Tragende Grinde zum Beschluss
des Gemeinsamen Bundesausschusses

zur Weiterentwicklung der Kataloginhalte gemafl Anlage 2 Nr. 11
der Richtlinie ,Ambulante Behandlung im Krankenhaus nach
§ 116b SGB V*

Diagnostik und Versorgung von Patienten mit Marfan-Syndrom

Gemal 8§ 116b Abs. 4 SGB V erganzt der Gemeinsame Bundesausschuss (G-BA) den Kata-
log nach 8 116b Abs. 3 SGB V um weitere seltene Erkrankungen und Erkrankungen mit be-
sonderen Krankheitsverlaufen sowie um hochspezialisierte Leistungen und regelt die sachli-
chen und personellen Anforderungen an die ambulante Leistungserbringung des Kranken-
hauses und ggf. ein Uberweisungserfordernis.

In seiner Richtlinie ,Ambulante Behandlung im Krankenhaus nach § 116b SGB V“ vom
18.10.2005 hat der G-BA die Erganzung der Kataloginhalte, die Konkretisierung, die Uber-
prifung und die Weiterentwicklung des Kataloges nach der Verfahrensordnung des G-BA
geregelt.

Mit Schreiben vom 07.07.2005 (Eingang 11.07.2005) wandte sich der Marfan Hilfe (Deutsch-
land) e. V. an den G-BA und bat darum, den gesetzlichen Katalog um die seltene Erkran-
kung Marfan-Syndrom zu erweitern.

Die Einleitung des Prufverfahrens auf Weiterentwicklung der Kataloginhalte geméanR § 24 der
Verfahrensordnung des Gemeinsamen Bundesausschusses erfolgte auf Grundlage eines
Initiativbeschlusses des Beschlussgremiums vom 18.10.2005.

Zur Prufung auf Aufnahme in den Katalog, zur Konkretisierung des Behandlungsauftrags und
der séachlichen sowie personellen Anforderungen gemafR Richtlinie ,Ambulante Behandlung
im Krankenhaus nach § 116b SGB V* wurden vom zustandigen Unterausschuss bzw. der
durch ihn eingesetzten Arbeitsgruppe Experten gehdrt sowie eine orientierende Leitlinienre-
cherche durchgefihrt.

Das Marfan-Syndrom (ICD Q 87.4) ist eine autosomal-dominant vererbte Erkrankung des
Bindegewebes, der in den meisten Fallen urséchlich eine Mutation im Fibrillin-1 Gen zugrun-
de liegt. Die Pravalenz dieser multiple Organsysteme betreffenden Erkrankung (kardiovasku-
lares System, Skelett, Augen, Lunge) liegt bei etwa einer von zehntausend Personen. Die
Lebenserwartung der Betroffenen wird in erster Hinsicht bestimmt durch pathologische Ver-
anderungen der Aorta, die mit der Gefahr einer Aortendissektion oder einer Aortenruptur
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einhergehen. Durch eine fachlibergreifende Behandlung betroffener Patienten in spezialisier-
ten Zentren kdnnen schwerwiegende Komplikationen verhindert oder zumindest deutlich
verzdgert werden, so dass neben einer annahernd normalen Lebenserwartung trotz unheil-
barer Erkrankung auch eine akzeptable Lebensqualitat erreicht werden kann.

Mit einer Pravalenz von unter funf von zehntausend Personen erflllt das Marfan-Syndrom
gemaf Abschnitt D 8 27 Absatz 2 der Verfahrensordnung das Kriterium einer seltenen Er-
krankung als Bedingung fur die Aufnahme als Kataloginhalt.

Da in den letzten Jahren verwandte, durch genetische Mutationen bedingte Erkrankungen
entdeckt wurden, die ebenfalls mit einer schwerwiegenden gesundheitlichen Gefahrdung
aufgrund von Aortendissektionen oder -rupturen einhergehen kénnen, und es sich um selte-
ne Erkrankungen i.S. von § 27 Absatz 2 der Verfahrensordnung handelt (z.B. Loeys-Dietz-
Syndrom), werden diese neben dem klassischen Marfan-Syndrom (ICD Q87.4) im Rahmen
dieser Richtlinie miterfasst.

Die in Anlage 2 niedergelegte Konkretisierung der diagnostischen und therapeutischen Pro-
zeduren sowie der sachlichen und personellen Anforderungen basieren auf den Ergebnissen
der Expertenanhdrungen sowie der Leitlinienrecherche. Sie fokussieren insbesondere auf
die zur qualitativ hochwertigen Behandlung der Patienten notwendigen kardiologischen, kar-
diochirurgischen und orthopadischen Kernkompetenzen, die in einem interdisziplindren Be-
handlungsteam an einem Zentrum vorhanden sein mussen. Die gelisteten Leistungen sind
Bestandteil der ambulanten vertragsarztlichen Versorgung, so dass der Nutzen und die me-
dizinische Notwendigkeit gemafR § 28 der Verfahrensordnung als hinreichend belegt gelten.
Um die erforderliche Expertise in der komplexen Behandlung des Krankheitshildes zu ge-
wabhrleisten, ist eine Mindestanzahl von 50 behandelten Patienten pro Jahr erforderlich.



