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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 * Universitatsklinikum Heidelberg
Offizielles Kiirzel der Organisation UKHD

(sofern vorhanden)

Internetadresse der Organisation www.klinikum.uni-heidelberg.de
(sofern vorhanden)

Anrede (inkl. Titel) * Dr. med.

Name * Thalheimer

Vorname * Markus

Stralle * Im Neuenheimer Feld 672

PLZ * 69120

Ort * Heidelberg

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

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 Veréffentlichung 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 *

Offizielles Kiirzel der Organisation
(sofern vorhanden)
Internetadresse der Organisation
(sofern vorhanden)
Anrede (inkl. Titel) *

Name *

Vorname *
StraRe *
PLZ *

Ort *
E-Mail *
Telefon *

Einwilligung zur Verarbeitung meiner personenbezogenen Daten

I:' * 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 beriihrt.

|:| 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 Hakchen 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 die Duchenne Muskeldystrophie (DMD)

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

[] Esliegen keine schriftlichen Erkldrungen Gber die Unterstiitzung des Vorschlags oder Mitarbeit am Vorschlag
seitens der Fachverbadnde vor.

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

Bitte entsprechende Fachverbande auflisten:

Fachverbinde mit schriftlicher Unterstiitzung

Gesellschaft fiir Neuropadiatrie (GNP) - Abstimmung war vor Antragsende nicht mehr moglich, Antrag wird von
der Fachgesellschaft grundsatzlich unterstitzt.

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 fiir das Alphabetische
Verzeichnis an)

Inhaltliche Beschreibung

Es wird vorgeschlagen, fiir die seltene Erkrankung DMD (Duchenne Muskeldystrophie) einen spezifischen Kode
in Kapitel G71 Primadre Myopathien zu schaffen und die Muskeldystrophien insgesamt neu zu benennen:

G71.00 Muskeldystrophie Typ Duchenne (maligner Typ)
G71.01 Muskeldystrophie Typ Becker-Kiener (benigner Typ)
G71.02 Muskeldystrophie Typ Emery-Dreifuss (humeroperonealer Typ)
G71.03 Muskeldystrophie autosomal-rezessiver Typ
G71.04 Muskeldystrophie fazio-skapulo-humeraler Typ
G71.05 Muskeldystrophie skapuloperonealer Typ
G71.08 Muskeldystrophie sonstige Typen

* Becken- oder Schultergiirtelform

o distal

e okular

¢ okulopharyngeal

¢ skapuloperonaal
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Inhaltliche Beschreibung

e Gliedergurteldystrophien
G71.09 Muskeldystrophien, nicht ndher bezeichnet

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 Fillen um Beantwortung der unter b genannten
Fragen.

Problembeschreibung

Erkrankung:

Bei den Muskeldystrophien handelt es sich um Erbkrankheiten, die durch genetische Mutationen
verursacht werden, welche meist zu Defekten oder zu einem Mangel von in der Muskulatur
vorkommenden Proteinen fiihren. Dies flihrt zu Muskelschwadche und Muskelschwund. Alle
Muskeldystrophien sind durch fortschreitende (progressive) Degeneration und Dystrophie der Muskulatur
gekennzeichnet. Die Muskeldystrophien unterscheiden sich hinsichtlich des Erbgangs, der hauptsachlich
betroffenen Kérperregionen, des Erkrankungsalters und des Verlaufs.

Es gibt keine etablierte Einteilung der Muskeldystrophien, die meisten Systeme differenzieren nach
Erbgang und/oder klinischem Erscheinungsbild. Der hier prasentierte Vorschlag ist daher auch als solcher
zu verstehen. Ziel sollte es jedoch sein, die bald gezielt therapierbaren Formen im ICD-10-Katalog sichtbar
zu machen, zuerst also den Typ Duchenne.

Therapeutische Optionen:

Bisher gibt es in Deutschland keine explizit zugelassene Behandlung der DMD, die regelhaft fir alle
Patienten verfligbar ist. Die Behandlung konzentriert sich vor allem auf Physiotherapie und andere
unterstitzende Therapien. Nur fir ca. 10% der DMD-Patienten mit einer sogenannten ,Nonsense-
Mutation” im Dystrophin-Gen gibt es theoretisch die Behandlungsoption mit Ataluren (Translarna®),
welches in Deutschland allerdings nicht im Markt ist und nicht stationar erstattet wird. Der derzeitige
Therapiestandard unabhangig von der vorliegenden DMD-Mutation ist die Behandlung mit
Glucocorticoiden.

Kirzlich wurde fur die DMD das dissoziative Glucocortikoid Vamolorone (Agamree®) von der EMA
zugelassen und zum 1.2.2024 in Deutschland eingefiihrt, mit Tagestherapiekosten von Gber 250€.

Im Laufe des Jahres 2024 wird mit der Zulassung von Givinostat gerechnet, beantragte Indikation ist die
genetisch gesicherte DMD. In die Zulassungsstudie EPIDYS waren gehfidhige Patienten alter als sechs Jahre
mit genetisch gesicherter DMD eingeschlossen. Zu diesem Medikament sind entsprechend NUB-Anfragen
von 80 Zentren beim InEK fiir 2024 eingegangen und wurden mit Status 41 bewertet.

Die US-amerikanische Arzneimittelbehdrde FDA hat im Juni 2023 ferner eine genbasierte Therapie mit der
Bezeichnung SRP-9001 fiir die Duchenne-Muskeldystrophie im Schnellverfahren zugelassen. Weiterhin sind
in den USA diverse Therapien mit Antisense-Oligonucleotiden (,,Exon-Skipping Therapien®) sowie ein
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Problembeschreibung

explizit fir DMD zugelassenes Corticosteroid verfugbar. Eine Zulassung in Europa wird fiir diese Optionen
zukilinftig erwartet bzw. wurde bereits erteilt.

Daher sollte die Erkrankung Duchenne Muskeldystrophie ab 2025 spezifisch kodierbar sein, um die Falle
eindeutig identifizieren zu kénnen.

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 groR 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 malRgeblichen Kostenpositionen (inkl. ihres Betrags) zum ggf. geltend gemachten
Behandlungsmehr- oder -minderaufwand. Stellen Sie diese auch gegeniiber den bisher zur Verfligung
stehenden ICD-/OPS-Schliisselnummernkombinationen dar.

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

Relevanz Entgeltsysteme

Fiir die Kodierung der Falle ist die Spezifizierung relevant. Damit wird es zukiinftig moglich, die Duchenne
Muskeldystrophie und ggf. auch andere Typen der Muskeldystrophie zu identifizieren und
weiterzuverarbeiten (Kalkulation, Qualitatssicherung, Register, Risikostrukturausgleich usw.).

Die haufigste DRG bei Hauptdiagnose G71.0 ist die DRG B85D (g-DRG-Report-Browser 2023 Stand
September 2023). Die Hauptdiagnose Muskeldystrophie wird jedoch in weniger Fallen zur Anwendung
kommen, vielmehr kénnen mit der Duchenne Muskeldystrophie vergesellschaftete Diagnosen oder
komplett von der Erkrankung unabhangige stationdare Behandlungsanlasse eine Vielzahl von DRGs
generieren. Dies gilt insbesondere aufgrund der oralen Applikation des wahrscheinlich zuerst spezifisch
zugelassenen Medikaments Givinostat.

Um die zu erwartenden hohen zusatzlichen Kosten von Givinostat im stationdren DRG-System abbilden zu
konnen, ist ein daher ein NUB-Entgelt erforderlich, fir 2024 wurden von betroffenen Zentren bereits
entsprechende Anfragen an das InEK gestellt und mit Status 41 bewertet.

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

bisher keine Relevanz
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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

Gernerell ist die genaue Identifikation von Fallen mit Duchenne Muskeldystrophie auch fiir andere Zwecke im
System von Interesse, z.B. im Risikostrukturausgleich oder bei der Priifung von Verordnungen.
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