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Anderungsvorschlag fiir die ICD-10-GM 2025

Dieses Formular ist urheberrechtlich geschiitzt und darf nur zur Einreichung eines Vorschlags heruntergeladen und
genutzt werden. Eine Veroffentlichung z. B. auf Webseiten, in Internetforen oder vergleichbaren Medien ist nicht
gestattet.

Bearbeitungshinweise

1. Bitte fillen Sie fiir inhaltlich nicht zusammenhangende Vorschldge jeweils ein eigenes Formular aus.

2. Fullen Sie dieses Formular elektronisch aus. Die Formulardaten werden elektronisch weiterverarbeitet, so dass nur
strukturell unveranderte digitale Kopien im DOCX-Format angenommen werden.

3. Vergeben Sie einen Dateinamen gemaR unten stehendem Beispiel; verwenden Sie Kleinschrift ohne Umlaute und R,
ohne Leer- oder Sonderzeichen und ohne Unterstrich:
icd2025-kurzbezeichnungdesinhalts.docx; kurzbezeichnungdesinhalts sollte nicht langer als 25 Zeichen sein. Beispiel:
icd2025-diabetesmellitus.docx

4. Senden Sie Ihren Vorschlag ggf. zusammen mit Stellungnahmen der Fachverbédnde unter einem pragnanten Betreff
als E-Mail-Anhang bis zum 29. Februar 2024 an vorschlagsverfahren@bfarm.de.

5. Der fristgerechte Eingang wird Ihnen per E-Mail bestatigt. Heben Sie diese Eingangsbestatigung bitte als Nachweis
auf. Sollten Sie keine Eingangsbestdtigung erhalten, wenden Sie sich umgehend an das Helpdesk Klassifikationen
(0228 99307-4945, klassi@bfarm.de).

Hinweise zum Vorschlagsverfahren

Das Vorschlagsverfahren wird gemal Verfahrensordnung fiir die Festlegung von ICD-10-GM und OPS gemafR § 295
Absatz 1 Satz 9 und § 301 Absatz 2 Satz 7 SGB V durchgefiihrt.

Anderungsvorschlige sollen primir durch die inhaltlich zustindigen Fachverbinde eingebracht werden. Dies dient der
fachlichen Beurteilung und Biindelung der Vorschlage, erleichtert die Identifikation relevanter Vorschlage und tragt so
zur Beschleunigung der Bearbeitung bei.

Einzelpersonen und auch einreichende Fachverbande werden gebeten (§ 3 Absatz 3 Verfahrensordnung), ihre
Vorschlage vorab mit allen bzw. allen weiteren fiir den Vorschlag relevanten Fachverbanden (Fachgesellschaften
www.awmf-online.de, Verbdnde des Gesundheitswesens) abzustimmen und mit den schriftlichen Stellungnahmen
dieser Fachverbdnde einzureichen. Fiir Vorschlage, die nicht mit den inhaltlich zustandigen Fachverbdnden abgestimmt
sind, leitet das BfArM diesen Abstimmungsprozess ein. Kann die Abstimmung nicht wahrend des laufenden
Vorschlagsverfahrens abgeschlossen werden, so kann der Vorschlag nicht umgesetzt werden.

Vorschlage, die die externe Qualitatssicherung betreffen, sollten mit der dafiir zustandigen Organisation abgestimmt
werden.

Wir weisen ausdriicklich darauf hin, dass Vorschlage nur im eigenen Namen oder mit ausdricklicher Einwilligung der
unter 1. genannten verantwortlichen Person eingereicht werden dirfen. Das BfArM fiihrt vor der Veroffentlichung keine
inhaltliche Uberpriifung der eingereichten Vorschliage durch. Fiir die Inhalte sind ausschlieRlich die Einreichenden
verantwortlich. Bei Fragen oder Unstimmigkeiten bitten wir, sich direkt an die jeweiligen im Vorschlagsformular
genannten Ansprechpersonen zu wenden.

Einraumung der Nutzungsrechte und Erklarung zum Datenschutz

Mit Einsendung des Vorschlags raumen Sie dem BfArM das Nutzungsrecht an dem eingereichten Vorschlag ein.
Datenschutzrechtliche Hinweise zur Verarbeitung Ihrer personenbezogenen Daten und zu lhren Rechten finden Sie auf
unseren Internetseiten unter www.bfarm.de - Datenschutzerklarung.
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Wir bitten Sie, die Einraumung der Nutzungsrechte und die gemaR Datenschutzgesetzgebung erforderliche
Einwilligung zur Verarbeitung lhrer personenbezogenen Daten zu bestatigen.

Pflichtangaben sind mit einem * markiert.

1. Verantwortlich fiir den Inhalt des Vorschlags

Kontaktdaten Angaben der verantwortlichen Person

Organisation * Arbeitsgemeinschaft Padiatrische Immunologie e.V.
Offizielles Kiirzel der Organisation API

(sofern vorhanden)

Internetadresse der Organisation https://kinderimmunologie.de/
(sofern vorhanden)

Anrede (inkl. Titel) * Herr Prof. Dr. med.

Name * Baumann

Vorname * Ulrich

StraRe * Carl-Neuberg-Str. 1

PLZ * 30625

Ort * Hannover

E-Mail * Baumann.Ulrich@MH-Hannover.de
Telefon * +49-511-532-3280

Einrdumung der Nutzungsrechte

|X| * Ich als Verantwortliche oder Verantwortlicher fiir diesen Vorschlag versichere, dass ich berechtigt bin, dem BfArM
die nachfolgend beschriebenen Nutzungsrechte an dem Vorschlag einzuraumen. Mit Einsendung des Vorschlags
wird die folgende Erkldarung akzeptiert:
,Gegenstand der Nutzungsrechtelibertragung ist das Recht zur Bearbeitung und Verd&ffentlichung des Vorschlags
im Rahmen der Weiterentwicklung der ICD-10-GM komplett oder in Teilen und damit Zuganglichmachung einer
breiten Offentlichkeit. Dies schlieRt sprachliche und inhaltliche Verdnderungen ein. Dem BfArM werden jeweils
gesonderte, rdumlich unbeschréankte und nicht ausschlieBliche Nutzungsrechte an dem Vorschlag fiir die Dauer
der gesetzlichen Schutzfristen eingerdumt. Die Einrdumung der Nutzungsrechte erfolgt unentgeltlich.”

Einwilligung zur Verarbeitung meiner personenbezogenen Daten

|X| * Ich willige als Verantwortliche oder Verantwortlicher fiir diesen Vorschlag darin ein, dass der Vorschlag
einschlieBlich meiner unter Punkt 1 genannten personenbezogenen Daten zum Zweck der Vorschlagsbearbeitung
verarbeitet und ggf. an Dritte ibermittelt wird, die an der Bearbeitung des Vorschlags beteiligt sind (z. B.
Vertretende der Selbstverwaltung und der Fachverbande sowie der Organisationen oder Institutionen, die durch
gesetzliche Regelungen mit der Qualitdtssicherung im ambulanten und stationdren Bereich beauftragt sind,
Mitglieder der Arbeitsgruppe ICD und der Arbeitsgruppe OPS sowie ggf. weitere Expertinnen und Experten). Ich
kann meine Einwilligung mit Wirkung fur die Zukunft jederzeit widerrufen. Durch den Widerruf der Einwilligung
wird die RechtmaRigkeit der aufgrund der Einwilligung bis zum Widerruf erfolgten Verarbeitungen nicht berihrt.

|X| Ich willige als Verantwortliche oder Verantwortlicher fiir diesen Vorschlag darin ein, dass der Vorschlag
einschlieBlich meiner unter Punkt 1 genannten personenbezogenen Daten auf den Internetseiten des BfArM
veroffentlicht wird. Ich kann meine Einwilligung mit Wirkung fir die Zukunft jederzeit widerrufen. Durch den
Widerruf der Einwilligung wird die RechtméRigkeit der aufgrund der Einwilligung bis zum Widerruf erfolgten
Verarbeitungen nicht berthrt. Der Widerruf kann tber das Funktionspostfach klassi@bfarm.de erfolgen.
Sollten Sie darin nicht einwilligen, wird Ihr Vorschlag ab Seite 4 veroffentlicht.
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2. Ansprechpartnerin oder Ansprechpartner (wenn nicht mit 1. identisch)

Kontaktdaten Angaben der Ansprechpartnerin oder des Ansprechpartners

Organisation * Deutsche Gesellschaft fir Himatologie und Med. Onkologie
Offizielles Kiirzel der Organisation DGHO

(sofern vorhanden)

Internetadresse der Organisation dgho.de

(sofern vorhanden)

Anrede (inkl. Titel) * Dr. med.

Name * Thalheimer

Vorname * Markus

StraRe * Im Neuenheimer Feld 672

PLZ * 69120

Ort * Heidelberg

E-Mail * markus.thalheimer@med.uni-heidelberg.de
Telefon * 06221-567092

Einwilligung zur Verarbeitung meiner personenbezogenen Daten

IE * Ich willige als Ansprechpartnerin oder Ansprechpartner fiir diesen Vorschlag darin ein, dass der Vorschlag
einschlieBlich meiner unter Punkt 2 genannten personenbezogenen Daten zum Zweck der Vorschlagsbearbeitung
verarbeitet und ggf. an Dritte ibermittelt wird, die an der Bearbeitung des Vorschlags beteiligt sind (z. B.
Vertretende der Selbstverwaltung und der Fachverbande sowie der Organisationen oder Institutionen, die durch
gesetzliche Regelungen mit der Qualitdtssicherung im ambulanten und stationaren Bereich beauftragt sind,
Mitglieder der Arbeitsgruppe ICD und der Arbeitsgruppe OPS sowie ggf. weitere Expertinnen und Experten). Ich
kann meine Einwilligung mit Wirkung fur die Zukunft jederzeit widerrufen. Durch den Widerruf der Einwilligung
wird die RechtmaRigkeit der aufgrund der Einwilligung bis zum Widerruf erfolgten Verarbeitungen nicht berihrt.

|X| Ich willige als Ansprechpartnerin oder Ansprechpartner fiir diesen Vorschlag darin ein, dass der Vorschlag
einschlieBlich meiner unter Punkt 2 genannten personenbezogenen Daten auf den Internetseiten des BfArM
veroffentlicht wird. Ich kann meine Einwilligung mit Wirkung fir die Zukunft jederzeit widerrufen. Durch den
Widerruf der Einwilligung wird die RechtméRigkeit der aufgrund der Einwilligung bis zum Widerruf erfolgten
Verarbeitungen nicht beriihrt.
Sollten Sie darin nicht einwilligen, wird der Vorschlag ab Seite 4 veroffentlicht.
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Bitte beachten Sie: Wenn Sie einwilligen, dass die Seiten 2 und 3 mitveroffentlicht werden, setzen Sie bitte das
entsprechende Hiakchen auf Seite 2 bzw. Seite 3. Sollten Sie darin nicht einwilligen, wird der Vorschlag ab
Seite 4, also ab hier, veroffentlicht.

3. Pragnante Kurzbeschreibung lhres Vorschlags (maximal 85 Zeichen inkl. Leerzeichen) *

Kurzbeschreibung

Spezifischer Kode fiir APDS

4. Mitwirkung der Fachverbinde *
(siehe Hinweise am Anfang des Formulars)

XI  Esliegen keine schriftlichen Erkldrungen tber die Unterstiitzung des Vorschlags oder Mitarbeit am Vorschlag
seitens der Fachverbadnde vor.

] Dem BfArM werden zusammen mit dem Vorschlag schriftliche Erklarungen Gber die Unterstiitzung des
Vorschlags oder Mitarbeit am Vorschlag seitens der folgenden Fachverbande tibersendet.

Bitte entsprechende Fachverbande auflisten:

Fachverbinde mit schriftlicher Unterstiitzung

Gemeinsamer abgestimmter Vorschlag der Arbeitsgemeinschaft Padiatrische Immunologie e.V. und der DGHO
e.V.

5. Inhaltliche Beschreibung des Vorschlags *
(gef. inkl. Vorschlag fiir (neue) Schlisselnummern, Klassentitel, Inklusiva, Exklusiva, Hinweise und
Klassifikationsstruktur; bitte geben Sie ggf. auch Synonyme und/oder Neuzuordnungen fir das Alphabetische
Verzeichnis an)

Inhaltliche Beschreibung

Es wird vorgeschlagen, fiir die seltene Erkrankung APDS (aktiviertes Phosphoinositid-3-Kinase-Delta-Syndrom)
einen spezifischen Kode in Kapitel D81 Kombinierte Immundefekte zu schaffen:

D81.8- Sonstige kombinierte Immundefekte
D81.82 Aktiviertes Phosphoinositid-3-Kinase-Delta-Syndrom [APDS]
D81.88 Sonstige kombinierte Immundefekte

Biotinabhangiger Carboxylase-Mangel
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6. Problembeschreibung und Begriindung des Vorschlags

a. Problembeschreibung (inkl. Begriindung von Vorschlagen, die primar ‘klassifikatorisch’ motiviert sind, z. B.
inhaltliche oder strukturelle Vorschlage) *

Bei Vorschlagen, die primar klassifikatorisch motiviert sind, sind grundsatzlich auch die Auswirkungen auf die
Entgeltsysteme zu priifen, wir bitten daher auch in diesen Fallen um Beantwortung der unter b genannten
Fragen.

Problembeschreibung

Erkrankung:

APDS (aktiviertes Phosphoinositid-3-Kinase-Delta-Syndrom) ist eine seltene primare Immundefizienz, von
der etwa ein bis zwei Menschen pro Million betroffen sind. Diese auch als PASLI bezeichnete Krankheit wird
durch Mutationen in einem der beiden Gene PIK3CD oder PIK3R1 verursacht, die die Reifung der weiRen
Blutkdrperchen regulieren. Varianten dieser Gene fiihren zu einer Hyperaktivitdt des PI3Kdelta
(Phosphoinositid-3-Kinase-Delta)-Signalwegs.1,2 Ein ausgewogenes Signal im PI3Kdelta-Signalweg ist fur
die physiologische Immunfunktion unerldsslich. Eine Hyperaktivitat fihrt zu einer gestérten Reifung und in
der Folge zu einem relativen Mangel an funktionellen Immunzellen, was sich klinisch in Immunschwéache
und Dysregulation manifestiert.1,3 APDS ist durch schwere, rezidivierende sinopulmonale Infektionen,
Lymphoproliferation inkl. Spleno- und Hepotomegalie, Autoimmunitat und Enteropathie
gekennzeichnet.4,5 Da diese Symptome mit einer Vielzahl von Erkrankungen verbunden sein kénnen,
einschlieflich anderer primarer Immundefekte, werden Menschen mit APDS haufig falsch diagnostiziert
und die Diagnose verzogert sich um Durchschnitt um sieben Jahre (medianes Alter bei Diagnose 12 Jahre).6
Da APDS eine fortschreitende Krankheit ist, kann diese Verzégerung im Laufe der Zeit zu dauerhaften
Lungenschaden fiihren. APDS-Patienten haben ein erhdhtes Risiko fiir maligne Erkrankungen, insbesondere
Lymphome.4-7 Die einzige Moglichkeit, diese Krankheit endgliltig zu diagnostizieren, sind genetische Tests.

Therapeutische Optionen:

2024 wird mit Leniolisib wahrscheinlich ein oral verfigbares Medikament mit krankheitsmodifizierendem
Wirkmechanismus gegen APDS auf den Markt kommen (Zulassungsantrag wird aktuell von der EMA
geprift). Entsprechende NUB-Anfragen wurden von Fachgesellschaften, u.a. der DGHO, bereitgestellt.

Bisher gibt es keine zugelassene Therapie und keinen etablierten Behandlungsstandard fiir APDS. Im
Vordergrund stehen die Behandlung von Symptomen (z.B. Infektionen), die antimikrobielle Prophylaxe, die
Substitution von Immunglobulinen und immunsuppressive Therapieversuche, u.a. mit Steroiden und
mTOR-Inhibitoren. Die allogene Stammzelltransplantation ist die einzige potenziell kurative Behandlung fir
einen Teil der APDS-Patienten.

Mit Einflihrung von Leniolisib wird es ab 2024 wichtig, diese seltene Erkrankung auch im ICD-10-GM
spezifisch kodieren zu konnen. Diese Kodierung ist zur Identifikation der Falle, zur Plausibilisierung der
medikamentdsen MalRnahme und wird mittelbar fir Zwecke der Abbildung im Riskostrukturausgleich der
GKV relevant.

In den USA hat das CDC bereits im Oktober 2022 einen spezifischen Kode im ICD-10-Katalog eingefiihrt mit
D81.82 (Link: https://www.formularywatch.com/view/cdc-adds-diagnose-code-for-rare-primary-
immunodeficiency). Um eine international einheitliche Klassifikation zu gewahrleisten, wurde dieser Kode
im Vorschlag aufgegriffen.

Auch im Orphanet (397596) und in der Alpha-ID-SE (1127567) ist die Erkrankung bereits abgebildet. Im
alphabetischen Verzeichnis des ICD-10-GM wird die Erkrankung mit dem Kode D81.8 verschlisselt.
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b. Inwieweit ist der Vorschlag fiir die Weiterentwicklung der Entgeltsysteme relevant? *

o Wie viele Félle sind in den jeweiligen Fallgruppen (‘aktuell’ vs. ‘neu’) voraussichtlich betroffen?

o Wie grofR ist der Kostenunterschied zwischen den aktuellen Fallgruppen und den neuen Fallgruppen (mit den
vorgeschlagenen neuen Schliisselnummern)?

o Mittels welcher Schliisselnummernkombinationen (ICD/OPS) werden die im Vorschlag genannten
Fallgruppen aktuell verschlisselt?

o Benennen Sie die mageblichen Kostenpositionen (inkl. ihres Betrags) zum ggf. geltend gemachten
Behandlungsmehr- oder -minderaufwand. Stellen Sie diese auch gegeniiber den bisher zur Verfligung
stehenden ICD-/OPS-Schlisselnummernkombinationen dar.

Sollten Ihnen keine genauen Daten bekannt sein, bitten wir um eine plausible Schatzung.

Relevanz Entgeltsysteme

Fur die Kodierung der Fille ist die Spezifizierung nicht relevant. Die stationare Fallzahl wird unter 100/Jahr
liegen.

Die haufigste DRG bei Hauptdiagnose D81.8 ist die DRG Q60D (g-DRG-Report-Browser 2023). Die
Hauptdiagnose APDS wird jedoch in den seltensten Fallen zur Anwendung kommen, vielmehr kdnnen mit
der APDS vergesellschaftete Diagnosen oder komplett von der Erkrankung unabhangige stationdre
Behandlungsanldsse eine Vielzahl von DRGs generieren.

Um die zu erwartenden hohen zusatzlichen Kosten von Leniolisib im stationaren DRG-System abbilden zu
koénnen, ist ein NUB-Entgelt erfordelich, daher wurden fiir 2024 von betroffenen Zentren entsprechende
Anfragen an das InEK gestellt.

c. Inwieweit ist der Vorschlag fiir die Weiterentwicklung der externen Qualitdtssicherung relevant? *

(Vorschlage, die die externe Qualitatssicherung betreffen, sollten mit der dafiir zustandigen Organisation
abgestimmt werden.)

Relevanz Qualitatssicherung

keine Relevanz

d. Inwieweit ist der Vorschlag fiir andere Anwendungsbereiche der ICD-10-GM relevant? *

Relevanz andere Anwendungsbereiche

keine Relevanz

7. Sonstiges
(z. B. Kommentare, Anregungen)

Sonstiges
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