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1. Rechtsgrundlage

Der Gemeinsame Bundesausschuss (G-BA) beschliet die zur Sicherung der arztlichen
Versorgung erforderlichen Richtlinien Gber die Gewahr fir eine ausreichende, zweckmalige
und wirtschaftliche Versorgung der gesetzlich Versicherten.

Gemall § 26 des Flinften Buches Sozialgesetzbuch (SGB V) haben Kinder bis zur Vollendung
des 18. Lebensjahres Anspruch auf Untersuchungen zur Frilherkennung von Krankheiten, die
ihre korperliche, geistige oder psychosoziale Entwicklung in nicht geringfligigem Malie
gefahrden. Ndheres zu den Untersuchungen ist entsprechend den gesetzlichen Prif- und
Regelungsauftragen gemald § 26 Absatz 2 i.V.m. § 25 Absatz 3 und § 92 Absatz 1 Satz 2
Nummer 3 SGB V in der Richtlinie des G-BA Uber die Friherkennung von Krankheiten bei
Kindern (Kinder-Richtlinie [Kinder-RL]) geregelt.

Der G-BA soll gemaR 1. Kapitel § 7 Absatz 4 Verfahrensordnung (VerfQO) tGberprifen, welche
Auswirkungen seine Entscheidungen haben und begriindeten Hinweisen nachgehen, dass sie
nicht mehr mit dem allgemein anerkannten Stand der medizinischen Erkenntnisse
Ubereinstimmen.

2. Eckpunkte der Entscheidung

Der G-BA hat mit Schreiben vom 7. Januar 2022, eingegangen am 11. Januar 2022 einen
Hinweis zur Notwendigkeit der Versorgungsverbesserung von Kindern mit einer
Gallengangatresie (GGA) erhalten. Darin wird in Deutschland eine Versorgungslicke in der
flachendeckenden Friiherkennung der GGA bei Neugeborenen adressiert. Insbesondere wird
darauf hingewiesen, dass unter Anwendung der Stuhlfarbkarte im Krankenhaus und in den
Arztpraxen in dem aktuell vorgegebenen Zeitraum zur Diagnose und Therapieeinleitung die
FriherkennungsmaRBnahme nicht optimal umgesetzt werde. Im Ergebnis zeige sich eine hohe
Fehlerquote in der Durchfihrung, wodurch das Ziel, Kinder mit einer GGA frihzeitig zu
erkennen, haufig verfehlt werde. Der Beschluss dient der Anpassung der MaRBnahmen zur
Friherkennung der GGA gemal} Kinder-RL, indem dem Untersuchungsheft fiir Kinder eine
Stuhlfarbkarte beigefiigt und den Eltern empfohlen wird, damit die Stuhlfarbe ihres Kindes zu
beobachten, um potentielle Lebererkrankungen schnell zu erkennen und zu therapieren.

Zur Uberpriifung der Fritherkennung der GGA gemilR Kinder-RL wurden die Stellungnahme
der Abt. FBMed der Geschiftsstelle, die Erkenntnisse aus der Expertenanhérung sowie die
Stellungnahmen, die vor der abschlieRenden Entscheidung des G-BA eingeholt wurden
berlicksichtigt.

2.1 Medizinischer Hintergrund?

Die GGA (ICD-10 Q44.2) ist eine seltene Erkrankung, die vornehmlich im Neugeborenenalter
auftritt und durch einen Verschluss der Gallengange gekennzeichnet ist. Sie ist die haufigste
ursachliche Erkrankung bei einer neonatalen Cholestase (Gallenstauung). Zudem ist die GGA
die haufigste Ursache fir leberbedingte Todesfdlle und der haufigsten Indikation fir
Lebertransplantationen in der padiatrischen Population.

Klinisch manifestiert sich die GGA in den ersten Lebenswochen mit einem persistierenden
Ikterus (lkterus prolongatus; lkterus tber 14 Tage) und mit entfarbten (acholischen), blassen

1 Anlage 2a: Stellungnahme (Abt. FBMed); Uberblick: Fritherkennung der Gallengangatresie mittels
Stuhlfarbkarte; Stand: 09.08.2022
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Stihlen, verbunden mit dem biochemischen Kennzeichen einer konjugierten (direkten)
Hyperbilirubindmie im Serum. Unbehandelt fiihrt die GGA zu Zirrhose mit portaler
Hypertension und einem Leberversagen, so dass die betroffenen Kinder innerhalb des zweiten
oder dritten Lebensjahres versterben.

Die Behandlung der GGA erfolgt i. d. R. operativ sequentiell. Als erste operative MalRnahme
wird eine Hepato-Portoenterostomie (HPE) nach Kasai (KPE) durchgefihrt. Als optimaler
Zeitpunkt fir eine KPE wird der Zeitraum vom 45. bis zum 60. Lebenstag angesehen. Bei
Fortschreiten der Cholestase und/ oder dem Auftreten von Leberzirrhose bleibt als einzige
Therapieoption nur noch eine Lebertransplantation. Eine medikamentdse Behandlung der
GGA gibt es nicht.

Ein Nachlassen des lkterus und eine Normalisierung des Serum Bilirubins im Verlauf von sechs
Monaten nach der KPE gelten als Kennzeichen einer erfolgreichen Operation. Dies kann die
Notwendigkeit einer Lebertransplantation zeitlich hinaus zégern und so ein langeres
Uberleben mit nativer Leber ermdglichen.

Es werden klinische Phanotypen der GGA unterschieden: die isolierte (Synonym fiir erworben
oder perinatal) und die syndromale (Synonym fir angeboren oder kongenital) GGA mit
anderen Fehlbildungen, die GGA vom zystischen Typ sowie die GGA in Verbindung mit dem
Zytomegalievirus. In den westlichen Landern sind bis zu 20 % der GGA Falle syndromal. Des
Weiteren erfolgt eine Klassifikation der GGA in Abhdngigkeit von der Lokalisation der
Obstruktion in drei verschiedene Kategorien. Mit Gber 90 % ist der Typ Il (Verschluss auf
Ebene der Porta hepatis), die am haufigsten auftretende Form. Typ | (Verschluss gemeinsamer
Gallengang) liegt in etwa bei 5 % der GGA Falle vor und Typ Il (Verschluss des Lebergangs) liegt
bei etwa 2 % der Betroffenen vor.

Die Atiologie der GGA ist noch nicht geklart. Als mogliche Ausléser fiir die Entstehung einer
GGA werden u. a. genetische Ursachen, diverse Umweltfaktoren und eine UberschieBende
Immunreaktion aufgrund einer Virusinfektion der Mutter diskutiert.

Die Inzidenz liegt in Europa, Kanada und Gebieten der USA liegt bei ungefahr 1:20.000.

2.2 Aktuelle Regelungen zur Fritherkennung der Gallengangatresie gemal der Kinder-
Richtlinie

Mit Beschluss des G-BA vom 18. Juni 2015 wurde die anamnestische Frage nach der Stuhlfarbe
des Neugeborenen mittels Stuhlfarbtafel im § 4 Absatz 2, § 5 Absatz 2 und § 6 Absatz 2 der
Kinder-RL aufgenommen. Diese FritherkennungsmafRnahme wurde fiir das Erkennen eines
pathologischen lkterus (z. B. GGA) und damit zur Vorverlegung des Diagnosezeitpunktes
eingefihrt.

Diese Friitherkennungsmafinahme wird bei der Vorstellung der Kinder in der U2, U3 und U4
durch die Arztin oder den Arzt durchgefiihrt. In den Elterninformationen zur U2 und U3 findet
sich jeweils ein Hinweis, dass das Erkennen einer behandlungsbedirftigen Gelbsucht
Bestandteil der Untersuchung ist.



2.3 Stellungnahme der Abteilung Fachberatung Medizin?

2.3.1 Fragestellungen fiir die Abteilung Fachberatung Medizin

Mit der fokussierten, systematischen Recherche sollten folgende Fragen beantwortet werden:

e Welche Liander screenen auf GGA und wie wird das Screening durchgefiihrt (z. B.
Verfahren, Zeitpunkt)?

Insbesondere sollen mit der Auswertung der Literatur weiterfiihrende Fragen beantwortet
werden:

e Welche MaRBnahmen werden zur Abklarung eines auffalligen Screenings empfohlen?
e Kann durch diese ScreeningmaBnahme der Diagnosezeitpunkt vorverlegt werden?

e Konnen durch eine friihe Therapie primare Lebertransplantationen vermieden und das
Uberleben der Betroffenen mit eigener Leber verlangert werden?

2.3.2 Ergebnisse der Literaturrecherche

Fiir Deutschland wurden die folgenden Fallzahlen ermittelt. Im Zeitraum von 2010 bis 2020
traten in der Altersgruppe ,unter 1 Jahr’ die meisten Falle von GGA auf. Im Jahr 2015 waren
75 von 104 Fallen unter 1 Jahr alt.

Im Jahr 2020 wurde die héchste Anzahl an Kindern mit GGA (< 1 Jahr) mit 135 Fallen erfasst.
Von ihnen wurden 50 Kinder einer KPE unterzogen. Bei 25 Kindern mit GGA wurde eine
Lebertransplantationen im Alter unter einem Jahr durchgefihrt. Von 6 Sterbefdllen an GGA
traten 3 Falle in der Altersstufe von ,28 Tagen bis unter einem Jahr* auf.

Welche Linder screenen auf GGA und wie wird das Screening durchgefiihrt (z. B. Verfahren,

Zeitpunkt)?

Die Stuhlfarbkarte (SCC) zum Screening auf GGA wird derzeit landesweit in Taiwan, der
Schweiz und Mexiko genutzt. Regional wird die SCC in Japan, Kanada und China eingesetzt.
Pilotstudien wurden in Agypten und in Deutschland (2017, Niedersachsen) durchgefiihrt. Die
SCC wird haufig nach der Geburt durch das Klinikpersonal an die Eltern ibergeben. Nach
Aufklarung werden die Eltern aufgefordert, die Stuhlfarbe mittels der SCC im ersten
Lebensmonat zu prifen. Eine Auswertung erfolgt in den meisten Lindern bei den
Gesundheitsuntersuchungen der Neugeborenen in den Arztpraxen.

In Taiwan, Mexiko und China (Shenzhen) wird eine SCC mit 6 Abbildungen (3 acholische und 3
normale Stuhlfarben) verwendet.

In der Schweiz, Japan, China (Beijing) und Deutschland kommt eine SCC mit 7 Abbildungen (3
acholische und 4 normale Stuhlfarben) zum Einsatz.

In Kanada wird eine SCC mit 9 Abbildungen (6 acholische und 3 normale Stuhlfarben) genutzt.

Die SCC ist Bestandteil in einem Aquivalent des Untersuchungshefts fiir Kinder in Japan,
Taiwan, China (Shenzhen), Mexiko sowie in der Schweiz.

2 Siehe FufRnote 1
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In Kanada und China (Beijing) wird derzeit die SCC direkt an die Eltern ausgehandigt. In
Deutschland erfolgt der Farbabgleich in der Arztpraxis.

Welche MalRhahmen werden zur Abklarung eines auffélligen Screenings empfohlen?

Fiir Deutschland wird das Vorgehen zur Erkennung und differentialdiagnostischen Abklarung
einer neonatalen Cholestase in der S2k Leitlinie der Arbeitsgemeinschaft der
Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften (AWMF Nr. 068-015) ,Cholestase im
Neugeborenenalter’ dargestellt. Der Fokus der Leitlinie liegt auf der friihzeitigen Erkennung
und differentialdiagnostischen Abklarung einer neonatalen Cholestase. Eine der haufigsten
Erkrankungen, die eine neonatale Cholestase verursachen, ist die GGA. In westlichen
Industrienationen liegt ihr Anteil bei etwa 20 bis 41 %.

Als ein initialer Laborparameter wird bei einem lkterus prolongatus oder klinischem Verdacht
auf eine neonatale Cholestase eine Differenzierung des Bilirubins empfohlen. Findet sich im
Rahmen der Bilirubindifferenzierung eine direkte Hyperbilirubindmie, muss diese zligig weiter
abgeklart werden, da sich (akut) lebensbedrohliche Erkrankungen als neonatale Cholestase
prasentieren konnen. Es sollen Gastroenterologen fiir Kinder und Jugendliche eingebunden
werden.

Bei neonataler Cholestase soll eine Sonographie der Leber und der Gallenwege beim
nlchternen Patienten friihzeitig erfolgen, um anatomische und/oder vaskuldre Ursachen zu
erkennen.

Bei Verdacht auf GGA sollen Patientinnen und Patienten frihzeitig fir die Durchfiihrung einer
KPE anhand einer intraoperativen visuellen Darstellung der Gallengdnge mittels
Cholangiographie evaluiert werden und bei Bestatigung soll eine offene KPE erfolgen. Fir
diese diagnostischen und therapeutischen Eingriffe sollen die Patientinnen und Patienten in
einem Leberzentrum fir Kinder und Jugendliche vorgestellt werden, in dem die
kinderchirurgische Durchfiihrung einer KPE und die Durchfiihrung einer Lebertransplantation
(auch im Sduglingsalter) regelhaft erfolgt.

Kann durch das Screening mit der Stuhlfarbkarte der Diagnosezeitpunkt vorverlegt werden?

In Japan (Tochigi) lag das mittlere Alter im Zeitraum vor Einfihrung des Screenings fiir die
Durchfiihrung der KPE bei 70,3 Tagen (603 Kinder mit KPE). Im Vergleich dazu lag das mittlere
Alter nach Einfihrung des Screenings fiir die Durchfiihrung der KPE bei 59,7 + 19,4 Tagen (34
Kinder mit KPE). In Japan konnte kein signifikanter Unterschied in Hinblick auf das Alter fiir die
KPE vor und nach Einfihrung des Screenings mit der SCC festgestellt werden.

In Taiwan lag das mediane Alter der Neugeborenen mit Verdacht auf GGA vor Einfiihrung des
Screenings bei 47 Tagen (296 Kinder mit KPE). Im Vergleich dazu sank das mediane Alter nach
EinfUhrung des Screenings (144 Kinder mit KPE) auf 43 Tage (p=0,028). Das mediane Alter bei
KPE sank von 51 Tagen (vor Einflihrung des Screenings) auf 48 Tage nach Einfiihrung des
Screenings (nicht signifikant: p=0,51). Mit diesen Daten kann eine signifikante Vorverlegung
des Diagnosezeitpunktes gezeigt werden.

In China (Shenzhen) waren die Neugeborenen (57 Kinder) nach Einfiihrung des Screenings bei
der Diagnose bzw. KPE signifikant jlinger (56 + 15 Tage) als die Neugeborenen (34 Kinder) vor
Einfihrung des Screenings (81 + 12 Tage). Nach Einflihrung des Screenings wurden 37 (64,5 %)
von 57 Kindern im Alter bis 60 Tage diagnostiziert. Davor waren es 12 (35,3 %) von 34 Kinder.

Kénnen durch eine frilhe Therapie primare Lebertransplantationen vermieden und das
Uberleben der Betroffenen mit eigener Leber verldngert werden?

Anhand der Auswertung von Registerdaten zeigt sich ein Zusammenhang zwischen dem Alter
bei KPE und dem Endpunkt ,Uberleben mit nativer Leber’ (survival with native liver; SNL).



Mit steigendem Lebensalter bei der Durchfiihrung der KPE nahm die Rate fiir das Uberleben
mit nativer Leber ab.

So zeigen Langzeitdaten von 3 Studien aus Frankreich einen signifikanten Zusammenhang des
Endpunktes SNL und dem Alter bei KPE, der Uber das Langzeit-Follow-up bestehen blieb.
Mittels einer Kaplan-Meier-Analyse wird gezeigt, dass bei den Kindern, die im Alter von unter
31 Tagen eine KPE erhielten, das Uberleben mit nativer Leber zu den Follow-up-Zeitpunkten
5, 10, 15 und 20 Jahren jeweils am hochsten war.

Langzeitdaten einer Studie aus den Niederlanden bestdtigen die Daten aus Frankreich. Fir
Kinder, die im Alter <60 Tage eine KPE erhielten, lag das 4-Jahres SNL bei 56 % [95 % KI: 46-
65] und fir Kinder, die dlter als 60 Tage bei der Operation waren, lag das 4-Jahres SNL bei 32 %
[95 % KI: 25-44] (signifikant: p=0,003).

Daten aus der Schweiz zeigen, dass bei Neugeborenen, die im Alter unter 46 Tagen eine KPE
erhalten hatten, die 4-Jahres Uberlebensrate mit nativer Leber bei 75 % + 15,3 % lag. Kinder,
die im Alter zwischen 46 und 75 Tagen eine KPE erhielten, hatten eine 4-Jahres SNLvon 33,3 %
+10,3 %.

Daten aus Taiwan zeigen, dass bei Neugeborenen, die im Alter bis zu 60 Tagen eine KPE
erhielten, die 3-Jahres Uberlebensrate mit nativer Leber bei 64,9 % lag. Kinder, die im Alter
Uiber 60 Tage eine KPE erhielten, hatten eine 3-Jahres SNL von 46,3 % (OR 2,15 [95 % KI 1,19-
3,86]; p=0,01). Die 5-Jahres Uberlebensrate mit nativer Leber lag bei 55,0 % fiir Neugeborene,
die im Alter bis 60 Tage operiert wurden und bei 32,1 %, wenn die Kinder Gber 60 Tage bei
KPE alt waren (OR 2,58 [95 % KI 1,21-5,50]; p=0,01).

Ein prognostischer Faktor fiir das Uberleben mit nativer Leber stellt das Nachlassen der
Gelbsucht (Jaundice Clearance Rate, JCR) nach KPE dar.

Die Auswertung von Registerdaten aus Japan zeigt bei den Neugeborenen, die im Alter unter
30 Tagen operiert wurden, die mit 71 % hochste JCR. Bei einem Operationsalter von 1 bis 3
Monaten war die JCR etwas geringer. Wurden die Kinder erst im Alter von mehr als 3 Monaten
operiert, so verschlechterte sich die JCR deutlich. Die Registerdatenauswertungen aus
Frankreich, Taiwan und Thailand weisen in die gleiche Richtung.

2.3.3 Bewertung durch den G-BA

Fir ein Screening auf GGA wird international die SCC (Anzahl der Abbildungen variiert von 6,
7 und 9) genutzt. Die SCC ist entweder Bestandteil in einem Aquivalent des
Untersuchungshefts flir Kinder oder wird direkt an die Eltern ausgehandigt bzw. erfolgt der
Farbabgleich in der Arztpraxis.

Anhand der Auswertung von Studiendaten durch die Abt. FBMed kann durch den Einsatz der
SCC fur ein Screening auf GGA eine signifikante Vorverlegung des Diagnosezeitpunktes gezeigt
werden. Mit der Durchfiihrung einer KPE auf der Grundlage einer intraoperativ visuellen
Darstellung der Gallengdnge mittels Cholangiographie, kommt eine etablierte Therapie in
Deutschland zum Einsatz. Anhand der Auswertung wird gezeigt, dass die Durchflihrung einer
KPE unter 60 Lebenstagen eine Verbesserung der Uberlebensrate mit nativer Leber im
Vergleich zu einer KPE >60 Lebenstagen aufweist. Die Ergebnisse der o. g. Stellungnahme
werden als eine Grundlage fiir die Beratungen zu Anderungen der Ausgestaltung der
Friherkennung einer GGA gemaR Kinder-RL herangezogen.



2.4  Expertenanhérung3*

2.4.1 Inhalte der Expertenanhorung

Fir die Einholung weiterer Erkenntnisse wurde eine Expertenanhérung durchgefiihrt. In
Vorbereitung wurde den Experten Fragen insbesondere zu folgenden Aspekten (ibersandt:

e geeignete/ am besten validierte SCC

e Erkenntnisse zum spaten Auftreten eines acholischen Stuhls (late onset)
e Wissensvermittlung an Arztpraxen

e Zeitlichen Angaben zur Diagnose und Durchfiihrung einer KPE

e Typisierung der GGA und Uberlebensrate mit nativer Leber

e KPE-Wiederholung

Nach Einschatzung der Experten lagen derzeit keine Daten aus Vergleichsstudien zu den
unterschiedlichen SCC in derselben Neugeborenenkohorte vor. Einigkeit bestehe darin, dass
die Stuhlfarbkarten aus Japan und Taiwan, die beide jeweils ein 7-stufiges Abbildungsmodell
nutzen, am besten validiert seien.

In der Expertenanhoérung wurde deutlich, dass die Eltern bereits in der Geburtsklinik sowie in
den Vorsorgeuntersuchungen U2 und U3 Uber die Notwendigkeit der Beobachtung der
Stuhlfarbe anhand einer SCC — auch im Verlauf von Tagen und Wochen — aufgeklart werden
sollten. Die Experten sprachen sich dafir aus, die SCC im Untersuchungsheft fiir Kinder mit
dem Ziel abzubilden, das Bewusstsein fiir die Beobachtung der Stuhlfarbe sowohl fiir die Eltern
als auch fir das medizinische Personal deutlich zu starken.

Um das Auftreten von spéaten (late-onset) acholischen Stiihlen zu erkennen raten die Experten
dazu, Giber einen Zeitraum von mindestens 8 Lebenswochen die Stuhlfarbe zu beobachten.
Bei der Mehrzahl der Neugeborenen mit GGA wiirden entfarbte Stihle in den ersten 4
Lebenswochen (early-onset) auftreten. Nach Expertenmeinung hatten die meisten Kinder
zunachst einen normal gefarbten Stuhlgang, der sich sekundar entfarbe. Derzeit seien dies
eher Einzelbeobachtungen, da die Relevanz einer Entfarbung des Neugeborenen-Stuhlgangs
bei der Bevdlkerung nicht bekannt sei.

Nach Darstellung der Experten werde im klinischen Alltag differenziert zwischen der isolierten,
der zystischen und der syndromalen Form der GGA. Fiir Neugeborene mit einer zystischen
Form der GGA, die in der Regel einer Typ | Form entspricht, sei mit einer deutlich besseren
Prognose zu rechnen. Flr die Typ lll Form werde laut Expertenmeinung eine deutlich
schlechtere Prognose gesehen.

Grundsatzlich war die Expertenmeinung, dass nach der Diagnosestellung der GGA umgehend
die KPE erfolgen solle. Die prdaoperative Diagnostik beruhe vor allem auf dem Ausschluss
weiterer Diagnosen. Laut Experten werde die finale Diagnosestellung sowie die Durchfiihrung
der KPE hinsichtlich der Einhaltung von Qualitdtsparametern in padiatrischen Leberzentren
empfohlen.

Es werde von einer Wiederholung der KPE im klinischen Alltag abgesehen. Bei einer
chronischen Verschlechterung der Leberleistung und deren Funktionsparameter nach einer
ersten KPE werde i.d.R. keine zweite KPE angeschlossen. Eine Lebertransplantation werde
prioritar angestrebt.

3 Anlage 2b: Ubersicht Beantwortung Fragebogen
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Von einem friihzeitigen Erkennen eines lkterus prolongatus aufgrund einer acholischen
Stuhlfarbe wiirden den Experten nach, alle Neugeborenen mit einer GGA als auch solche, mit
anderen cholestatischen Lebererkrankungen profitieren. Laut Experten hatten Kinder
aufgrund einer Lebererkrankung oftmals einen Gallenstau. Dieser gehe in aller Regel mit einer
erniedrigten Blutkonzentration fettloslicher Vitamine einher. Fehlt insbesondere Vitamin K,
sei die Gerinnungsfunktion der Leber massiv eingeschrankt. Klinisch kdnnten Kinder mit GGA
oder anderen cholestatischen Lebererkrankungen durch eine Hirnblutung auffallen. Dies
flihre haufig zu neurologischen Beeintrachtigungen. Wirden Kinder friihzeitig mit GGA oder
anderen cholestatischen Lebererkrankungen diagnostiziert, kdnne u. a. Vitamin K rechtzeitig
zur Vermeidung von Hirnblutungen gegeben werden sowie die Therapie bezlglich dieser
schweren Lebererkrankungen unverziglich eingeleitet werden.

Fiir die Sicherstellung einer qualitdtsgesicherten Versorgung weisen die Experten auf die
aktuelle Leitlinie der AWMF zur Diagnostik bei der neonatalen Cholestase hin. Weiterhin wird
betont, dass zurzeit die entsprechenden Fachgesellschaften die weiterfiihrende Diagnostik
und therapeutische Versorgung in spezialisierten, padiatrischen Leberzentren organisieren
wirden. Fir eine unmittelbar weiterfilhrende Diagnostik nach einem auffélligen
Screeningbefund wird auf die Notwendigkeit der Vorstellung in péadiatrischen
gastroenterologischen Praxen hingewiesen, die bundesweit verfiigbar seien. In diesem
Zusammenhang wird auf die Internetseiten der GPGE aufmerksam gemacht. Dort sei eine
Landkarte abgebildet, auf der alle, durch die GPGE zertifizierten Kinder-Gastroenterologinnen
und Kinder-Gastroenterologen aufgefihrt sind.

2.4.2 Bewertung durch den G-BA

Der G-BA schliet sich den o. g. Einschdtzungen der Experten an. Zusammenfassend ergeben
sich dadurch notwendige Anderungen fiir die Verbesserung der Fritherkennung der GGA
gemaR Kinder-RL. Den Einschatzungen zufolge werden bessere Therapieergebnisse erzielt, je
friiher die Therapie einsetzt.

Dies kann durch eine verbesserte Aufklarung der Eltern durch arztliches Personal mit Hilfe
einer SCC mit 7 Abbildungen im Untersuchungsheft fiir Kinder erreicht werden.

Fir die Abbildungen werden die nachfolgenden CMYK-Farbraume genutzt:
. C=0 M=28 Y=77 K=25

. C=0 M=5 Y=62 K=37

. C=0 M=25Y=70 K=0

. C=0 M=8 Y=90 K=0

. C=0 M=6 Y=31 K=0

. C=4 M=0 Y=33 K=9

7. C=0 M=4 Y=20 K=10.

a U A W N P

Des Weiteren geht aus der Expertenanhorung hervor, dass eine verbesserte Aufklarung der
Eltern durch &rztliches Personal geeignet scheint, um bei Vorliegen einer acholischen
Stuhlfarbe einen zeitnahen Kontakt zu einer Arztin oder einen Arzt zur weiteren Abklarung
herzustellen.

5 Gesellschaft fiir Padiatrische Gastroenterologie und Erndhrung (GPGE). Cholestase im Neugeborenenalter; S2k
Leitlinie, Langfassung [online]. AWMF Registernummer 068-015. Berlin (GER): GPGE; 2020. [Zugriff: 05.07.2022].
URL: https://www.awmf.org/uploads/tx_szleitlinien/068-0151_S2k_Cholestase-im-Neugeborenenalter_2021-
11_1.pdf.

8



Die Experten bestdtigen die Auswertung der Studiendaten der Abt. FBMed (siehe Abschnitt
2.3.2 und 2.3.3), dass mit der KPE ein geeignetes therapeutisches Verfahren existiert, dass bei
frithzeitiger Durchfiihrung (<60 Lebenstag) ein Uberleben mit nativer Leber der Kinder
verlangert. Der G-BA geht davon aus, dass geniigend Arztinnen und Arzte und Einrichtungen
bundesweit verfligbar sind, um die aufgefundenen Verdachtsfille eindeutig zu diagnostizieren
und zu behandeln.

Die Ergebnisse der Expertenanhdrung werden als eine Grundlage fiir die Entscheidung zu
Anderungen der Ausgestaltung der Fritherkennung einer GGA herangezogen.

3. Stellungnahmeverfahren

Der zustandige Unterausschuss Methodenbewertung hat am 23. Februar 2023 die Einleitung
des Stellungnahmeverfahrens gemal3 § 91 Absatz 5 und § 92 Absatz 7d SGB V beschlossen. Am
23. Februar 2023 wurde das Stellungnahmeverfahren mit einer Frist bis zum 23. Méarz 2023
eingeleitet.

Stellungnahme der Bundesdrztekammer gemaR § 91 Absatz 5 SGB V

Die Bundesarztekammer hat am 23. Mérz 2023 eine Stellungnahme abgegeben.

Stellungnahme der Bundeszahnarztekammer gemaR § 91 Absatz 5 SGB V

Die Bundeszahnarztekammer hat mit Schreiben vom 15. Marz 2023 mitgeteilt, dass sie hierzu
keine Stellungnahme abgibt, da die zahnarztliche Berufsausiibung von den geplanten
Anderungen nicht betroffen ist.

Stellungnahmen gemaR § 92 Absatz 7d SGB V

Die Deutsche Gesellschaft fiir Allgemeinmedizin und Familienmedizin hat am 21. Marz 2023
eine Stellungnahme abgegeben.

Die Deutsche Gesellschaft fur Kinderchirurgie hat am 22. Mdrz 2023 eine Stellungnahme
abgegeben.

Die nachfolgenden einschlagigen wissenschaftlichen Fachgesellschaften wurden Uber ihr
Stellungnahmerecht mit Schreiben vom 23. Februar 2023 informiert, haben aber keine
Stellungnahme abgegeben:

e Deutsche Gesellschaft fiir Kinder- & Jugendmedizin
e Gesellschaft fiir Neonatologie & Padiatrische Intensivmedizin

e Gesellschaft fur Padiatrische Gastroenterologie & Erndahrung

Wiirdigung der Stellungnahmen

Aus den schriftlichen Stellungnahmen haben sich keine Anderungen am Beschlussentwurf
ergeben. Zur Wirdigung der schriftlichen Stellungnahmen wird auf Kapitel B-6.1 des
Abschlussberichts verwiesen.

Aus den mindlichen Stellungnahmen resultierte eine klarstellende Anpassung zur
Stuhlfarbkarte. Die Anzahl der Zeilen fiir die Dokumentation der Beobachtungen der
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Personensorgeberechtigten wird reduziert, um nicht den Eindruck zu erwecken, die
Personensorgeberechtigten sollten die Farbe des Stuhlgangs ihres Babys lediglich
protokollieren. Diese Anderung soll die Dringlichkeit der Vorstellung bei einer Arztin oder
einem Arzt unterstutzen.

4. Biirokratiekostenermittlung

Durch den vorgesehenen Beschluss entstehen keine neuen Informationspflichten fir
Leistungserbringerinnen und Leistungserbringer im Sinne von Anlage Il zum 1. Kapitel VerfO.
Durch die geringfligige Anpassung der Dokumentation in Anlage 1 ergibt sich mit Erganzung
eines weiteren Ankreuzfeldes ,Stuhlfarbkarte’ im Rahmen Dokumentation des erweiterten
Beratungsbedarfs der Kinderuntersuchungen U2 und U3 fiir Arztinnen und Arzte ein
marginaler Mehraufwand. Aufgrund der Seltenheit des Vorliegens einer GGA wird
diesbezliglich von sehr wenigen Dokumentationen im Jahr ausgegangen. Daher sind die
zusatzlichen birokratischen Aufwande als duBerst gering einzuschatzen und werden nicht
guantifiziert.

5. Verfahrensablauf

Datum Gremium Beratungsgegenstand/Verfahrensschritt

11.01.2022 Eingang von Hinweisen aus der Versorgung zur
Versorgungsverbesserung von Kindern mit einer
Gallengangatresie

18.01.2022 AG Beratungen zu den eingegangenen Hinweisen aus der

26.04.2022 Versorgung

24.05.2022 AG Beauftragung der Abt. FBMed mit einer orientierenden,
nicht systematischen Recherche Zu
Screeningmalinahmen auf Gallengangatresie

14.07.2022 UA MB Sachstandsbericht; Beauftragung zur Durchfiihrung
einer Expertenanhdrung

09.08.2022 Vorlage der Stellungnahme der Abt. FBMed , Uberblick:

Friherkennung der Gallengangatresie mittels
Stuhlfarbkarte

18.08.2022 Plenum Beschluss zur Einleitung des Beratungsverfahrens:
Uberpriifung der Fritherkennung der Gallengangatresie
gemald Kinder-Richtlinie

20.09.2022 AG Expertenanhérung mit Vertretern der Gesellschaft fur
Padiatrische Gastroenterologie und Erndhrung (GPGE),
der Deutschen Gesellschaft fiir Kinderchirurgie (DGKCH)
sowie eines Vertreters der Medizinischen Hochschule

Hannover

23.02.2023 UA MB Vorlage der Beschlussempfehlung, Festlegung der am
Stellungnahmeverfahren Zu beteiligenden
Fachgesellschaften und Einleitung des
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Stellungnahmeverfahrens gemall §§ 91 Absatz 5 sowie
92 Absatz 7d SGB V

27.04.2023 UA MB Mindliche Anhérung und Wiirdigung der schriftlichen
Stellungnahmen, Wirdigung der miindlichen
Stellungnahmen,  Abschluss der vorbereitenden
Beratungen, Beschlussempfehlung

12.05.2023 Plenum Beschlussfassung

14.06.2023 Mitteilung des Ergebnisses der gemadR § 94 Absatz 1
SGB V erforderlichen Priifung des Bundesministeriums
flr Gesundheit

12.07.2023 Veroffentlichung des Beschlusses im Bundesanzeiger

13.07.2023 Inkrafttreten des Beschlusses

6. Fazit

Der G-BA beschlieRt folgende Anderungen fiir die Verbesserung der Fritherkennung einer
Gallengangatresie gemal Kinder-RL.

Im Rahmen der arztlichen Beratung wird im § 4 Nummer 3 (U2) und im § 5 Nummer 4 (U3)
der Kinder-RL jeweils ein Spiegelstrich fiir die ,Beobachtung der Stuhlfarbe mittels
Stuhlfarbkarte’ eingefiigt. In der Anlage 1 der Kinder-RL (Untersuchungsheft fur Kinder) wird
im Rahmen der Dokumentation des erweiterten Beratungsbedarfs ein weiteres Ankreuzfeld
,Stuhlfarbkarte’ fur die jeweiligen Untersuchungen eingefligt. Nach der Dokumentation der
U2 wird eine Stuhlfarbkarte mit 7 Abbildungen eingefiigt. In den Elterninformationen der U2
und U3 werden diese auf die Beobachtung der Stuhlfarbe ihres Kindes hingewiesen.

Berlin, den 12. Mai 2023

Gemeinsamer Bundesausschuss

gemall § 91 SGB V
Der Vorsitzende

Prof. Hecken
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Anlagen

Anlage 2a Stellungnahme Abt. FBMed: Uberblick: Friiherkennung der Gallengangatresie
mittels Stuhlfarbkarte; Stand: 09.08.2022

Anlage 2b Ubersicht Beantwortung Fragebogen

Anlage 2c Wortprotokoll der miindlichen Anhoérung (Expertenanhérung)

Hinweis: Die Anlagen 2a, 2b und 2c sind in der Anlage zur Zusammenfassenden
Dokumentation: Uberpriifung der Friiherkennung der Gallengangatresie gemaR Kinder-
Richtlinie unter 1. — 3. abgebildet. Die Anlage zur Zusammenfassenden Dokumentation ist
unter https://www.g-ba.de/beschluesse/6013/ abrufbar.
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