenoberlappen (inkl. -mittellappen), UL = -unterlappen, FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geraden-
gleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 
 

 
Abbildung 62: Brody-Score vs. Forcierte Vitalkapazität im Vergleich zwischen ober- und unterlappen-
betonten Studienteilnehmern (Beobachter 2) 

OL = Lungenoberlappen (inkl. -mittellappen), UL = -unterlappen, FVC = Forcierte Vitalkapazität, y = Geraden-
gleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 

y = -0,539x + 89,668
R² = 0,5008
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Anhand dieser Grafiken ist zu erkennen, dass sowohl die FEV1 als auch die FVC bei 

geringeren Brody-Scores für ober- bzw. mittellappenbetonten Patienten mit CF höhere Mess-

werte aufweisen, d.h. eine bessere Lungenfunktion bedingen, als für Erkrankte mit UL-

Betonung. Dies kann anhand der Schnittpunkte der zwei jeweiligen Geraden für ober- und 

unterlappenbetonte Patienten mit der y-Achse abgelesen werden (siehe Geradengleichun-

gen). Je höher der Brody-Score ausfällt, desto mehr entfernen sich die Werte der 

unterlappenbetonten Teilnehmer für FEV1 und FVC von denen der anderen Gruppe, das 

bedeutet, je höher der Brody-Score der unterlappenbetonten CF-Patienten, desto schlechter 

die Lungenfunktion (im Vergleich zu CF-Patienten mit demselben Brody-Score, aber OL-

Betonung). Insbesondere ist dies für die Ergebnisse des ersten Beob. festzustellen.  

 
 
3.5.3 Abhängigkeit des Brody-Scores 
Im Sinne von Untergruppenanalysen wurde bezüglich verschiedener Variablen geprüft, ob der 

Brody-Score von einer oder von mehreren dieser Variablen abhängig ist bzw. ob ein 

Zusammenhang besteht. 

In den folgenden Kapiteln sind die Ergebnisse dieser Untergruppenanalysen dargelegt. 

 

3.5.3.1 Alter 
Zu Beginn wurde über Pearson-Korrelationsanalysen für beide Beob. getrennt getestet, ob ein 

signifikanter Zusammenhang zwischen der Höhe des Brody-Scores und dem jeweiligen 

Patientenalter vorliegt.  

Dies konnte anhand der zwei jeweils sehr nahe an 0 gelegenen Bestimmtheitsmaße (R2 = 

0,0013 für Beob. eins und R2 = 0,0008 für Beob. zwei) nicht bestätigt werden, siehe 

untenstehende Grafiken aus den Abb. 63 und 64. 

  
       Abbildung 64: Alter vs. Brody-Score 
       (Beobachter 2)  
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3.5.3.2 Geschlecht 
Anschließend wurde mit Hilfe des t-Tests für zwei unverbundene Stichproben für die Beob. 

getrennt überprüft, ob ein statistisch signifikanter Unterschied in der Höhe des Brody-Scores 

zwischen Patienten weiblichen und männlichen Geschlechts besteht. 

Anhand der Ergebnisse des Tests (Beob. eins: p = 0,10, Beob. zwei: p = 0,15) musste die 

Alternativhypothese jedoch für beide Beob. abgelehnt werden und ein signifikanter Brody-

Score-Unterschied zwischen Frauen und Männern mit CF wurde nicht bestätigt; siehe 

folgende Tab. 32.  

 
Tabelle 32: Parameter t-Test (Brody-Score-Unterschied bezüglich des Geschlechts) für beide 
Beobachter 

n = Anzahl, M = Brody-Score-Mittelwert, SD = Brody-Score-Standardabweichung 
 
Geschlecht n M  SD  p-Wert 
Beobachter  1 2 1 2 1 2 

weiblich 105 50,43 70,16 19,55 33,13 0,0954 0,1537 

männlich 142 45,76 63,72 24,27 37,84 

 

            
           Abbildung 66: Geschlecht vs. Brody-Score 
           (Beobachter 2)     
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Zusätzlich wurden Punktgrafiken erstellt, anhand derer über die jeweilige Densität die Brody-

Score-Bereiche der häufigsten sowie der seltensten Punkteverteilungen, jeweils für Frauen 

und Männer, abgelesen werden konnten. Die ermittelte Densität wurde mit der jeweiligen des 

anderen Geschlechts verglichen. 

Wie in den Abb. 65 und 66 dargestellt, konnten für beide Beob. keine wesentlichen Brody-

Score-Unterschiede hinsichtlich des Geschlechts festgestellt werden. Für Beob. zwei sind 

zweigipflige Dichtemaxima erkennbar. 

 

3.5.3.3 Mutationsstatus 
Weiterhin wurde, ebenso mittels des t-Tests für zwei unverbundene Stichproben, für beide 

Beob. der Zusammenhang zwischen der CF-verursachenden Mutation und der Höhe des 

Brody-Scores untersucht. Hierfür wurden die Studienteilnehmer nach ihrem Genotyp in drei 

Gruppen eingeteilt (F508del heterozygot, F508del homozygot und andere Mutationen). 

Patienten ohne dokumentierten Mutationsstatus (n = 20) wurden für diese Analyse exkludiert. 

Zuerst wurden die Brody-Scores von F508del-homozygoten mit -heterozygoten Teilnehmern 

verglichen. Zusätzlich wurden alle Patienten mit F508del-Mutationen (sowohl homo- als auch 

heterozygot) den Patienten mit zwei anderen Mutationen gegenübergestellt.  

Für beide Beob. konnte kein statistisch signifikanter Unterschied in der Höhe des Brody-

Scores für die verschiedenen Genotypen ermittelt werden, woraus erschlossen werden kann, 

dass der Mutationsstatus keinen signifikanten Einfluss auf den Brody-Score und somit auf die 

morphologischen Lungenveränderungen nimmt. Die t-Test-Ergebnisse lassen sich untenste-

hender Tab. 33 entnehmen. 

 
Tabelle 33: Parameter t-Tests (Brody-Score-Unterschiede bezüglich der verschiedenen CF-verur-
sachenden Mutationen) für beide Beobachter (n = 227 CT-Patienten mit bekannter CF-Genetik) 

n = Anzahl, M = Brody-Score-Mittelwert, SD = Brody-Score-Standardabweichung 
 
Genotyp n M  SD  p-Wert 
Beobachter  1 2 1 2 1 2 

F508del heterozygot 66 47,59 62,88 24,11 35,19 0,8650 0,3259 

F508del homozygot 134 48,18 68,10 21,36 35,25 

zwei andere Mutationen 27 39,87 54,32 21,13 35,87 0,0712 0,1098 

F508del gesamt 200 47,99 66,37 22,25 35,23 

 

Auch im Zuge dieser Analysen wurden für beide Beob. Punktgrafiken erstellt, welche die 

Brody-Score-Densitäten der drei Genotyp-Gruppen (F508del heterozygot, -homozygot und 

zwei andere Mutationen) abbilden, siehe folgende Abb. 67 und 68. Die Densitäten wurden 

anschließend unter den drei Genotypen, für die zwei Beob. getrennt, verglichen. 
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Für beide Beob. konnten auch in diesem Fall keine maßgeblichen Diskrepanzen in der Höhe 

des Brody-Scores ermittelt werden. Die Punkteverteilung der Gruppe „andere Mutationen“ war 

aufgrund der geringeren Patientenzahl weniger vergleichbar; trotzdem sind ebenso 

Dichtemaxima erkennbar. Auch hier kam es für beide Beob. mehrfach zur Ausbildung von zwei 

Densitätsgipfeln. 

  
      Abbildung 68: Genotyp vs. Brody-Score 
      (Beobachter 2)    

     

 
3.5.3.4 Body-Mass-Index 
Auch eine Abhängigkeit des Brody-Scores vom BMI des jeweiligen an CF Erkrankten wurde 

getestet. 

Über Pearson-Korrelationsanalysen, jeweils für Männer und Frauen sowie beide Beob. 

getrennt, konnte kein signifikanter Zusammenhang zwischen Brody-Score und BMI festgestellt 

werden. Die Bestimmtheitsmaße liegen auch in diesem Fall, mit R2 = 0,0385 und R2 = 0,0832 

insbesondere bei den Frauen, jedoch mit R2 = 0,1757 und R2 = 0,21 auch bei den Männern, 

relativ nahe bei 0. 

Es wird auf die untenstehenden Grafiken aus den Abb. 69-72 verwiesen. 
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    Abbildung 70: Body-Mass-Index vs. Brody- 
    Score, Frauen (Beobachter 2)    

BMI = Body-Mass-Index, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 

    
     Abbildung 72: Body-Mass-Index vs. Brody- 
     Score, Männer (Beobachter 2)    

BMI = Body-Mass-Index, y = Geradengleichung, R2 = Bestimmtheitsmaß 
 

 
3.5.3.5 Alter der computertomographischen Aufnahme 
Zuletzt wurde für beide Beobachter überprüft, ob eine statistische Signifikanz bezüglich der 

Brody-Score-Höhe und des Alters der entsprechenden CT-Aufnahme vorliegt. Die Bilddaten-

sätze wurden diesbezüglich in zwei Gruppen eingeteilt (ältere Aufnahmen: 2003-2011, neuere: 

2012-2021) und anschließend anhand ihrer jeweiligen Brody-Scores verglichen. Hierfür wurde 

erneut der t-Test für zwei unverbundene Stichproben eingesetzt. 

Die Ergebnisse (Beob. eins: p = 0,67, Beob. zwei: p = 0,17) legten dar, dass kein signifikanter 

Brody-Score-Unterschied zwischen Patienten mit älteren und neueren CT-Aufnahmen besteht 

(vgl. Tab. 34).  
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Abbildung 69: Body-Mass-Index vs. Brody- 
Score, Frauen (Beobachter 1) 

 

Abbildung 71: Body-Mass-Index vs. Brody- 
Score, Männer (Beobachter 1) 
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Tabelle 34: Parameter t-Test (Brody-Score-Unterschied bezüglich des Alters der computertomographi-
schen Aufnahmen) für beide Beobachter 

CT = Computertomographie, n = Anzahl, M = Brody-Score-Mittelwert, SD = Brody-Score-Standardabweichung 
 
CT-Aufnah-
men 

Zeitraum n M SD p-Wert 

Beobachter   1 2 1 2 1 2 

ältere 2003-2011 128  47,15 69,48 22,02 34,15 0,6680 0,1733 

neuere 2012-2021 119  48,39 63,22 22,99 37,58 

 

                    
 

     Abbildung 74: Alter der Bilddatensätze vs. 
     Brody-Score (Beobachter 2)      

                

Über die zudem angefertigten Punktegrafiken aus den obenstehenden Abb. 73 und 74 konnten 

erneut über die jeweilige Densität der Punkteverteilungen die häufigsten Brody-Score-

Bereiche für ältere und neuere CT-Aufnahmen abgelesen und miteinander verglichen werden. 

Für beide Beob. lagen auch im Zuge dieser Analyse keine wesentlichen Brody-Score-

Unterschiede hinsichtlich des Alters der ausgewerteten Bilddatensätze vor.   
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4. Diskussion 

4.1 Zusammenfassung der wichtigsten Studienergebnisse  
Im Rahmen unserer Studie wurde der Zusammenhang zwischen Lungenfunktion und -mor-

phologie bei an CF erkrankten Erwachsenen untersucht. 

Als Hauptergebnis zeigt diese Arbeit eine reproduzierbare, sehr hohe, negative lineare 

Korrelation zwischen tagesgleichen Ergebnissen aus LFTs (FEV1, FVC) und dem semi-

quantitativen Brody-Score für CF-bedingte Lungenveränderungen in der CT bei erwachsenen 

Patienten mit CF.  

Als weiteres wesentliches Ergebnis wurde festgestellt, dass erwachsene CF-Patienten mit 

ausgeprägterem Befall der UL im Vergleich zu den anderen Lungenlappen im Rahmen der 

CF-bedingten Lungenerkrankung bei im Mittel gleichem Brody-Score eine schlechtere 

Lungenfunktion aufweisen als CF-Patienten mit geringem Befall der UL. 

Die zuvor aufgestellten Hypothesen konnten bestätigt, gleichzeitig die Nullhypothesen wider-

legt sowie die Fragestellungen dieser Arbeit beantwortet werden (vgl. Kapitel 1.4). 

 

4.2 Limitationen 
In der vorliegenden Studie konnten einige Limitationen identifiziert werden, welche es zu 

diskutieren gilt. 

 

Durch den retrospektiven Ansatz dieser Studie musste auf die Analyse bereits bestehender 

Daten zurückgegriffen werden. Das retrospektiv ausgewertete klinische Register der Muko-

viszidose-Ambulanz wurde jedoch in prospektiver Vorgehensweise angelegt, d.h. die Patien-

tendaten wurden fortlaufend in strukturierter, organisierter Weise erhoben und dokumentiert. 

Außerdem konnten in dieser Studie durch die retrospektive Datenanalyse trotz routinemäßiger 

Erhebung durch ausgebildetes Klinikpersonal keine identischen Messbedingungen vorausge-

setzt werden, weswegen die Ergebnisse nicht mit solchen aus prospektiv angelegten Studien 

verglichen werden können. Eine retrospektive Studie erweist sich im Gegensatz dazu jedoch 

als zeit- und kostensparender und darüber hinaus muss erwähnt werden, dass mit etwa 6500 

Betroffenen insgesamt nur eine relativ geringe Anzahl an CF-Patienten in Deutschland besteht 

(Kinder miteinbezogen) [4], weswegen die vorliegende, anhand von Untersuchungsdaten aus 

annähernd zwanzig Jahren durchgeführte Studie in diesem Umfang prospektiv nicht möglich 

gewesen wäre. 

 

Weiterhin handelt es sich bei dieser Arbeit um eine mono-zentrische Studie. 

Hierdurch lag einerseits eine geographische Limitation bezüglich der Studienteilnehmer vor, 

da die Patienten des Mukoviszidose-Zentrums des LMU-Klinikums München zum Großteil 
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dem Einzugsgebiet dieser Universitätsklinik entstammen. Dies führt zu einer bestimmten, 

geographisch bedingten Mutationsverteilung: den meisten Studienteilnehmern konnte die 

Mutation F508del, homo- oder heterozygot vorliegend, zugeordnet werden. In vorangehenden 

Studien sowie auch in dieser Arbeit konnte jedoch gezeigt werden, dass der Ausprägungsgrad 

der pulmonalen Lungenveränderungen nicht rein genetisch determiniert ist [93]. Somit deckten 

die Ergebnisse dieser Arbeit, trotz ähnlicher Mutationsverteilung der Teilnehmer, ein breites 

Patientenspektrum hinsichtlich der Lungenmorphologie ab, was auch in den entsprechenden 

Kapiteln dargelegt wurde.  

Andererseits bedingt das mono-zentrische Design dieser Studie, dass die Patienten dieses 

Mukoviszidose-Zentrums mit ähnlichen diagnostischen sowie therapeutischen Verfahren 

behandelt wurden, was sich für die zeitliche Konstanz der Untersuchungsverfahren und damit 

für die interne Validität der Studienergebnisse einerseits als günstig erweist. Für die externe 

Validität der Studienergebnisse dieser Arbeit hingegen mangelt es ggf. an der Vergleich-

barkeit zu in anderen Zentren behandelten Patienten. 

 

Zudem ist der Zeitraum, in welchem die in diese Studie aufgenommenen Untersuchungen 

durchgeführt wurden, mit annähernd zwanzig Jahren groß. Die fortschreitende Technologie 

im Bereich der Computertomographie (z.B. steigende Anzahl an Detektoren, Entwicklung der 

Low-Dose-CT oder neue Rekonstruktionsalgorithmen) bewirkt, dass bei Studienteilnehmern 

mit weit zurückliegenden Untersuchungen andere Methoden bzw. Geräte eingesetzt wurden, 

als bei Patienten, die mit Verfahren auf dem neuesten wissenschaftlichen und technologischen 

Stand behandelt wurden. Neben den unterschiedlichen verwendeten CT-Geräten liegt in 

dieser Studie eine große Heterogenität vor, was die Schichtdicke und -zahl der einzelnen 

Bilddatensätze betrifft. Die entsprechende Sensitivitäts-Analyse im Rahmen dieser Arbeit 

ergab jedoch keinen erkennbaren Zusammenhang zwischen CT-Technologie und Brody-

Score-Ergebnissen. 

Positiv gewertet werden kann allerdings, dass alle CT-Aufnahmen dieser Arbeit, trotz des 

langen Akquisitionszeitraums und der Variabilität hinsichtlich der Technologie der Daten-

akquisition sowie der Anzahl und Dicke der Schichten, innerhalb eines vergleichsweise kurzen 

Zeitraums von ca. sechs Monaten in randomisierter Reihenfolge ausgewertet wurden, wo-

durch die Brody-Scores miteinander vergleichbar waren [94]. Zusätzlich ist für das Generieren 

von HRCT-Aufnahmen (n=101 Patienten) ein Gerätewechsel von geringerer Bedeutung, da 

die HRCT hinsichtlich der Schichtdicke und des Rekonstruktionsalgorithmus definierten 

Vorgaben folgt [70]. 
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Weitere limitierende Faktoren betreffen die Patientenkohorte dieser Studie.  

Für die vorliegende Arbeit wurden nur erwachsene Patienten mit einem Alter von mind. 16 

Jahren miteinbezogen und alle jüngeren Teilnehmer ausgeschlossen, weswegen die 

Ergebnisse ggf. nicht auf jüngere Patienten mit CF übertragen werden können. Dies kann 

allerdings auch als Vorteil angesehen werden: Einerseits existieren bis dato wenige 

vergleichbare Studien mit an CF Erkrankten, welche nur erwachsene Studienteilnehmer 

eingeschlossen haben, siehe auch nachfolgendes Kap. 4.3. Andererseits steigt die Anzahl an 

erwachsenen CF-Patienten durch die sich stetig weiterentwickelnden Diagnostik- und 

Therapiemöglichkeiten [4], wodurch diese Patientengruppe immer größer und relevanter wird. 

 

Auch hinsichtlich der Bewertungspersonen bzw. Beob. dieser Studie kann eine Limitation 

aufgezeigt werden: Beob. eins wies geringe Kenntnisse im Bewerten von CT-Aufnahmen auf; 

ganz im Gegensatz zu Beob. zwei, welcher sich durch eine jahrzehntelange Erfahrung, 

insbesondere auch in der Auswertung von CT-Aufnahmen des Thorax, auszeichnete. Um 

dieser Diskrepanz entgegenzuwirken, wurden Beob. eins vor Beginn der Brody-Score-

Erhebungen durch Beob. zwei die Charakteristika und Ausprägungsvarianten der relevanten 

morphologischen Lungenveränderungen, die computertomographische Anatomie des Thorax, 

die Lungenlappenaufteilung in zentral und peripher sowie der Aufbau des Scoring-Systems 

nach Brody ausführlich erläutert. Zusätzlich beurteilten die zwei Beob. vorab, außerhalb der 

Studie, gemeinsam drei Test-CT-Aufnahmen, bevor jeder für sich mit dem Auswerten begann. 

Ein unterschiedlicher Erfahrungsgrad der Beob. hat umgekehrt jedoch den Vorteil, dass 

ähnliche Ergebnisse weniger wahrscheinlich allein aufgrund einer ähnlichen Vorgehensweise 

bei der Auswertung auftreten. Außerdem können CT-Scoring-Systeme wie der Brody-Score 

auch von unerfahrenen Bewertungspersonen rasch erlernt und vergleichbar angewendet 

werden [94, 95]. Daher kann in Folge des Einsatzes von Beobachtern mit deutlich 

unterschiedlicher Vorerfahrung eine Stärkung der internen, mutmaßlich jedoch auch der 

externen Validität der Studienergebnisse erwartet werden. 

 

Auch anhand der LFTs der vorliegenden Studie können limitierende Faktoren identifiziert 

werden.  

Die verwendeten Lungenfunktionswerte betrafen nur den LFT eines einzigen Tages, wodurch 

kein Durchschnitts- oder Verlaufswert generiert werden konnte. Das Verwenden eines einzi-

gen, an einem Tag ermittelten Lungenfunktionsparameters kann dazu führen, dass dieser 

Messwert nicht dem Durchschnittswert des Patienten ähnelt. Eine schlechtere Mitarbeit wäh-

rend des Tiffeneau-Manövers kann bspw. verfälschte Messwerte bewirken. Allerdings wurde 

durch das Heranziehen des Lungenfunktionswerts, welcher am selben Tag wie die CT-

Aufnahme aufgezeichnet wurde, eine höhere Korrelation zwischen Lungenfunktion und -mor-
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phologie erwartet, als in vorangehenden Studien gezeigt werden konnte. Dadurch, dass nur 

CF-Patienten ab 16 Jahren Teil dieser Studie waren, konnte zudem im Mittel von einer besse-

ren Mitarbeit während des LFTs ausgegangen werden, als es bei Kindern mutmaßlich der Fall 

wäre. Außerdem wurden alle hier betrachteten LFTs mittels GPG erhoben. Im Vergleich zur 

Spirometrie gelten die Messwerte der GPG als weniger abhängig von der individuellen Mitar-

beit des Patienten [15]. 

Die Ergebnisse aus LFTs unterliegen ferner einer technischen Schwankungsbreite. Durch das 

regelmäßige Kalibrieren und Warten der Geräte wird dieser Einschränkung jedoch 

entgegengewirkt. [44] 

Als weitere Limitation kann genannt werden, dass in der vorliegenden Studie nur die 

Ventilationsgrößen FEV1 und FVC zum Vergleich der Lungenfunktion mit den CF-bedingten 

morphologischen Lungenveränderungen in der CT herangezogen wurden.  Wir haben uns auf 

diese beiden Messgrößen beschränkt, da die FEV1 bei Patienten mit CF zur Evaluation der 

Lungenfunktion den bedeutsamsten Parameter darstellt [14, 47] und auch die FVC in CF-

Studien häufig als spirometrischer Vergleichswert integriert wird, vgl. Kap. 4.3. 

Außerdem muss erwähnt werden, dass die gemessenen Lungenfunktionswerte für das 

Ermitteln der relativen Größen (im Vergleich zum Soll) bei 11 Patienten, was einem Anteil von 

4,5% am Gesamtkollektiv entspricht, mit den seit 2012 empfohlenen Referenzwerten der GLI 

und bei dem Rest der Kohorte (n = 236 bzw. 95,5%) mit denen der ECSC verglichen wurden. 

Die Sollwerte der GLI sind dabei für die in dieser Studie herangezogenen Ventilationsgrößen 

durchschnittlich geringfügig höher (im Mittel um ca. 0,1-0,2L für die FEV1 und um ca. 0,3L für 

die FVC) als die der ECSC, was bei identischen absoluten Messwerten etwas geringere 

relative Werte bedingen kann [96, 97]. 

 

Und zuletzt beziehen sich einige Limitationen dieser Studie auf den Brody-Score. 

In der vorliegenden Arbeit wurde alleinig der Brody-Score zum Auswerten der morphologi-

schen Lungenveränderungen von Patienten mit CF via Thorax-CT-Aufnahmen eingesetzt; es 

bestehen jedoch viele weitere CT-Scoring-Systeme für CF-Patienten, wie z.B. der Bhalla- [79], 

Maffessanti- [98] oder Robinson-Score [99]. Allerdings wird der Brody-Score in der Literatur 

als wissenschaftlich bestes System angesehen im Vergleich zu anderen CT-Scores für das 

Bewerten CF-spezifischer Lungenveränderungen [81], weswegen wir uns nur auf dieses eine 

Scoring-System beschränkten. 

Als weitere Limitation lässt sich benennen, dass der Brody-Score ursprünglich für Kinder mit 

CF entwickelt wurde [80]. In unserer Studie wurde der Score, im Gegensatz dazu, für 

erwachsene Patienten mit einem Mindestalter von 16 Jahren eingesetzt. Es wurden jedoch 

bereits mehrfach Studien veröffentlicht, in welchen der Brody-Score ebenfalls für erwachsene 

CF-Patienten eingesetzt wurde, vgl. auch folgendes Kap. 4.3. 
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Ferner handelt es sich bei dem Brody-Score um eine semiquantitative Bewertungsmethode. 

Die Auswertung erfolgt dadurch unspezifischer als bei einem rein quantitativen Verfahren, da 

die Ergebnisse in mehrere benannte Gruppen eingeteilt werden und keine reinen Zahlenwerte 

darstellen. Allerdings existiert derzeit keine Bewertungsmethode, mit welcher CF-bedingte 

Lungenveränderungen in der CT anhand von Zahlenwerten ausschließlich quantitativ erfasst 

werden können. 

Dadurch, dass in dieser Studie nur Inspirationsaufnahmen zur Brody-Score-Bewertung heran-

gezogen wurden, ergab sich eine Abweichung vom ursprünglich beschriebenen Vorgehen. 

Brody et al. werteten den Sub-Score Air Trapping mit Hilfe zusätzlicher Exspirationsaufnah-

men aus [80]. Jedoch existieren auch in diesem Fall multiple Publikationen, welche Überblä-

hungen ebenso nur anhand von Inspirationsaufnahmen bewertet haben (siehe nachfolgendes 

Kap. 4.3). Darüber hinaus konnte dadurch bei unseren Patienten eine zusätzliche Strahlenex-

position der Teilnehmer vermieden werden, was wie bereits unter 1.3.6.1 erwähnt bei an CF 

Erkrankten einen wichtigen Beitrag zum Strahlenschutz darstellt [72].  

 

Zu berücksichtigen ist auch, dass in dieser Arbeit mit Hilfe statistischer Tests zwar Zusam-

menhänge generiert wurden, welche statistisch mit teilweise sehr hoher Wahrscheinlichkeit 

bestehen; diese aber nicht per se auch einen Beweis für einen Kausalzusammenhang dar-

stellen. 

Alle aufgezeigten Limitationen sind Bestandteil der Ergebnisse der vorliegenden Studie und 

sind bei der Beurteilung dieser zu berücksichtigen.  

 

4.3 Interpretation  

4.3.1 Zusammenhang zwischen Lungenmorphologie in der Computertomogra-
phie und Lungenfunktionstestergebnissen vom gleichen Tag bei Patienten mit 

Mukoviszidose 
Eine mögliche Korrelation zwischen Lungenmorphologie und -funktion bei erwachsenen 

Patienten mit CF wurde in vorangehenden Studien noch nicht ausreichend geprüft. Diese 

Korrelation galt es in der vorliegenden Studie anhand von LFTs und CT-Untersuchungen des 

Thorax, welche am gleichen Tag am Klinikum der LMU München durchgeführt wurden, zu 

testen. Hierbei wurde eine höhere Korrelation erwartet als im Durchschnitt vorangehender 

Publikationen infolge der methodischen Beschränkung auf tagesgleiche Untersuchungen. 

Im Zuge dessen wurden mit Hilfe von Pearson- und Spearman-Korrelationsanalysen für jeden 

an CF erkrankten Studienteilnehmer die zwei Lungenfunktionsparameter FEV1 und FVC 

jeweils mit den Ergebnissen des zugehörigen Gesamt-Brody-Scores und der einzelnen Sub-
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Scores Bronchiektasien, Mukusimpaktion, Bronchialwandverdickung, Parenchymale Opazitä-

ten bzw. Aufhellungen und Überblähung beider Beobachter verglichen. 

Es konnten sowohl für die FEV1 als auch für die FVC im Durchschnitt hohe und vereinzelt sehr 

hohe negative Korrelationen festgestellt werden. Die spirometrischen Parameter und somit 

auch die Lungenfunktion stiegen dabei, je geringer der Brody-Score und damit einhergehend 

das Ausmaß der CF-bedingten lungenmorphologischen Pathologien in der CT ausfiel. Die 

höchsten Korrelationen konnten für den Gesamt-Brody-Score sowie für die Sub-Scores 

Bronchiektasien und Bronchialwandverdickung festgestellt werden. Die Koeffizienten nach 

Pearson lagen dabei für beide Beob. sehr nahe an denen nach Spearman.  

Unsere Studie hat demnach bestätigt, dass zwischen den tagesgleichen Ergebnissen von 

LFTs und dem semi-quantitativen Brody-Score für CF-bedingte Lungenveränderungen in der 

CT und somit zwischen Lungenfunktion und -morphologie bei erwachsenen Patienten mit CF 

durchschnittlich eine hohe Korrelation besteht. 

 

Verschiedene vorangehende Studien haben zwar ebenso bei an CF erkrankten Patienten, in 

den meisten Fällen Kindern, Korrelationen zwischen dem Brody-Score und der FEV1 bzw. FVC 

aufgezeigt, diese waren jedoch sehr unterschiedlich ausgeprägt (siehe Anhang).  

So untersuchten Brody et al. bereits in ihrer Studie aus 2004, mit welcher der Brody-Score 

veröffentlicht wurde, ob bei Kindern mit CF zwischen dem Brody-Score und den Ergebnissen 

aus LFTs eine Korrelation besteht. Bei fast zwei Dritteln der Studienteilnehmer (37/57, 65%) 

lagen dabei, wie in vorliegender Arbeit, tagesgleiche Untersuchungen vor. Für jeden Patienten 

wurden u.a. die FEV1 und die FVC über Spearman-Korrelationen mit dem zugehörigen Brody-

Score verglichen. Der Sub-Score Air Trapping wurde von Brody et al. über zusätzliche 

Exspirationsaufnahmen ausgewertet. In der hier vorliegenden Arbeit konnten im Vergleich 

dazu allerdings wesentlich höhere Korrelationen zwischen LFT-Ergebnissen und dem Brody-

Score ermittelt werden: so konnten Brody et al. im Vergleich zwischen der FEV1 und dem 

Gesamt-Brody-Score einen rs von durchschnittlich -0,46 und im Gegensatz dazu die Beob. 

aus dieser Studie einen rs von jeweils -0,71 (Beob. eins) bzw. -0,77 (Beob. zwei) ermitteln. 

Ähnlich verhält es sich mit dem Vergleich zwischen der FVC und dem Gesamt-Score, wobei 

Brody et al. einen rs von -0,25 berechneten, die Beob. dieser Studie hingegen einen rs von      

-0,66 (Beob. eins) bzw. -0,71 (Beob. zwei). Auch die Sub-Scores Bronchiektasien und Air 

Trapping bzw. Überblähung korrelierten in vorliegender Arbeit höher mit den Lungenfunktions-

parametern als bei Brody et al. Weitere Sub-Scores wurden von Brody et al. im Gegensatz zu 

unserer Studie nicht korreliert. Die Differenzen könnten bspw. auf die Begrenzung auf 

ausschließlich tagesgleiche Untersuchungen in dieser Studie sowie auf das unterschiedliche 

Patientenalter der beiden Kohorten zurückzuführen sein. Bezogen auf Geschlecht und Alter 
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der Teilnehmer konnten Brody et al., wie in vorliegender Arbeit, keinen Einfluss auf die Höhe 

des Brody-Scores nachweisen. [80] 

Auch Müller-Lisse et al. überprüften 2012 anhand von LFT- und Thorax-CT-Untersuchungen 

in Inspiration, welche im Abstand von maximal drei Tagen durchgeführt wurden, wie hoch die 

Korrelation zwischen Lungenfunktion und -morphologie bei erwachsenen Patienten mit CF ist. 

Hierfür wurden die Brody-Scores der 35 Studienteilnehmer mit den zugehörigen Ventila-

tionsgrößen, u.a. FEV1 und FVC, über Pearson-Analysen korreliert. Dabei konnte für die FEV1 

ein r von -0,64 und für die FVC ein r von -0,5 im Vergleich zum Gesamt-Brody-Score fest-

gestellt werden. Unserer Arbeit gegenübergestellt wurden somit ebenfalls etwas geringere 

Korrelationen nachgewiesen (für Beob. eins wurde im Vergleich zwischen Gesamt-Score und 

FEV1 bzw. FVC ein r von -0,68 bzw. -0,65 und für Beob. zwei ein r von -0,77 bzw. -0,72 

festgestellt). Nach dem Gesamt-Score konnten von Müller-Lisse et al. die höchsten Korrela-

tionen für die Sub-Scores Bronchialwandverdickung und nachfolgend Bronchiektasien ermit-

telt werden, ähnlich (jedoch umgekehrt) wie in vorliegender Arbeit. [100] 

Ebenso korrelierten Camargo et al. in ihrer Publikation aus 2023 die FEV1 mit dem Gesamt-

Brody-Score für CF-bedingte Lungenveränderungen. Hierfür wurden Ultra-Low-Dose-CT-

Aufnahmen von 25 an CF erkrankten Kindern herangezogen, welche in max. dreimonatigem 

Abstand zu einem LFT durchgeführt wurden. Camargo et al. konnten dabei einen rs von -0,58 

berechnen, welcher im Vergleich zu den in dieser Arbeit ermittelten Werten (rs = -0,71 für 

Beob. eins und rs = -0,77 für Beob. zwei) auch in diesem Fall etwas geringer ausfällt. [101] 

Auch Khalilzadeh et al. untersuchten 2011 anhand von 20 Thorax-CT-Aufnahmen in In- sowie 

Exspiration und Ergebnissen aus LFTs von Kindern und jungen Erwachsenen mit CF, welche 

innerhalb von max. zwei Wochen zur CT stattfanden, ob bei an CF Erkrankten zwischen der 

Lungenmorphologie in der CT und der Lungenfunktion ein Zusammenhang besteht. Diesbe-

züglich wurde die FEV1 jedes Studienteilnehmers über Spearman-Korrelationen mit dem 

zugehörigen Brody-Score verglichen. Khalilzadeh et al. ermittelten hierbei mit einem jeweiligen 

rs von -0,16 für den Gesamt-Score, -0,37 für den Sub-Score Bronchiektasien und -0,18 für 

den Sub-Score Air Trapping wesentlich geringere Werte als in vorliegender Studie. [102] 

Ursächlich für die Differenzen in den ermittelten Korrelationen beider zuletzt genannter Publi-

kationen im Vergleich zu unserer Arbeit könnten die weitaus kleineren Studienkohorten, 

welche ausschließlich oder größtenteils Kinder umfassten, und das deutlich größere Zeit-

intervall zwischen CT-Aufnahme und LFT sein. 

 

Auch in einigen weiteren Veröffentlichungen wurde i.S. von Nebenergebnissen der Zusam-

menhang zwischen dem Brody-Score für CF-bedingte morphologische Lungenveränderungen 

in der CT und Ergebnissen aus LFTs untersucht. 
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Martini et al. kamen dabei in ihrer Studie aus 2018 zu ähnlichen Ergebnissen wie in der hier 

vorliegenden Arbeit. Es wurden, ebenso wie in dieser Studie, ausschließlich erwachsene 

Teilnehmer mit CF inkludiert (n = 21). Neben Inspirations- wurden jedoch auch Exspirations-

Aufnahmen beurteilt und die CT- sowie LFT-Untersuchungen fanden nicht am gleichen Tag 

statt. Im Vergleich zwischen dem Gesamt-Brody-Score und der FEV1 ermittelten Martini et al. 

einen r von -0,78; für die FVC konnte ein r von -0,69 berechnet werden. [103] Vergleichend 

dazu wurde in der vorliegenden Arbeit jeweils in Korrelation zum Gesamt-Score für die FEV1 

ein r von -0,68 (Beob. eins) bzw. von -0,77 (Beob. zwei) und für die FVC ein r von -0,65 (Beob. 

eins) bzw. von -0,72 (Beob. zwei) festgestellt. 

Es konnten jedoch auch einige vorangehende Studien identifiziert werden, in welchen sich die 

Ergebnisse bezüglich der Korrelation zwischen Brody-Score und Lungenfunktionsparametern 

im Vergleich zu der hier vorliegenden Studie unterscheiden.  

Ein Beispiel hierfür ist die Publikation von Gustafsson et al. aus 2008, in welcher die FEV1 von 

44 an CF erkrankten Kindern und jungen Erwachsenen mit dem entsprechenden Gesamt-

Brody-Score sowie den einzelnen Sub-Scores korreliert wurde. Die Untersuchungen wurden 

hierbei nicht explizit am gleichen Tag durchgeführt und es wurden sowohl Inspirations- als 

auch Exspirationsaufnahmen zur Auswertung herangezogen. Gustafsson et al. konnten dabei 

in absteigender Reihenfolge jeweils einen rs von -0,62 (Gesamt-Score), -0,59 (Air Trapping),          

-0,58 (Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen), -0,55 (Bronchialwandverdickung), -0,45 

(Mukusimpaktion) und -0,35 (Bronchiektasien) ermitteln. [104] Diese Ergebnisse decken sich 

nicht mit denen aus vorliegender Arbeit; zwar wurde in beiden Studien die höchste Korrelation 

für den Gesamt-Score festgestellt, die Sub-Scores wiesen jedoch unterschiedliche Korrela-

tionen in fast gegensätzlicher Reihenfolge auf und generell konnten in unserer Arbeit durch-

schnittlich etwas höhere Werte ermittelt werden. 

Die 2009 veröffentlichte Studie von Dressel et al. stellt ein weiteres Beispiel dar. Dressel et al. 

verglichen die FEV1 von 21 erwachsenen CF-Patienten über Spearman-Korrelationen mit den 

zugehörigen Brody-Scores und kamen dabei zu von denen in vorliegender Arbeit abweichen-

den Ergebnissen. Die Untersuchungen wurden hierbei bei einem Teil der Patienten am selben 

Tag oder in max. zwölfmonatigem Abstand durchgeführt, was im Vergleich zu unserer Studie 

ein großes Intervall darstellt. Der rs lag für den Gesamt-Score und den Sub-Score Bronchial-

wandverdickung bei -0,59, für Bronchiektasien bei -0,56, für Mukusimpaktion bei -0,53 und für 

Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen bei -0,43. Vergleichend dazu wurde in dieser 

Arbeit für den Gesamt-Score ein rs von -0,71 (Beob. eins) bzw. -0,77 (Beob. zwei) ermittelt 

und auch für alle Sub-Scores wurden höhere Korrelationen festgestellt als bei Dressel et al. 

[105] 

Auch Bhat et al. überprüften 2015 bei 28 Kindern und Erwachsenen mit CF die Korrelation 

zwischen LFT-Ergebnissen und verschiedenen CT-Scoring-Systemen, den Brody-Score 
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miteingeschlossen. Neben Inspirations- wurden auch in diesem Fall Exspirationsaufnahmen 

zur Bewertung der Lungenpathologien herangezogen. Bhat et al. korrelierten sowohl die FEV1 

als auch die FVC jeweils mit dem Gesamt-Brody-Score des entsprechenden Patienten, wobei 

sie für die FEV1 einen r von -0,66 und für die FVC einen r von -0,46 ermittelten. In der hier 

vorliegenden Studie wurden im Vergleich dazu mit einem r von -0,68 (Beob. eins) bzw. -0,77 

(Beob. zwei) für die FEV1 und einem r von -0,65 (Beob. eins) bzw. -0,72 (Beob. zwei) für die 

FVC etwas höhere Korrelationen festgestellt. Dies könnte an der Beschränkung auf 

ausschließlich tagesgleiche Untersuchungen sowie an der weitaus höhere Patientenzahl in 

dieser Arbeit liegen. Ein weiterer Unterschied kann im Genotyp der zwei Studienkohorten 

ausgemacht werden, da bei Bhat et al. im Gegensatz zu unserer Studie kein Teilnehmer die 

F508del-Mutation aufwies; auch wenn der der Ausprägungsgrad der Lungenveränderungen 

als nicht rein genetisch determiniert gilt [93]. [106] 

Höhere Korrelationen im Vergleich zu dieser Arbeit konnten, ebenfalls 2015, in der Publikation 

von Sheikh et al. berechnet werden. Sie verglichen neben dem Gesamt-Brody-Score auch 

einige der Sub-Scores mit der FEV1 und der FVC. Bei den Studienteilnehmern handelte es 

sich um zehn Kinder und Erwachsene mit CF, die gleichermaßen von F508del abweichende 

Mutationen aufwiesen. Sheikh et al. konnten dabei überwiegend sehr hohe Korrelationen fest-

stellen, welche die Ergebnisse aus unserer Studie übertrafen: so konnten sie einen r von -0,83 

bzw. -0,85 für den Vergleich zwischen der FEV1 bzw. der FVC mit dem Gesamt-Brody-Score, 

einen r von -0,85 bzw. -0,75 für den Vergleich zwischen den beiden Ventilationsgrößen mit 

dem Sub-Score Bronchialwandverdickung und einen r von -0,78 bzw. -0,69 für den Vergleich 

mit dem Sub-Score Bronchiektasien ermitteln. Einzig die Korrelationen der FEV1 bzw. der FVC 

mit dem Sub-Score Mukusimpaktion ergaben mit einem r von -0,39 bzw. -0,37 einen 

geringeren Zusammenhang als in der hier vorliegenden Arbeit. Es muss jedoch betont werden, 

dass die Bewertungspersonen in der Studie von Sheikh et al. anstatt des gesamten 

Bilddatensatzes jeweils nur vier definierte Level pro CT-Aufnahme beurteilten, was eine 

mögliche Limitation dieser Ergebnisse darstellt und neben den übrigen Unterschieden 

zwischen den Patientenkohorten (Anzahl, Alter und Genotyp) die größtenteils höheren 

Korrelationen jener im Vergleich zu dieser Studie erklären könnte. [107] 

Auch Loeve et al. überprüften in ihrer Veröffentlichung aus 2009 anhand von 57 erwachsenen, 

mind. 16 Jahre alten CF-Patienten, welche ein Lungentransplantations-Screening durchlaufen 

hatten, den Zusammenhang zwischen Brody-Score und Lungenfunktionsparametern. Dabei 

korrelierten sie, wie in vorliegender Arbeit, sowohl den Gesamt-Brody-Score als auch die 

einzelnen Sub-Scores mit der FEV1 und der FVC. Der Sub-Score Air Trapping wurde aufgrund 

des Fehlens von Exspirationsaufnahmen ausgeschlossen und die LFTs stammten nicht expli-

zit vom gleichen Tag wie die CT-Untersuchungen. Loeve et al kamen hierbei vergleichend zu 

unserer Studie zu stark abweichenden Ergebnissen. Für die FEV1 konnten keine signifikanten 
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Korrelationen festgestellt werden und für die FVC ebenfalls keine oder nur schwache 

Korrelationen (rs von -0,28 im Vergleich zum Gesamt-Score und rs von -0,31 im Vergleich zum 

Sub-Score Bronchialwandverdickung). Im Gegensatz dazu lag der ermittelte rs in der vorlie-

genden Studie bezogen auf die Korrelation zwischen der FVC und Gesamt-Score bei -0,66 

(Beob. eins) bzw. -0,71 (Beob. zwei) sowie zwischen der FVC und dem Sub-Score Bronchial-

wandverdickung bei -0,59 (Beob. eins) bzw. -0,64 (Beob. zwei) und somit wesentlich höher als 

in der Studie von Loeve et al. Der Vergleich zwischen der FEV1 und dem Brody-Score ergab 

in vorliegender Arbeit sogar größtenteils noch höhere Werte für rs. Loeve et al. gaben als 

mögliche Gründe für die geringen Korrelationen die begrenzte Bandbreite an FEV1-Werten in 

ihrer Patientenkohorte und die relativ geringe Teilnehmerzahl an. [108] 

Ein weiteres Beispiel ist die Publikation von Cohen-Cymberknoh et al. aus 2021. Hier wurde 

der Brody-Score von 89 an CF erkrankten Kindern und jungen Erwachsenen mit der ent-

sprechenden FEV1 korreliert. Allerdings wurden nur Patienten mit einer relativen FEV1 von 

mind. 80% inkludiert und die CT-Aufnahmen wiesen einen Abstand von bis zu einem Jahr zum 

LFT auf. Trotz der vergleichsweise hohen FEV1-Messwerte der CF-Patienten wurden von 

Cohen-Cymberknoh et al. in den meisten Fällen über den Brody-Score Lungenverän-

derungen nachgewiesen, wodurch sich, neben dem großen Abstand zwischen den Unter-

suchungen, die mit einem r von -0,33 relativ geringe ermittelte Korrelation erklären lassen 

könnte. [109] 

Auch Sanders et al. untersuchten bereits 2012 den Zusammenhang zwischen dem Gesamt-

Brody-Score und der FEV1 mit Hilfe von CT-Aufnahmen, welche gleichermaßen im Abstand 

von bis zu einem Jahr zum LFT akquiriert wurden. Die Teilnehmerzahl war mit 81 Kindern 

ebenfalls ähnlich, jedoch konnten Sanders et al. einen im Vergleich zu Cohen-Cymberknoh et 

al. etwas höheren r von -0,59 ermitteln, welcher im Gegensatz zu unserer Arbeit jedoch 

weiterhin geringer ausfällt (r = -0,68 für Beob. eins und r = -0,77 für Beob. zwei). [110] 

 

Zusammenfassend lässt sich darlegen, dass die Korrelationen vorangehender Studien 

zwischen dem semiquantitativen Brody-Score für CF-bedingte Lungenveränderungen und der 

Lungenfunktion, bezogen auf die FEV1 bzw. die FVC, sehr unterschiedlich ausgeprägt sind 

und sich teilweise stark von den Ergebnissen der hier vorliegenden Studie unterscheiden. 

Die genannten Publikationen weisen einerseits, bis auf einen Anteil der Untersuchungen bei 

Brody et al. [80] und Dressel et al. [105], keine tagesgleich durchgeführten CT-Aufnahmen und 

LFTs auf und verfügen weiterhin über wesentlich kleinere Patientenkohorten als in der hier 

vorliegenden Arbeit. Darüber hinaus handelt es sich bei den Teilnehmern dieser Veröffent-

lichungen in den meisten Fällen um Kinder mit CF, abgesehen von Müller-Lisse et al. [100], 

Martini et al. [103], Dressel et al. [105] und Loeve et al. [108], welche alleinig an CF erkrankte 

Erwachsene miteinbezogen. 
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Die Differenzen zwischen den Korrelationen vieler vorangehender Studien zu den von uns 

ermittelten Korrelationen zwischen dem Brody-Score und der Lungenfunktion bei Patienten 

mit CF könnten demnach insbesondere zurückzuführen sein auf die Beschränkung dieser 

Arbeit auf ausschließlich tagesgleich durchgeführte Untersuchungen sowie auf die weitaus 

höhere Anzahl an Studienteilnehmern, welche überdies mind. 16 Jahre alt waren.  

 

 

4.3.2 Unterlappenbetonte im Vergleich zu ober- und mittellappenbetonter Mu-

koviszidose-bedingter Lungenerkrankung 
Patienten mit CF entwickeln meist, oftmals bereits kurz nach der Geburt beginnend, 

morphologische Lungenveränderungen wie Bronchiektasien, bronchiale Schleimverlegung 

oder Überblähungen. Diese Pathologien, insbesondere die für CF charakteristischen 

Bronchiektasien, treten dabei vorwiegend oberlappenbetont auf. [12, 14, 28, 82] 

Marchant et al. konnten jedoch im Jahr 2001 mit Hilfe von HRCT-Aufnahmen auch Patienten 

mit CF identifizieren, bei welchen die krankheitsbedingten pulmonalen Pathologien unterlap-

penbetont oder sogar alleinig in den UL nachgewiesen wurden [83]. Aufgrund des atemphysio-

logischen Perfusions-Ventilations-Verhältnisses der Lunge [84] (vgl. Kapitel 1.4) wäre zu 

erwarten, dass an CF erkrankte Patienten mit UL-Betonung der morphologischen Lungen-

veränderungen aufgrund des dadurch beeinträchtigten Gasaustauschs eine stärker einge-

schränkte Lungenfunktion aufweisen, als solche mit OL- bzw. ML-Betonung. 

Vorangehende Untersuchungen zur Evaluation der Lungenfunktion im Vergleich zwischen 

diesen zwei Patientengruppen wurden bis dato nicht veröffentlicht. Aufgrund dessen wurde 

mittels vorliegender Studie angestrebt zu ermitteln, ob bei an CF erkrankten erwachsenen 

Patienten mit morphologisch besonders ausgeprägter Beteiligung der UL in der CT stärkere 

Einschränkungen der Lungenfunktion nachzuweisen sind als bei solchen mit geringer oder 

fehlender Beteiligung der UL in der CT.  

Hierfür wurde initial für jeden Studienteilnehmer und beide Beobachter überprüft, ob die zwei 

jeweils doppelt gewerteten UL einen höheren Brody-Score aufwiesen als die Summe der vier 

OL und ML (einschließlich Lingula). Dabei konnten 35 unterlappen- und 147 ober- bzw. mittel-

lappenbetonte Studienteilnehmer, in welchen sich die zwei Beob. in der Bewertung einig 

waren, identifiziert werden. Die CF-Patienten mit UL-Betonung wiesen demnach einen Anteil 

von knapp 20% an diesen Studienteilnehmern auf. 

Diese beiden Gruppen wurden darauffolgend in ihrer Lungenfunktion verglichen. Zu diesem 

Zweck wurden die Brody-Scores der entsprechenden Gruppe mit den zugehörigen Mess-

werten der FEV1 und FVC korreliert und gleichzeitig den Ergebnissen der anderen Gruppe 

gegenübergestellt. Dabei konnte für beide Beob. gezeigt werden, dass - bei identischen Brody-

Scores - sowohl die FEV1 als auch die FVC für OL- bzw. ML-betonte Patienten mit CF durch-
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schnittlich höhere Messwerte aufwiesen, d.h. eine bessere Lungenfunktion bedingten, als für 

Erkrankte mit UL-Betonung. Je höher der Brody-Score ausfiel, desto mehr entfernten sich die 

Werte der UL-betonten Teilnehmer für die FEV1 und FVC von denen der anderen Gruppe und 

desto unausgeglichener war demnach die Lungenfunktion im Durchschnitt zwischen den zwei 

Gruppen.  

Durch unsere Studie konnte infolgedessen bestätigt werden, dass erwachsene CF-Patienten 

mit UL-Betonung existieren und mit einem Anteil von knapp 20% im Vergleich zu solchen mit 

OL-Betonung eine nicht geringfügige Zahl an den Erkrankten ausmachen. 

Außerdem konnte durch vorliegende Arbeit nachgewiesen werden, dass diese Patienten im 

Mittel tatsächlich eine schlechtere Lungenfunktion aufweisen als solche mit keiner oder 

geringer UL-Betonung, insbesondere wenn die untersuchte Lunge stark von den Verände-

rungen betroffen ist, da sich die Diskrepanz in der Lungenfunktion beider Gruppen dann ver-

stärken kann. 

 

 

4.3.3 Reproduzierbarkeit des Brody-Scores 
Ein weiteres Ziel dieser Arbeit war es, herauszufinden, ob die Ergebnisse des semiquantita-

tiven Brody-Scores zwischen zwei unterschiedlich qualifizierten Bewertungspersonen und 

innerhalb einer Bewertungsperson, wenn diese dieselbe CT-Aufnahme erneut bewertete, 

reproduzierbar sind. 

Bisherige Publikationen deuten darauf hin, dass der Brody-Score z.T. eine sehr hohe Repro-

duzierbarkeit aufweisen kann, allerdings fallen diese Studien in Bezug auf ihre Patienten-

kohorten und Ergebnisse sehr heterogen aus (vgl. Anhang). Die Bewertungspersonen waren 

hierbei in den meisten Fällen Radiologen, welche zudem oftmals eine langjährige Berufser-

fahrung aufwiesen. Die Reproduzierbarkeit des Brody-Scores ausschließlich bei erwachsenen 

Patienten mit CF anhand einer vergleichbar hohen Patientenzahl und zwischen zwei Bewer-

tungspersonen, von welchen eine kein Radiologe ist, wurde derzeitig noch nicht untersucht. 

Aus diesem Grund wurden in der vorliegenden Studie sowohl die Gesamt-Brody-Scores als 

auch die Ergebnisse der einzelnen Sub-Scores zwischen den beiden Beob. und zusätzlich 

jeweils innerhalb des entsprechenden Beob. miteinander verglichen. Hierfür wurden initial 

Bland-Altman-Plots über die Differenzen zwischen den Brody-Scores von Beob. eins und zwei 

sowie jeweils zwischen den Brody-Scores von CT-Auswertung eins und zwei für beide Beob 

erstellt. Zum Ermitteln der Inter-Observer-Reproduzierbarkeit wurden anschließend zudem 

Pearson- und Spearman-Rang-Korrelationsanalysen durchgeführt. Für den Gesamt-Brody-

Score konnte dabei eine sehr hohe Korrelation und für die Sub-Scores eine größtenteils sehr 

hohe bis hohe Korrelation zwischen beiden Beob. ermittelt werden. 
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Es wurde somit durch diese Studie herausgefunden, dass bei der Bewertung von Thorax-CT-

Aufnahmen erwachsener Patienten mit CF eine größtenteils hohe bis sehr hohe Reproduzier-

barkeit des semiquantitativen Brody-Scores und der einzelnen Sub-Scores sowohl zwischen 

zwei unterschiedlich qualifizierten Bewertungspersonen als auch jeweils innerhalb dieser 

Bewertungspersonen beim erneuten Beurteilen derselben Aufnahme besteht.  

 

Eine Reproduzierbarkeitsstudie, welche wie in vorliegender Arbeit nur erwachsene Teilnehmer 

inkludierte, wurde bereits 2013 von Weber et al. publiziert. Hier wurde die Reproduzierbarkeit 

des Brody-Scores mit Hilfe der Inspirations-CT-Aufnahmen von 15 erwachsenen CF-Patien-

ten, welche von drei Radiologen mit unterschiedlicher Berufserfahrung ausgewertet wurden, 

untersucht. Es konnte hierbei für den Gesamt-Brody-Score eine durchschnittliche Abweichung 

vom vergebenen Höchstscore zwischen den Beob. von 7% und innerhalb der einzelnen Beob. 

von 6% festgestellt werden. Weber et al. konnten somit eine höhere Intra-Observer-Repro-

duzierbarkeit generieren als die Bewertungspersonen dieser Studie (durchschnittliche Ab-

weichung vom vergebenen Höchstscore für Beob. eins = 10,5% und für Beob. zwei = 16,4%). 

Die Sub-Scores Bronchialwandverdickungen, Bronchiektasien, Mukusimpaktion, Überblähung 

und Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen waren in absteigender Reihenfolge weniger 

reproduzierbar als der Gesamt-Brody-Score, was dem Ergebnis unserer Studie ähnelt. Weber 

et al. führten als möglichen Grund für die vergleichsweise schlechte Reproduzierbarkeit der 

Sub-Scores Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen und Überblähung an, dass der 

visuelle Eindruck und die Verteilung der Lungenparenchymdichte eine Unklarheit in der Befun-

dung darstellen könnten. Bspw. könnten zwei benachbarte Lungenareale unterschiedlicher 

Dichte sowohl Überblähungsareale als auch Milchglastrübungen darstellen. Eine mögliche 

Behebung des Problems wurde in der zusätzlichen Verwendung von Exspirationsaufnahmen 

angegeben, wie auch in der Originalstudie von Brody et al. [80], damit Überblähungsareale 

leichter erkannt und abgegrenzt werden können. Dies würde allerdings nachteilig mit einer 

zusätzlichen Strahlendosis der ohnedies bereits erhöht strahlenexponierten CF-Patienten 

einhergehen. [94] Ähnlichkeiten zu der hier vorliegenden Studie ergeben sich aus den 

ausschließlich erwachsenen Studienteilnehmern, dem Auswerten alleinig von Inspirationsauf-

nahmen und der unterschiedlichen Erfahrung der Bewertungspersonen, auch wenn diese bei 

Weber et al. nur aus Radiologen bestanden. Was unsere Studie jedoch im Vergleich zu Weber 

et al. hervorhebt, ist die signifikant höhere Patientenzahl und dass wir zum Ermitteln der Inter-

Observer-Reproduzierbarkeit neben Bland-Altman-Plots zusätzlich Pearson- und Spearman-

Korrelationen durchführten. 

Auch Brody et al. untersuchten 2004 die Reproduzierbarkeit des von ihnen veröffentlichten 

Brody-Scores.  Hierfür wurden die CT-Aufnahmen von dreißig an CF erkrankten Kindern von 

Radiologen verschiedener Institutionen ausgewertet und die Ergebnisse verglichen. Mit einer 



 

   

104 

Inter-Observer-Reproduzierbarkeit von r = 0,83 für den Gesamt-Score kamen Brody et al. 

dabei zu einem etwas geringeren, insgesamt aber ähnlichen hohen Ergebnis wie die Beob. 

dieser Arbeit (r = 0,87). Sie ermittelten in absteigender Reihenfolge die höchsten Inter-

Observer-Reproduzierbarkeiten für die Sub-Scores Mukusimpaktion, Bronchiektasien und Air 

Trapping, wohingegen in vorliegender Arbeit absteigend die Sub-Scores Bronchiektasien, 

Wandverdickung und Mukusimpaktion als am reproduzierbarsten bestimmt wurden. Die von 

Brody et al. nach einmonatigem Zeitabstand mit Hilfe einem Drittel der bereits zuvor beurteilten 

CT-Aufnahmen ermittelte Intra-Observer-Reproduzierbarkeit war mit 84% Übereinstimmung 

hoch. [80] 2006 publizierten Brody et al. eine weitere Studie, in welcher anhand der CT-

Aufnahmen von 16 Kindern mit CF wiederholt die Reproduzierbarkeit des Brody-Scores 

untersucht wurde. In diesem Fall konnte erneut eine hohe Inter- und Intra-Observer-Repro-

duzierbarkeit festgestellt werden sowie, entsprechend der hier vorliegenden Arbeit, der Sub-

Score Bronchiektasien als am besten reproduzierbar ermittelt werden. Der Sub-Score Air 

Trapping wurde von Brody et al. jedoch ebenso zu den besonders gut reproduzierbaren Sub-

Scores gerechnet, was sich nicht mit den Ergebnissen dieser Studie deckt. Generell stellten 

Brody et al. fest, dass für alle drei Beob. heterogene Ergebnisse bezüglich der einzelnen Sub-

Scores vorlagen, welche sich jedoch aufsummiert zum Gesamt-Score und im Vergleich 

zwischen den unterschiedlichen Patienten minimierten. [111] Der hier vorliegenden Arbeit 

gegenübergestellt ergeben sich für die Reproduzierbarkeitsstudien von Brody et al. neben den 

bereits beschriebenen Gemeinsamkeiten einige Unterschiede. Die Patientenkohorten umfass-

ten in Brody et al. jeweils deutlich weniger Teilnehmer, welche zudem ausschließlich Kinder 

darstellten. Außerdem erhoben Brody et al. den Sub-Score Air Trapping mit Hilfe von zusätz-

lichen Exspirationsaufnahmen. [80, 111] 

De Jong et al. untersuchten in ihrer Veröffentlichung aus 2006 ebenfalls, wie reproduzierbar 

der Brody-Score für CF-bedingte morphologische Lungenveränderungen ist. Diese Studie 

inkludierte neben 72 Kindern auch 47 erwachsene Patienten mit CF. De Jong et al. konnten 

dabei eine ähnliche Inter-Observer-Reproduzierbarkeit wie in der vorliegenden Studie 

ermitteln. Die Korrelation war am höchsten für den Gesamt-Brody-Score und sank daraufhin 

in der folgenden Reihenfolge mit dem jeweiligen Sub-Score für Bronchiektasien, Mukusimpak-

tion, Bronchialwandverdickung, Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen und zuletzt 

Überblähung. Ebenso wie in dieser Arbeit beurteilte einer der zwei Beob. den Sub-Score Über-

blähung im Mittel durchgehend höher als der andere Beob., obwohl de Jong et al. als 

Bewertungspersonen zwei erfahrene Radiologen heranzogen. [73] In der hier vorliegenden 

Arbeit korrelierten die Ergebnisse der beiden Beob. allerdings für den Sub-Score Bronchial-

wandverdickung höher als für den Sub-Score Mukusimpaktion. Bereits im Jahr 2004 überprüf-

ten de Jong et al. anhand der Bilddatensätze von 23 Kindern mit CF die Reproduzierbarkeit 

verschiedener CT-Scoring-Systeme für CF. Da der Brody-II-Score jedoch erst nachfolgend 
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publiziert wurde [80], wurde in diese Studie der 1999 von Brody et al. veröffentlichte Brody-I-

Score [112] miteinbezogen. Die CT-Aufnahmen wurden neben einem erfahrenen Radiologen 

auch durch zwei Studenten der Medizin bewertet. Auch in diesem Fall konnte für die meisten 

analysierten Scoring-Systeme eine höhere Reproduzierbarkeit der Gesamt-Scores im Ver-

gleich zu den Sub-Scores ermittelt werden. Außerdem bestätigten sie über die gute 

Übereinstimmung der Scores zwischen den verschiedenen Beob., dass auch unerfahrene 

Bewertungspersonen (in diesem Fall Studenten) CT-Scoring-Systeme erlernen und vergleich-

bar anwenden können. [95]  De Jong et al. zogen 2007 in Erwägung, dass standardisiertes 

Training der Beob. im Bewerten von CT-Aufnahmen mit Hilfe von Scoring-Systemen sowie 

das Anlehnen an Definitionen und Referenzaufnahmen, wie bspw. nach den erst zu einem 

späteren Zeitpunkt veröffentlichten Fleischner-Society-Empfehlungen zur Befundung pulmo-

naler Pathologien [75], zu einer verringerten Heterogenität in der Bewertung der unterschied-

lichen Sub-Scores zwischen verschiedenen Beob. führen könnten. [81] 

 
Auch in einigen weiteren Publikationen wurde die Reproduzierbarkeit des Brody-Scores für 

CF-bedingte morphologische Lungenveränderungen in der CT i.S. von Nebenergebnissen 

untersucht. 

In den meisten dieser Veröffentlichungen konnte im Mittel eine gute Inter-Observer-Repro-

duzierbarkeit festgestellt werden. 

So auch in den Publikationen von Bec et al. aus 2022 [113], Zorzo et al. aus 2020 [114] und 

Dressel et al. aus 2009 [105], welche wie in dieser Arbeit ausnahmslos erwachsene Studien-

teilnehmer inkludierten, Bhat et al. aus 2015 [106] oder Owens et al. aus 2011 [115]. Owens 

et al. konnten dabei die höchsten Inter-Observer-Korrelationen für Bronchiektasien, Mukusim-

paktion und Bronchialwandverdickung ermitteln, wohingegen die Sub-Scores Air Trapping und 

Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellungen die geringsten Korrelationen aufwiesen und 

kamen somit zu ähnlichen Ergebnissen wie in vorliegender Studie [115]. Dressel et al. kamen 

mit einem rs von knapp 0,90 für die Inter-Observer-Reproduzierbarkeit des Gesamt-Scores 

ebenfalls zu einem vergleichbaren Ergebnis wie vorliegende Arbeit (rs = 0,85), jedoch wurden 

die Aufnahmen nicht in randomisierter Reihenfolge ausgewertet. Bhat et al. beschrieben den 

Brody-Score im Vergleich zu anderen CT-Scoring-Systemen als am besten reproduzierbar 

[106]. Alle erwähnten Studien wiesen jedoch weitaus kleinere Patientenkohorten auf als die 

hier vorliegende Arbeit und bis auf Bec et al., Zorzo et al. und Dressel et al. wurden zusätzlich 

oder ausschließlich an CF erkrankte Kinder miteinbezogen. Ferner wurden die CT-Aufnahmen 

jeweils durch zwei (erfahrene) Radiologen beurteilt. [105, 106, 113-115] 

Tepper et al. konnten 2013 ebenso wie in dieser Arbeit die höchste Reproduzierbarkeit für den 

Gesamt-Brody-Score bzw. den Sub-Score Bronchiektasien und die niedrigste für den Sub-

Score Air Trapping nachweisen, jedoch bestanden auch in diesem Fall die Studienteilnehmer 

ausschließlich aus Kindern und jungen Erwachsenen. [116] 
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Auch Loeve et al. untersuchten in ihren Publikationen aus 2011 und 2009 die Reproduzier-

barkeit des Brody-Scores und konnten hierbei mit Hilfe von jeweils 25 CT-Aufnahmen gute 

Inter- sowie Intra-Observer-Reproduzierbarkeiten ermitteln. Der Gesamt-Brody-Score wies 

dabei in beiden Studien wie in vorliegender Arbeit die höchste Reproduzierbarkeit zwischen 

den zwei Beob. auf. Der Sub-Score Mukusimpaktion wurde in der Studie aus 2009 als am 

reproduzierbarsten und gleichzeitig der Sub-Score Parenchymale Opazitäten bzw. Aufhellun-

gen als am wenigsten reproduzierbar ermittelt, wohingegen in der Studie aus 2011 gegen-

sätzlich dazu festgestellt wurde, dass der Sub-Score Mukusimpaktion am wenigsten repro-

duzierbar ist. Die von Loeve et al. eruierten Reproduzierbarkeiten der Sub-Scores deckten 

sich somit nicht mit den Ergebnissen dieser Arbeit. Zusätzlich muss erwähnt werden, dass der 

Sub-Score Air Trapping aufgrund des Fehlens von zusätzlichen Exspirationsaufnahmen in 

beiden Publikationen von der Bewertung gänzlich ausgeschlossen wurde. Auch in diesem Fall 

waren die Patientenkohorten kleiner als in vorliegender Studie und es handelte sich bei den 

Teilnehmern um Kinder und junge Erwachsene mit CF. [108, 117] 

2015 überprüften Sheikh et al. anhand von Pearson-Korrelationen ebenfalls, wie reproduzier-

bar der Brody-Score ist und stellten dabei mit einem r von 0,91-0,99 für den Gesamt-Score 

und die Sub-Scores Bronchiektasien, Mukusimpaktion sowie Bronchialwandverdickung eine 

sehr hohe Inter-Observer-Reproduzierbarkeit fest, welche die aus dieser Arbeit übertrifft. 

Allerdings muss erwähnt werden, dass an der Studie nur 10 Patienten mit CF teilnahmen, 

welche zudem von F508del abweichende Mutationen aufwiesen. Außerdem wurden von den 

Beobachtern statt des gesamten Bilddatensatzes nur jeweils vier festgelegte Level pro CT-

Aufnahme beurteilt, was nicht dem Vorgehen von Brody et al. [80] entspricht. [107] 

 

In wenigen Studien wurde der semi-quantitative Brody-Score allerdings auch als weniger gut 

reproduzierbar identifiziert: 

So konnten Thia et al. 2014 trotz erfahrener Radiologen als Bewertungspersonen, welche 

vorgeschaltet im Brody-Scoring trainiert wurden, schlechte bis mittelmäßige Inter- und Intra-

Reproduzierbarkeiten ermitteln, von welchen der Sub-Score Air Trapping, ganz im Gegensatz 

zu unserer Studie, die größten Übereinstimmungen zwischen beiden Beob. aufwies. Allerdings 

waren die Studienteilnehmer dieser Studie Neugeborene mit CF, welche vergleichsweise sehr 

geringe Gesamt-Brody-Scores aufwiesen aufgrund durchschnittlich sehr weniger bestehender 

Lungenveränderungen. Air Trapping wurde dabei von Thia et al. mit Hilfe von zusätzlichen 

Exspirationsaufnahmen beurteilt und als häufigste pulmonale Veränderung identifiziert, was 

die vergleichsweise gute Reproduzierbarkeit für diesen Sub-Score bedingen könnte. [118] 

Zu einem ähnlichen Ergebnis kamen Davis et al. bereits 2007. Auch hier bewerteten zwei 

Radiologen die CT-Aufnahmen von Kleinkindern und die häufigste pulmonale Pathologie war 

ebenfalls Air Trapping. [119] 



 

   

107 

Da nur Neugeborene bzw. Kleinkinder mit CF in diese Publikationen miteinbezogen wurden, 

sind die von Thia et al. und Davis et al. ermittelten Reproduzierbarkeiten des Brody-Scores 

jedoch nicht vergleichbar mit unserer Studie, in welcher die Studienteilnehmer ausschließlich 

aus erwachsenen CF-Patienten bestanden.  

 
Im Vergleich zu allen erwähnten Reproduzierbarkeitsstudien, welche im Durchschnitt zu sehr 

unterschiedlichen und teils erheblich von dieser Arbeit abweichenden Ergebnissen kamen, 

muss hervorgehoben werden, dass die hier vorliegende Studie mit 247 an CF erkrankten 

Patienten die bei weitem höchste Anzahl an Studienteilnehmern aufzuweisen hat. Außerdem 

bestanden die Patientenkohorten mit Weber et al. [94], Bec et al. [113], Zorzo et al. [114] und 

Dressel et al. [105] nur in vier der erwähnten Publikationen einzig aus erwachsenen CF-

Patienten. Und zuletzt wurden in den beschriebenen Veröffentlichungen größtenteils erfah-

rene Radiologen oder zumindest Radiologen als Bewertungspersonen herangezogen. Einzig 

in den Veröffentlichungen von de Jong et al. aus 2004 [95] und Weber et al. aus 2013 [94] 

kamen neben erfahrenen Radiologen wie in dieser Arbeit auch Beob. mit geringer Erfahrung 

in der Auswertung von CT-Aufnahmen zum Einsatz (Studenten der Medizin bzw. Radiologen 

mit geringer Berufserfahrung). Allerdings wurde in der Studie von de Jong et al. nicht der 

Brody-II-Score untersucht.  

 

4.4 Schlussfolgerung 
Die vorliegende Studie weist im Vergleich zu vorangehenden Studien in mehrfacher Hinsicht 

Alleinstellungsmerkmale auf. Anhand von 247 erwachsenen Patienten mit CF wurde der 

Zusammenhang zwischen Lungenfunktion und -morphologie in der CT mit Hilfe von tages-

gleich durchgeführten Untersuchungen geprüft. Darüber hinaus wurde die Reproduzierbarkeit 

des Brody-Scores für CF-bedingte Lungenveränderungen in der CT zwischen zwei Bewer-

tungspersonen, von welchen eine kein Radiologe ist, sowie die Lungenfunktion von Studien-

teilnehmern mit UL-Betonung im Vergleich zu solchen mit OL- bzw. ML-Betonung untersucht. 

 

Die Ergebnisse dieser Arbeit weisen darauf hin, dass Lungenfunktion und -morphologie in der 

CT bei erwachsenen Patienten mit CF über tagesgleich durchgeführte LFT- und CT-Unter-

suchungen im Mittel hoch korrelieren, dass der semiquantitative Brody-Score für CF-bedingte 

Lungenveränderungen in der CT zwischen zwei unterschiedlich qualifizierten bzw. erfahrenen 

Bewertungspersonen und innerhalb dieser durchschnittlich sehr gut reproduzierbar ist sowie 

dass eine UL-Betonung der morphologischen Lungenpathologien bei CF mit einer schlech-

teren Lungenfunktion einhergeht. 
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Aufgrund der vergleichsweise hohen Anzahl an Studienteilnehmern in dieser Arbeit und der 

tagesgleichen Untersuchungen wird davon ausgegangen, dass diese Resultate aussagekräf-

tiger sind als die vorangehender Veröffentlichungen. 

Zu berücksichtigen ist, dass die Ergebnisse vorliegender Studie nicht direkt übertragbar sind 

auf Kinder und Jugendliche mit CF, Patientenkohorten mit abweichenden CF-verursachenden 

Mutationen, andere Mukoviszidose-Versorgungszentren oder mögliche prospektiv angelegte 

Arbeiten. Diesbezüglich müssten weiterführende Studien durchgeführt werden. Um die 

Resultate noch weiter zu verbessern, sollten dabei alle Studienteilnehmer identische LFT-

Referenzwerte aufweisen, die Bewertungspersonen im Voraus noch ausführlicher in der 

Erhebung des Brody-Scores geübt werden sowie zusätzlich ggf. der Akquisitionszeitraum der 

miteinbezogenen Untersuchungen verkleinert werden. 

 

Abschließend wird durch unsere Ergebnisse bestätigt, dass der ursprünglich für Kinder mit CF 

entwickelte Brody-Score als (HR)CT-Scoring-System auch bei erwachsenen CF-Patienten 

angewendet werden kann, da er hierbei ebenso mit der Lungenfunktion korreliert und repro-

duzierbar ist.  

Da zum jetzigen Stand noch keine Publikationen zur Lungenfunktion speziell von CF-Patienten 

mit UL-Betonung der pulmonalen Pathologien veröffentlicht wurden, könnte unser Ergebnis, 

dass ebendiese Betroffenen eine schlechtere Lungenfunktion aufweisen als an CF Erkrankte 

mit OL- bzw. ML-Betonung, eine neue Erkenntnis in der CF-Forschung darstellen. Dies könnte 

ggf. über angepasste Diagnostik- und Therapiemaßnahmen sowohl die Lebensqualität als 

auch die Lebenserwartung dieser Patientengruppe, welche ein Fünftel im Vergleich zu ober-

lappenbetonten CF-Patienten ausmacht, verbessern. Ein denkbarer Ansatz hierfür wären 

bspw. verkürzte Beobachtungsintervalle oder eine frühe Aufnahme der seit Mitte der 2010er-

Jahre verfügbaren CF-Modulator-Therapie. 

 

 

4.5 Ausblick 
Zukünftige Studien sollten einerseits zeigen, ob andere Mukoviszidose-Versorgungszentren 

unsere neuen Erkenntnisse, sowohl in Bezug auf den Anteil unterlappenbetonter Patienten 

am Gesamtkollektiv als auch bezogen auf die vergleichsweise schlechtere Lungenfunktion 

dieser Patienten im Vergleich zu ober- bzw. mittellappenbetonter Patienten mit CF, bestätigen 

können. 

Weiterhin sollte überprüft werden, ob es sinnvoll ist, die Bildgebungen von an CF Erkrankten 

generell lungenunterlappenbewusster zu beurteilen, da die UL einen höheren Einfluss auf die 

Lungenfunktion der Betroffenen zu haben scheinen als die höher gelegenen. 
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Hierfür könnten die momentan bestehenden computertomographischen sowie röntgenolo-

gischen Scoring-Systeme für CF-bedingte Lungenveränderungen so angepasst werden, dass 

die UL höher gewichtet werden, wie bspw. in Kap. 3.5.2 der hier vorliegenden Arbeit, in 

welchem die zwei doppelt gewerteten UL gleichgesetzt werden mit der Summe aus den jeweils 

zwei OL und ML. Eine andere Möglichkeit wäre, dass die Größenverhältnisse der einzelnen 

Lungenlappen in den Scoring-Systemen berücksichtigt werden. Ein UL ist - wenigstens bei 

erwachsenen Patienten - wesentlich größer als ein ML, dessen ungeachtet werden diese beide 

Lappen bspw. nach dem CT-Scoring-System von Brody et al. in der Höhe der erreichbaren 

Punktzahl gleich gewertet [80].  

Mit angepassten Scoring-Systemen könnten an CF erkrankte Patienten mit UL-Betonung der 

pulmonalen Pathologien im Vergleich zu solchen mit OL- und ML-Betonung ggf. frühzeitig 

identifiziert werden. Es erscheint wichtig, diese Patientengruppe, wenn sie auch deutlich 

kleiner zu sein scheint als die der „normalen“ CF-Patienten, sichtbar zu machen, da sie im 

Durchschnitt offenbar eine schlechtere Lungenfunktion aufzuweisen hat, welche zusätzlich 

weiter absinkt, je stärker der Patient von den Veränderungen betroffen ist. 

Die Lungenfunktion und -morphologie dieser Patienten zu erhalten und, soweit möglich, zu 

verbessern scheint für diese Gruppe an CF-Patienten deswegen eine noch größere Bedeu-

tung zu haben als für Patienten mit OL- bzw. ML-Betonung. 

 

Zudem sollten zukünftige Studien untersuchen, was die Ursache für eine, vom „normalen“ CF-

Patienten abweichende, stärkere UL-Beteiligung der Lungenveränderungen sein könnte. 

Wie in der hier vorliegenden Studie dargelegt wurde, kann es als unwahrscheinlich angesehen 

werden, dass die Ursache hierfür z.B. im Alter, Geschlecht, Genotyp, Gewicht oder der Größe 

der Betroffenen liegt. 

Was jedoch in dieser Arbeit nicht getestet wurde, ist ein möglicher Unterschied zwischen 

unterlappenbetonten Patienten im Vergleich zu solchen mit OL- bzw. ML-Betonung in Bezug 

auf den Pankreas-Funktionsstatus. Wie in Kap. 1.2.5 erwähnt, konnte durch bspw. Corey et 

al. [51] bereits nachgewiesen werden, dass CF Erkrankte mit Pankreasinsuffizienz im Mittel 

eine schlechtere Lungenfunktion aufweisen als solche mit Pankreassuffizienz. Zusätzlich 

wurde von Simanovsky et al. 2013 festgestellt, dass pankreasinsuffiziente Patienten mit CF 

über höhere Brody-Scores und somit ausgeprägtere bzw. zahlreichere pulmonale Pathologien 

verfügen als solche mit suffizientem Pankreas [120]. 

Es sollte deswegen von nachfolgenden Studien insbesondere überprüft werden, ob CF-

Patienten mit UL-Betonung häufiger oder ausgeprägter pankreasinsuffizient sind als ober- 

bzw. mittellappenbetonte Erkrankte und ob dies in Zusammenhang steht mit dem Entwickeln 

von CF-bedingten morphologischen Lungenveränderungen hauptsächlich in den UL. 
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Anhang 

Tabelle 35: Vorangehende Studien (Vergleich zwischen Brody-Score und Einsekunden-Kapazität bzw. 
Forcierter Vitalkapazität) 
 
CT = Computertomographie, LFT = Lungenfunktionstest, FEV1 = Einsekundenkapazität, FVC = Forcierte Vitalka-
pazität 
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Tabelle 36: Vorangehende Studien (Reproduzierbarkeit des Brody-Scores) 
 
CT = Computertomographie  
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