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Schwerpunkte und Netzwerke fir Seltene Erkrankungen

Das Problem ist klar: will man wissen, wie viele
Patienten von einer bestimmten Erkrankung an
einer Abteilung behandelt werden, was eine
Behandlungstherapie kostet, ob eine Maf3nahme
das Outcome steigert, ob eine Abteilung bessere
Resultate erzielt als eine andere, muss die Krank-
heit klar definiert und verninftigerweise mit einem
bestimmten Code versehen werden, der inter-
national, Uber alle Sprachbarrieren hinweg,
verstanden wird. Dazu wurde das ICD-System
entwickelt [2]. In seiner aktuellen Version, ie. ICD-
10, versagt es jedoch bei Seltenen Erkrankungen
(SE), weil es besonders schwierig ist, ihre 6.000 bis
8.000 Entitaten scharf zu umreiRen und fir alle
verbindlich zu definieren. Im ICD-10 decken
manche Codes verschiedenste hochst
unterschiedliche Entitdten ab, sodass sie nicht
aussagekréaftig sind. So werden unter dem Code
E74.0 etwa alle Glycogenspeicherkrankheiten
subsummiert, i.e. M. Pompe, M. Andersen, M.
Forbes, M. von Gierke etc. [3]. Im entstehenden
ICD-11 soll dieser Mangel behoben werden [2].

Der richtige Code w

Orphanet hat mit den ORPHAcodes bereits ein
detaillierteres System fur SE aufgebaut, ist aber in
bestimmten Bereichen mit dem ICD-System nicht
kompatibel [4], das Alpha-ID-SE versucht beide zu
verbinden [5].

Dem Vernehmen nach sollen 2023/2024 in
Osterreich 200 im LKF-System definierte ORPHA-
Codes bei rund 4oo stationaren Aufenthalten
tatsachlich dokumentiert worden sein — mit einer
deutlich steigenden Tendenz innerhalb dieses
Zeitraums. Das stitzt die Hoffnung auf einen
weiterhin dynamisch wachsenden Einsatz dieser
Codes in unserem Land. Letzlich braucht es ein
weltweit anerkanntes Codierungssystem fur SE,
um es praktisch voll nutzen zu kénnen [6].  (FW)

Weitere Informationen

= Video: Was ist die Alpha-ID-SE? [1]

= 1CD Coding for rare diseases [2]

= |CD-10 Code E74.0: Glykogenspeicherkrankheiten [3]
= ORPHAcodes for rare diseases [4]

= Das Alpha-ID-SE System [5]

= Video: Rare Diseases Insights: ORPHA Codes [6]


https://en.wikipedia.org/wiki/ICD_coding_for_rare_diseases
https://www.dimdi.de/static/de/klassifikationen/icd/icd-10-who/kode-suche/htmlamtl/index.htm?ge70.htm
https://en.wikipedia.org/wiki/ICD_coding_for_rare_diseases
https://thl.fi/en/research-and-development/research-and-projects/national-coordination-of-rare-diseases/orphacodes-for-rare-diseases
https://www.bfarm.de/DE/Kodiersysteme/Terminologien/Alpha-ID-SE/_node.html
https://youtu.be/eV1mWeUVxFc?si=HDeQtfxx-Hxv59jN
https://youtu.be/HBUwqFjFbtw?si=VLi8x3fJaRKA8trP
https://en.wikipedia.org/wiki/ICD_coding_for_rare_diseases
https://www.dimdi.de/static/de/klassifikationen/icd/icd-10-who/kode-suche/htmlamtl/index.htm?ge70.htm
https://thl.fi/en/research-and-development/research-and-projects/national-coordination-of-rare-diseases/orphacodes-for-rare-diseases
https://www.bfarm.de/DE/Kodiersysteme/Terminologien/Alpha-ID-SE/_node.html
https://youtu.be/eV1mWeUVxFc?si=HDeQtfxx-Hxv59jN
https://youtu.be/HBUwqFjFbtw?si=VLi8x3fJaRKA8trP
https://youtu.be/HBUwqFjFbtw?si=VLi8x3fJaRKA8trP

ORPHA-Codes in der Routinedokumenta-
tion an Osterreichischen Expertisezentren
fiir seltene Erkrankungen

Im Nationalen Aktionsplan fir Seltene Erkrankun-
gen (NAP.se), der 2015 veroffentlicht wurde, ist die
EinfGhrung einer geeigneten Dokumentation (Ko-
dierung) fur seltene Erkrankungen als Ziel 1 des
Handlungsfelds 1 gefGhrt [7]. Die Kodierung ist eine
wichtige Voraussetzung fir viele weitere Maf3nah-
men des NAP.se. Die schatzungsweise 500.000 mit
seltenen Erkrankungen Lebenden in Osterreich
sind kaum im Gesundheitssystem abgebildet, es
existiert wenig bis keine 6ffentlich verfigbare Infor-
mation zur Zahl der Erkrankten fir die meisten
Krankheitsentitdten. Die Implementierung einer
geeigneten Kodierung fir seltene Erkrankungen ist
eng mit der Designation nationaler Expertisezen-
tren verknipft. In Hinwirkung auf die Umsetzung
desZiels 1 sind die in Osterreich designierten Exper-
tisezentren fir seltene Erkrankungen grundsatzlich
zur geeigneten Kodierung verpflichtet. Dies ge-
schieht bisher allerdings nicht einheitlich, sodass
die Daten weder in Osterreich noch grenziber-
schreitend gut genutzt werden kdnnen.

Da insbesondere bei Seltenen Erkrankungen auf-
grund der oft nur in einem einzigen europaischen
Zentrum vorhandenen Expertise auch das Thema
Cross-Border-Healthcare eine wichtige Rolle spielt,
soll die Kodierung international vergleichbar und
interoperabel sein, nicht zuletzt auch im Zusam-
menhang mit dem European Health Data Space
(EHDS).

Das vom europaischen Konsortium Orphanet [8]
entwickelte ORPHA-Kodiersystem wurde spezi-
fisch fur seltene Erkrankungen entwickelt und wird
laufend in Zusammenarbeit mit Expert:innen aus
den verschiedenen Fachgebieten aktualisiert. An-
deren Kodiersystemen wie dem ICD-10/ICD-11 feh-
len die erforderliche Granularitat bei der Erfassung
der einzelnen Krankheitsentitaten oder die not-
wendigen Aktualisierungsmechanismen im Bereich
seltener Erkrankungen.

Viele prospektive oder national designierte Typ B
Zentren sind bereits als Assoziierte Nationale Zen-
tren (ANZ) oder als Vollmitglieder an einem der 24
Europaischen Referenznetzwerke (ERNs) fir sel-
tene und komplexe Erkrankungen beteiligt, wo
ORPHA-Codes zur Diagnoseerfassung und in diver-
sen Krankheitsregistern routinemaf3ig verwendet
werden. In vielen Landern der EU werden ORPHA-
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Codes bereits in der Routinedokumentation von
seltenen Erkrankungen verwendet, und deren Ein-
fuhrung ist Teil der ,EU-Maf3nahmen zur Bekamp-
fung seltener Krankheiten" [g, 10].

Zur Unterstitzung der freiwilligen Implementie-
rung der ORPHA-Codes in die Routinedokumenta-
tion in Osterreich wurde im Jahr 2022 ein Pilotpro-
jekt an interessierten Zentren gestartet. Im Zuge
des laufenden Austausches sowie der periodischen
Sitzungen mit dem Universitatsklinikum AKH Wien
und den Salzburger Landeskliniken (SALK) hat sich
gezeigt, dass die technische Implementierung der
ORPHA-Codes in die Routinedokumentation ohne
eine gesetzliche Grundlage nur schwer moglich ist.
Um die Umsetzung zu erleichtern, wurden vom
BMSGPK entsprechende rechtliche Anpassungen
in die Wege geleitet. Im Zuge einer Gesetzesande-
rung zur Dokumentation im Gesundheitswesen
wurde in Osterreich eine verpflichtende stationare
und ambulante Codierung mit ORPHA-Codes in
Expertisezentren beschlossen. Typ B-Expertisezen-
tren sollen spdtestens ab 1.1.2026 mit ORPHA-
Codes anhand einer vom BMSGPK herausgegebe-
nen und jahrlich aktualisierten Liste codieren. Das
Gesetz wird mit 1. Janner 2026 in Kraft treten [11],
die entsprechenden technischen Vorkehrungen
mussen bis dahin getroffen werden.

Damit wirde eine - bislang fehlende - Quantifizie-
rung der jeweiligen Diagnosen und damit eine epi-
demiologische Informationsgrundlage in Oster-
reich geschaffen, die eine Voraussetzung fir viele
weitere MaRnahmen des NAP.se darstellt.
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10476382/
https://health.ec.europa.eu/document/download/d06e5933-5d8f-4158-9b13-d4dc1f49a464_en?filename=ncd_2024_rarediseases_factsheet_en.pdf&prefLang=de
https://www.ris.bka.gv.at/GeltendeFassung.wxe?Abfrage=Bundesnormen&Gesetzesnummer=10011011

Alle in Frage kommenden Zentren wurden dariber
informiert, dass der Einstieg in die Kodierung und
damit auch der Erfahrungsaustausch mit bereits ak-
tiven Zentren jederzeit moglich ist. Seitens des
BMSGPK wirde dies im Sinne des wichtigen Bei-
trags zur Datenerfassung im Bereich der Seltenen
Erkrankungen sehr begrif3t. (Im)

Weitere Informationen:

= NAP.se It. BMASGK 2015 [7]

= www.orpha.net [8]

=> ORPHAcodes use for the coding of rare diseases [9]
—> EU Action on Rare Diseases, Factsheet [10]

= Bundesgesetz - Doku. im Gesundheitswesen [11]

BN Kodierung in Deutschland

In Deutschland muss
seit dem 01.04.2023
bei jedem Patienten
im stationdren Be-
reich ein ORPHA-
Code kodiert werden,
wenn eine Seltene Er-
krankung vorliegt, die
fUr den stationaren
Fall einen Aufwand
bedeutet hat. Mit an-
deren Worten: Es wer-
den nur Diagnosen
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kodiert, die abrech-

nungsrelevant sind. Diese Diagnosen kdnnen so-
wohl sogenannte Hauptdiagnosen als auch Ne-
bendiagnosen sein.

Das bedeutet aber auch, dass nicht abrechnungsre-
levante Diagnosen bei stationdren Fallen nicht ko-
diert werden dirfen. Auch werden keine ORPHA-
Codes bei ambulanten Fallen oder tagesklinischen
(teilstationaren) Fallen kodiert.

Eine ICD-10 Kodierung erfolgt auch bei ambulan-
ten Fallen (auch durch Niedergelassene), wobei
hier pro Fall nur eine Behandlungsdiagnose bzw.
ein ICD-10 Code vergeben werden muss. Eine
ORPHA-Kodierung ware hier als Vorgabe win-
schenswert, ist aber nicht erforderlich und kdnnte
aktuell auch nicht an eine zentrale Stelle Gbermit-
telt werden. Manche Uniklinika verlangen von ihren
B-Zentren (Fachzentren fur einzelne Seltene Er-
krankungen oder eine Erkrankungsgruppe) eine
ORPHA-Kodierung und verteilen Gelder aus dem
einrichtungsspezifischen Zentrumszuschlag ent-
sprechend der Zahl der ORPHA-kodierten Félle in-
nerhalb des Klinikums. Diese Informationen wer-
den aber nicht wie bei den stationdren Patienten an
die Krankenkassen weitergeleitet und damit zent-
ral zusammengefihrt. Allerdings steht im NAMSE

Anforderungskatalog an Typ B-Zentren als Kernkri-
terium, dass ORPHA-Codes gefihrt werden mus-
sen. Das konnte bei der in Deutschland anstehen-
den freiwilligen Zertifizierung der Typ-B-Zentren
relevant werden. Fur die zertifizierten B-Zentren ist
damit auch fir die ambulante Betreuung eine
ORPHA-Kodierung verpflichtend. (hh)

Weitere Informationen:
= SE in den Daten sichtbar machen [12]
=> Kodierung von SE (deutsches BGM) [13]

== Kodierung in Osterreich

In Osterreich wurde mit
dem 1.1.2001 die ver-
bindliche Kodierung von
stationdren Behandlun-
gennachICD-10 mitdem
Hintergrund der leis-
tungsorientierten Kran-
kenanstaltenfinanzie-
rung (LKF) eingefihrt
[24].

Spatestens mit 1.1.2025
soll diese Kodierung auf
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alle weiteren Versor-
gungsbereiche (Spitalsambulanzen, niedergelas-
sener Bereich und selbststdndige Ambulatorien)
ausgedehnt werden [11].
Diese flachendeckende Kodierung ist eine wichtige
Grundvoraussetzung fir eine umfassende Quali-
tatssicherung und Gesundheitsplanung.
Fir die Erfassung seltener Erkrankungen ist das
ICD-10 System jedoch weitgehend ungeeignet. Da-
mit verschlief3t sich auch die Mdglichkeit, Krank-
heitspravalenzen, Behandlungsfrequenzen und
viele weitere Informationen abzurufen. Es besteht
die Gefahr, dass seltene Erkrankungen damit wei-
terhin von einer objektiven Qualitatskontrolle aus-
genommen werden. Die flichendeckende Einfih-
rung des ORPHA-Kodiersystems ist daher eine
nachvollziehbare Forderung.
Spatestens mit 1.1.2026 sollen seltene Erkrankun-
gen in Expertisezentren [15] im stationaren Be-
reich ORPHA-kodiert werden [11].
Schatzt man einige hundert Patienten pro Experti-
sezentrum, so wird damit nur ein sehr niedriger,
einstelliger Prozentsatz der vermuteten 500.000
Betroffenen per ORPHA-Kodierung erfasst werden.
(kh- gekiirzt)

Weitere Informationen:

=> ICD-10 BMSGPK 2024 — Systematisches Verzeichnis,
BMSGPK, 2024 [14]

= Designierte Expertisezentren [15]

=> ILD Zentren Osterreich (OGP) [16]
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Werden bestimmte Kinder mit seltenen
Erkrankungen und lhre Eltern zuriickgelas-
sen?

Thrombose der Pfortader bei Séiuglingen

Im Sduglingsalter werden in seltenen Fiillen Throm-
bosen der Vena portae (Pfortader) auffillig. Die V.
portae transportiert das Blut von den Bauchorganen
zur Leber, und von dort wird es nach Verarbeitung der
fir den Stoffwechsel und das Wachstum nétigen Be-
standteile in das Herz weitergeleitet. Diese Thrombo-
sen werden oft durch Missbildungen der V. portae ver-
ursacht und kénnen nur durch spezielle Operations-
methoden umgangen werden.

Wegen der Seltenheit dieser Operationen in diesem
Lebensalter werden sie in Osterreich nicht durchge-
fihrt und die Kinder missen aufRerhalb Osterreichs
operiert werden. Leider werden diese Kosten von den
Osterreichischen Krankenkassen nicht vollstindig
ibernommen und die Eltern missen diese oft recht
hohen Betrdge selbst bezahlen oder es missen (wenn
sie dies nicht kénnen) recht aufwdndige Sammelakti-
onen in einer fir die Kinder manchmal dringlichen Si-
tuation durchgefihrt werden, um den Kindern ein be-
schwerdefreies Uberleben zu erméglichen.  (JD)

Im Folgenden ein Bericht Uber drei dieser Kinder,
die einer operativen Sanierung im Univ. Klinikum
Tubingen unterzogen werden mussten:

Patientin S. S. (9 Jahre alt)

Seit Mdrz 2022 behandeln wir unsere Patientin S. S.
mit idiopathischer Pfortaderthrombose im Saug-
lingsalter. Die Patientin ist bei Ausbruch des Ukra-
ine Krieges mit ihrer Mutter nach Osterreich ge-
flichtet und aktuell in Osterreich krankenversi-
chert.

Die Erstvorstellung in unserem Krankenhaus er-
folgte aufgrund einer Fundusvarizenblutung, wel-
che mittels Notfallsendoskopie mit Glubran ver-
klebt wurde. In den Vorbefunden zeigte sich, dass
die Patientin im Krankenhaus in Kiew bei portalem
Hypertonus eine Sperr-Operation erhielt (Ligatur
derVenen am Ubergang Magen / Osophagus). Hier-
durch sind kaum Osophagusvarizen vorhanden, je-
doch sehr grof3e Varizen im Magenfundus. Medika-
mentos wurde eine Therapie mit Inderal begonnen.

Im Janner 2024 hatte die Patientin erneut eine Fun-
dusvarizenblutung mit Meldna (Blutverlust im

Stuhl) und relevantem Hamoglobin-Abfall. Im Rah-
men der Endoskopie zeigte sich ein grof3es Gerinn-
sel Uber der Blutungsquelle, sodass keine weiteren
sofortigen Mafinahmen erfolgten. Es wurde eine
TIPS-Anlage (Anlage eines transjugularen intrahe-
patischen porto-systemischen Shunts) versucht,
welche jedoch bei cavernéser Transformation
frustran verlief. Versuchsweise erfolgte ein Coiling
der Arteria lienalis. Dies brachte bei einer Kontroll-
Angio-CT jedoch keine Besserung.

Aufgrund der rezidivierenden Blutungen bei St. p.
Pfortaderthrombose empfahl sich die Durchfih-
rung eines Meso-Rex-Shunts. Mit Hilfe dieser Ope-
ration ist es moglich, die Durchblutung der Leber
mittels Pfortaderblut wiederherzustellen und somit
eine anndhernd physiologische Situation zu schaf-
fen. Dies wirkt sich gUnstig auf die zerebrale Ent-
wicklung aus und vermeidet eine hepatische Enze-
phalopathie. Zusatzlich kdnnen langfristige Spat-
folgen anderer Shunt-OPs, wie ein erhohtes Karzi-
nomrisiko, reduziert werden.

Die Patientin wurde anschlieRend im padiatrisch-
hepatologischen Zentrum Innsbruck vorgestellt,
wobej ein Meso-Rex-Shunt jedoch nicht angeboten
werden konnte. Da diese Operation in Osterreich
bei Kindern nicht angeboten wird, erfolgte eine
Kontaktaufnahme u.a. mit der Univ.-Klinik TGbin-
gen. Die Patientin ist Uber die &sterreichische Kran-
kenkasse versichert und ein Kostenvoranschlag
wurde von der OGK akzeptiert. Allerdings wurden
von der Kasse nur Kosten fir DRG-Fallpauschale,
Pflege und gesetzliche Zuschldge Gbernommen.
Die von allen nicht deutschen Staatsbirgern ver-
langten Kosten fur Verwaltungsaufwand, Chef-
arzthonorare, Behandlungskostenreserve nicht.
Diese beliefen sich auf 21.550 €. Auch auf unsere
Bitte war es nicht moglich, die Chefarztkosten auf
Kulanz zu streichen. Daher mussten die Kosten von
den Eltern selbst getragen werden und wurden
letztlich mittels Spendengeldern aufgetrieben.

Patient L. S. (Alter 7 Jahre)

Der Patient L. S. wurde im Alter von 7 Jahren auf-
grund erhohter Leberwerte an der Klinik fir Kinder
und Jugendheilkunde vorstellig. Da eine serologi-
sche Abklarung keinen erkennbaren Grund der Le-
berwerterh6hung zeigte, wurde eine Leberbiopsie
geplant. Wahrend der Vorbereitung fur die Biopsie
wurde ein intrahepatischer Shunt der Leber diag-
nostiziert, welcher ursachlich fir die Leberwerter-
hohung angesehen wurde. Die Leberbiopsie



musste somit nicht durchgefGhrt werden. Aufgrund
der extremen Seltenheit der Erkrankung erfolgte
eine Literaturrecherche und eine Kontaktauf-
nahme mit der Studienautorin der internationalen
Registerstudie fiur IRCPSS Prof.in Dr.in Valerie
McLin. Sein Fall wurde im Rahmen einer Online-
Fallkonferenz besprochen.Von den internationalen
Experten wurde ein interventioneller Shuntver-
schluss empfohlen. Der Patient wurde daraufhin im
padiatrisch-hepatologischen Zentrum Innsbruck
vorgestellt, ein interventioneller Shuntverschluss
konnte jedoch nicht angeboten werden. Es erfolgte
eine Kontaktaufnahme mit der Univ.-Klinik Tubin-
gen, welche Erfahrungen mit der Erkrankung vor-
weisen konnte und uns eine Versorgung des Patien-
ten anbot. Der Patient ist Uber die &sterreichische
Krankenkasse versichert und ein Kostenvoran-
schlag wurde von der OGK akzeptiert. Allerdings
wurden von der Kasse nur Kosten fir DRG-
Fallpauschale, Pflege und gesetzliche Zuschldge
Ubernommen. Die von allen Ausléandern verlangten
Kosten fir Verwaltungsaufwand, Chefarzthono-
rare, Behandlungskostenreserve nicht. Diese belie-
fen sich auf 9.050 €. Die Kosten wurden von den
Eltern selbst bezahlt.

Patient L. M. (Sdugling)

Bei L. M. wurde im Sauglingsalter bei einem fieber-
haften Infekt eine vergrofierte Milz diagnostiziert,
wobei eine CMV Infektion als Ursache vermutet
wurde. Im Alter von neun Monaten erfolgte bei
schwallartig blutigem Erbrechen eine Vorstellung
an der Univ. Klinik fir Kinderchirurgie. Im Rahmen
einer Notfallsgastroskopie zeigten sich im Osopha-
gus multiple Kollateralen in Form von ausgeprag-
ten Varizen. Eine Sonographie des Abdomens
ergab den Verdacht auf Vorliegen einer Pfort-
aderthrombose des Sduglingsalters, welche in ei-
ner CT-Angiographie bestatigt wurde. Im weiteren
Verlauf folgte ein Iangerer Aufenthalt auf der Inten-
sivstation der Kinderchirurgie, welcher sich auf-
grund einer Pneumonie kompliziert darstellte.

Nach Stabilisierung der Patientin empfahl sich the-
rapeutisch die Durchfihrung eines Meso-Rex-
Shunts um eine bestmdgliche weitere Entwicklung
des Patienten zu gewabhrleisten. Mit Hilfe dieser
Operation ist es moglich, die Durchblutung der Le-
ber mittels Pfortaderblut wiederherzustellen und
somit eine anndhrend physiologische Situation zu
schaffen. Dies wirkt sich gunstig auf die zerebrale
Entwicklung aus und vermeidet eine hepatische

Enzephalopathie. Langfristig konnen Spatfolgen
anderer Shunt-OPs, wie ein erhohtes Karzinomri-
siko, reduziert werden.

Die Patientin wurde mit den Kollegen des padiat-
risch-hepatologischen Zentrums Innsbruck bespro-
chen, wobei ein Meso-Rex-Shunt nicht angeboten
werden konnte. Da diese Operation in Osterreich
bei Kindern nicht angeboten wird, erfolgte eine
Kontaktaufnahme mit der Univ.-Klinik Tubingen.
Die Patientin ist Uber die 6sterreichische Kranken-
kasse BVA versichert und ein Kostenvoranschlag
wurde akzeptiert. Die Kosten wurden von den El-
tern vorgestreckt, um keine Verzégerung der not-
wendigen Operation zu erleiden. Diese beliefen
sich bei 2 Interventionen insgesamt auf 58.900¢.
Nachtraglich wurden den Eltern die gesamten in
Tubingen aufgelaufenen Kosten von der BVA refun-
diert.

Osterreichs Regeln Gber die Cross Border
Finanzierung von Behandlungskosten

Eigentlich sollten fr in Osterreich Krankenversi-
cherte die Kosten fir im Ausland erbrachte Ge-
sundheitsdienstleistungen durch die Kassen direkt
Ubernommen bzw. refundiert werden, wenn der
Versicherte im Inland einen entsprechenden
Rechtsanspruch hat. Die Hohe der Kostenerstat-
tung orientiert sich dabei an jenem Betrag, der fir
eine vergleichbare Behandlung in Osterreich ange-
fallen ware, und umfasst maximal die tatsachlich
entstandenen Kosten. Details zu den teils verwir-
renden Vorschriften finden sich auf der HP des Ge-
sundheitsministeriums [17].

Zu beachten ist, dass zur Kostenerstattung fur Be-
handlungen im Ausland im Spitalsbereich und fir
bestimmte Behandlungen im niedergelassenen
Bereich eine Vorabgenehmigung beim sterreichi-
schen Krankenversicherungstrager eingeholt wer-
den muss und dass unter bestimmten Umstanden
die Kosten in bar beim auslandischen Gesund-
heitsdienstleister vom Versicherten vorgestreckt
werden missen.

Kommentar:

Bei 2 der von uns vorgestellten Patienten wurden
zwar die auslandischen Spitalskosten, nicht aber
die Operationskosten durch die Krankenversiche-
rung genehmigt. Das heif3t die Eltern mussten fur
diese Kosten in Hohe von mehr als 20.000 bzw.
rund 10.000 Euro selbst aufkommen. Die Verwei-
gerung der Kostenibernahme wurde anscheinend
damit begrindet, dass die Patienten an der


https://www.gesundheit.gv.at/service/kontaktstelle-patientenmobilitaet/patientenrechte/faq-behandlung-eu-ausland.html
https://www.gesundheit.gv.at/service/kontaktstelle-patientenmobilitaet/versicherungsmitgliedstaat/vorabgenehmigung.html

auslandischen Klinik auf Sonderklasse gelegen
sind. Der auslandische Dienstleister hat aber selbst
auf wiederholte Rickfrage keine andere Operation
angeboten.

Beim 3. Patienten wurden erfreulicherweise die
Gesamtkosten von fast 60.000 Euro durch die zu-
standige Krankenkasse Ubernommen, aber die El-
tern mussten die Summen beim auslandischen
Dienstleister vorerst vorstrecken, um eine rasche
Operation lhres Kindes zu erreichen.

Es sollte allen Beteiligten klar sein, dass die Mehr-
heit 6sterreichischen Familien etliche 10.000 Euro
nicht aus der Portokasse bezahlen oder vorstre-
cken kann. Hier ware ein menschenfreundlicheres
Management oder bessere gesetzliche Regelun-
gen notig. (JD & FW)

Weitere Informationen:
= Kontaktstelle Patientenmobilitat [17]

Stellungnahme der Osterreichischen Ge-
bietskrankenkasse (OGK).

In Ihrer Anfrage geht es um Falle, in denen Versi-
cherte der OGK geplante Behandlungen im Univer-
sitatsklinikum Tubingen in Deutschland bei Chef-
arztinnen und Cheférzten in Anspruch genommen
haben.

Diesbeziglich wurden vom deutschen Krankenver-
sicherungstrager nur die Kosten der allgemeinen
Gebuhrenklasse Ubernommen und in der Folge
Uber das PD S2 mit der OGK verrechnet.

Nicht Ubernommen und daher von den Versicher-
ten selbst zu zahlen waren die Kosten der Sonder-
klasse (Verwaltungsaufwand, Chefarzthonorar und
Behandlungskostenreserve).

Gerne erlautern wir hnen dazu den rechtlichen Hin-
tergrund:

Hat eine Versicherte bzw. ein Versicherter seitens
der OGK die Vorabgenehmigung betreffend eine
geplante Behandlung im Ausland erhalten, erhalt
diese bzw. dieser Sachleistungen, die vom Trager
des Aufenthaltsorts nach den fir ihn geltenden
Rechtsvorschriften fir Rechnung der OGK erbracht
werden, als ob er/sie nach diesen Rechtsvorschrif-
ten versichert ware (Artikel 20 Absatz 2 der Verord-
nung (EG) Nr. 883/2004).

Sind im Behandlungsstaat Kostenbeitrdge (zum
Beispiel Selbstbehalte) vorgesehen, missen diese

somit von der Versicherten bzw. vom Versicherten
selbst vor Ort bezahlt werden. Eine nachtragliche
Erstattung dieser Kosten durch die OGK ist nicht
moglich.

Waren somit Sonderklassezuschldge von jeder
deutschen Versicherten bzw. von jedem deutschen
Versicherten selbst zu tragen, so kdnnen diese nicht
auf Basis des PD S2 mit der OGK verrechnet wer-
den, sondern sind von der osterreichischen Versi-
cherten bzw. von dem 0&sterreichischen Versicher-
ten selbst zu bezahlen.

Die uns bekannte Problematik liegt darin, dass das
Universitatsklinikum Tubingen als deutsche Ver-
tragskrankenanstalt zwar grundsatzlich PD S2 ak-
zeptiert und auf deren Basis auch grundsatzlich ver-
rechnet, dsterreichische Gastpatientinnen bzw. 6s-
terreichische Gastpatienten aber —wie der Eindruck
entstand — aufgrund des grof3en Andrangs regel-
mafig auf Wartelisten setzt.

Eine zeitnahe (bevorzugte) Inanspruchnahme der
jeweiligen geplanten Behandlung wird als Privatpa-
tientin bzw. Privatpatient einer Chefarztin bzw. ei-
nes Chefarztes gewahrt.

Dies fihrt wiederum zu den oben angefihrten pri-
vaten, nicht erstattungsfahigen, Zusatzkosten fir
die Osterreichischen Patientinnen und Osterreichi-
schen Patientinnen.

Nach Abkldrung mit dem Fachbereich Medizini-
scher Dienst besteht medizinisch nicht die Notwen-
digkeit, dass nur der Primar in TUbingen die Opera-
tion durchfihren kann.

Weiters handelt es sich (It. Rickfrage in Deutsch-
land) bei dieser Behandlung in Deutschland um
eine Regelleistung, die in fast allen Kliniken, die
eine Dialysestation haben, durchgefihrt wird. Wel-
che Hauser sich darauf spezialisiert haben ist uns
nicht bekannt.

Es tut uns leid, dass wir in diesem Fall zu keiner Lo-
sung im Sinne der Patienten beitragen kdnnen

Franz Lang, Buro des Generaldirektors der OGK,
Leitung Stabstelle zentrales Beschwerdemanage-
ment
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Stellungnahme von Seiten medizinisch-
hepatologischer Experten.

1. Wie oben ausgefihrt lag bei den 3 beschriebe-
nen Kindern eine Pfortaderfehlbildung vor, der
moglichst rasch durch eine Meso-Rex-Shunt
OP zu begegnen war (Fig b). Dies ist bei Kin-
dern ein sehr seltener, hochstkomplexer Ein-
griff, der nur von wenigen Spezialisten be-
herrscht wird [18]. Insofern sind Vorschlage, die
Operation von Unerfahrenen durchfihren zu
lassen oder diese Kinder auf Wartelisten zu set-
zen, kontraproduktiv. Die schweren Schaden
durch Operationsverzogerungen werden im
ersten Fall augenscheinlich.

2. Tubingen war nur bereit, diese Operationen zu
Ubernehmen, wenn die Kinder als Privatpatien-
ten aufgenommen wirden. Mehrere andere
Kliniken waren dazu auch nicht bereit.

3.  Weiters ist die Auskunft, es handle sich ,in
Deutschland um eine Regelleistung, die in fast
allen Kliniken, die eine Dialysestation haben,
durchgefuhrt wird" unrichtig. Niemals wirde
eine Klinik, die eine Dialyse betreibt, eine der-
artige Lebergefadl3operation anbieten. An-
scheinend wurde hier der einfache Dialyse-
shunt (Cimino-Shunt) bei Nierenerkrankungen
(Fig a) mit dem hochkomplexen Meso-Rex-
Shunt fur LebergefaRerkrankungen (Fig b) ver-
wechselt.

4. Esist schwer nachzuvollziehen, warum fir die
exakt gleiche Behandlung am gleichen Spital
von der BVA alle Kosten getragen werden und
von der OGK die Patienten mit tausenden von
Euro im Regen stehen gelassen werden.

Fig. a: Cimino-Shunt (Dialyse Shunt) [19]

Univ. Prof. Dr. Johann Deutsch, Graz
Priv. Doz. Dr. Benno Kohlmaier, Graz

Weitere Informationen:
= Die Meso-Rex-Shunt Operation [18]
= Cimino Shunt [19]

(a) meso-Rex shunt

= Meso-Rex-Shunt [20] Fig. b: Meso Rex-Shunt [20]
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Seltene

Short News

= Bewertungsboard [21]

Seit kurzem ist die Mitgliederliste unseres
Bewertungsboards fir ausgewahlte, hoch-
preisige und spezialisierte Arzneimittel ver-
fugbar.

» > » b b P Save the Date < < 4 4 «

12.11.2024
= 16. Rare Disease Dialog [22]

Status Quo Bewertungsboard: Rascher und
gerechter Therapiezugang, was braucht es?
Urania (hybrid), 16:00 — 18:00

4.5.4.2025
= 1. DACH-Kongress fir

Seltene Erkrankungen [23]
Vom Forum Seltene Krankheiten in enger
Zusammenarbeit mit der Deutschen Gesell-
schaft fur Humangenetik (GfH) und ge-
meinsam mit den Osterreichischen und
Schweizer Gesellschaften fir Humangene-
tik bzw. medizinische Genetik (OGH,
SGMG), den Zentren fur Seltene Erkran-
kungen in Deutschland sowie den Betroffe-
nenverbanden in Deutschland, Osterreich
und der Schweiz (ACHSE, Pro Rare Austria,
ProRaris).
Congress Innsbruck.

» > p b b p Save the Date < < 4 4 «
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Privat zu leistende Gesundheitsausgaben
bringen immer mehr Familien in finanzielle Noéte.

Méglich gemacht durch Sponsoren mit Herz:

POLITISCHE

PUSPOK mwmszmz dentsu Vooxs A, I3

https://besserbehandelt.at/ [25]
Unter obiger Adresse und mit einer Plakataktion macht auf Initiative der Politischen Kindermedizin eine breite
Plattform auf Versorgungsmangel in der kindermedizinischen Versorgung aufmerksam.
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Editorial

Um nicht Apfel mit Birnen zu vergleichen, missen
Apfel und Birnen vorher genau beschrieben und ge-
labelt werden.

Genau das macht das ICD-System fir die Medizin:
es beschreibt Krankheiten und gibt ihnen einen
Code. Funktioniert seit Jahren wunderbar bei hau-
figen Erkrankungen, aber versagt meist bei SE aufgrund der geringen Zahl, der Komplexitat
und der Variabilitat dieser Erkrankungen. Genau hier ist Orphanet mit den ORPHA-Codes
eingesprungen. Die gesamte zivilisierte Welt arbeitet an dem Problem. An ihrer L6sung han-
gen potenzielle Aussagen zur Haufigkeit, Therapieerfahrung, Therapieeffizienz, Outcome-
Vergleiche etc. Osterreich beteiligt sich gerade mit einer Pilotstudie daran. Es geht step by
step. Von unserem Zutun hangt die Grof3e des Schrittes ab.

Eigentlich hatten wir gedacht, die Kostenibernahme von lebensnotwendigen Operationen
im Ausland sei geklart. Die Realitat lehrt uns anderes: 3 Sauglinge/Kinder bekommen im Aus-
land entsprechende Operationen, weil sie aufgrund von Mangel an Therapieerfahrung im In-
land nicht angeboten werden. An und fur sich sehr positiv, die verantwortlichen Chirurgen
begehen keine Einlassungsfahrlassigkeit aus falschem Ehrgeiz, sondern empfehlen die Ope-
ration an einer auslandischen Klinik. Eine zustandige Krankenkasse Ubernimmt nur einen Teil
der Kosten. Die Eltern bleiben auf zigtausenden Euro sitzen. Eine andere zustandige Kran-
kenkasse refundiert die Kosten wenigstens nachtraglich, die Eltern sind allerdings gezwun-
gen, einen hohen Geldbetrag rasch flissig zu machen, um die Gesundheit ihres Kindes recht-
zeitig wiederherzustellen. Wer kann schon aus der Portokasse zehntausende Euro hinlegen?
Wir hoffen, die Eltern werden entschadigt, kommen mit dem Schrecken davon und das
Ganze wiederholt sich nicht

Franz Waldhauser Hans Deutsch Johann Hochreiter
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Detaillierte Adressen der Links:

[1] Video: Was ist die Alpha-ID-SE?
https://youtu.be/HBUwqFjFbtw?si=VLi8x3fJaRKA8trP

[2]1CD Coding for rare diseases
https://en.wikipedia.org/wiki/ICD_coding for_rare diseases

[3]1ICD-10 Code E74.0: Glykogenspeicherkrankheiten
https://www.dimdi.de/static/de/klassifikationen/icd/icd-10-who/kode-suche/htmlamtl/index.htm?ge70.htm

[4] ORPHAcodes for rare diseases
https://thl.fi/en/research-and-development/research-and-projects/national-coordination-of-rare-diseases/orphacodes-for-
rare-diseases

[5] Das Alpha-ID-SE System
https://www.bfarm.de/DE/Kodiersysteme/Terminologien/Alpha-ID-SE/ node.html

[6] Video: Rare Diseases Insights: ORPHA Codes
https://youtu.be/eVimWeUVxFc?si=HDeQtfxx-HxvsgjN

[7] Nationaler Aktionsplan fir seltene Erkrankungen NAP.se (BMASGK, 2015, Ausgabe 2019)
https://www.sozialministerium.at/dam/jcr:e8ce1ao3-340f-4dga-bedo-e18beesazfa8/190228 NAP-Seltene-

Erkrankungen.pdf

[8] www.orpha.net
https://www.orpha.net

[9]1 ORPHAcodes use for the coding of rare diseases:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10476382/

[10] EU Action on Rare Diseases, Factsheet
https://health.ec.europa.eu/document/download/do6e5933-5d8f-4158-gb13-dsdcafs9as b4 en?filename=ncd 2024 ra-
rediseases_factsheet_en.pdf&prefLang=de

[11] RIS - Dokumentation im Gesundheitswesen - Bundesrecht konsolidiert, Fassung vom 11.06.2024
https://www.ris.bka.gv.at/GeltendeFassung.wxe?Abfrage=Bundesnormen&Gesetzesnummer=10011011

[12] SE in den Daten sichtbar machen- Kodierung
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC9636302

[13] Kodierung von SE (deutsches BMG)
https://www.bundesgesundheitsministerium.de/themen/praevention/gesundheitsgefahren/seltene-erkrankungen/kodie-
rung-von-seltenen-erkrankungen

[14]1CD-10 BMSGPK 2024 — Systematisches Verzeichnis, BMSGPK, 2024
https://www.sozialministerium.at/dam/sozialministeriumat/Anlagen/Themen/Gesundheit/Krankenanstalten/LKF-Modell-
2024/Kataloge-2024/ICD-10-BMSGPK-2024----SYSTEMATISCHES-VERZEICHNIS.pdf

[15] Designierte Expertisezentren
https://www.sozialministerium.at/Themen/Gesundheit/Seltene-Krankheiten/Expertisezentren-f%C3%BCr-seltene-Erkran-

kungen.html

[16] ILD Zentren Osterreich (OGP)
https://www.ogp.at/services/pneumologische-abteilungen-in-oesterreich/ild-spezialambulanzen/

[17] Kontaktstelle Patientenmobilitat
https://www.gesundheit.gv.at/service/kontaktstelle-patientenmobilitaet/patientenrechte/fag-behandlung-eu-aus-
land.html

[18] Die Meso-Rex-Shunt Operation
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S2213576620302475
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