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PRAEKIDS - DAS PROJEKT IM UBERBLICK

In Deutschland liegen bisher keine Daten hinsichtlich der Anzahl von Kindern und
Jugendlichen mit einer lebensbedrohlichen oder lebensverkirzenden Erkrankung vor.
Es wird bis dato auf Studienergebnisse aus Grof3britannien von Fraser und Kolleg:innen
(2012) zuruckgegriffen und auf Deutschland Ubertragen. So wird auf dieser Grundlage
bislang von ca. 50.000 Kindern und Jugendlichen ausgegangen, die in Deutschland
lebensverkirzend oder lebensbedrohlich erkrankt sind (Jennessen & Hurth, 2021).
Diese Zahl wird auch von den relevanten Akteur:innen in der breit gefacherten Versor-
gungslandschaft kommuniziert (z.B. Bundesverband Kinderhospiz, 2022; Zernikow,
Gertz & Hasan, 2017).

Die vorliegende Studie untersuchte fur Deutschland erstmalig die Pravalenz von
lebensbedrohlich und lebensverkirzend erkrankten Kindern und Jugendlichen. In einer
ersten Projektstufe wurden im Rahmen qualitativer Expert:inneninterviews Relevanz,
bisherige Zugangswege und Optionen valider Datenerhebungen eruiert.

In einer zweiten Projektstufe wurden in Zusammenarbeit mit dem Spitzenverband
Bund der Krankenkassen (GKV-Spitzenverband) und dem Institut fir angewandte
Gesundheitsforschung Berlin GmbH (InGeF) sowie auf der Grundlage einer durch das
Forschungsteam uberarbeiteten und in Zusammenarbeit mit padiatrischen Palliativ-
mediziner:innen abgestimmten ICD-10-Code-Liste (Burgio-Jennessen-Liste), eine
aktuelle Pravalenzrange fir Kinder und Jugendliche mit lebensbedrohlichen und/oder
lebensverkirzenden Erkrankungen im Alter von 0-19 Jahren in Deutschland anhand der
in den Abrechnungsdaten der Krankenkassen dokumentierten Behandlungsdiagnosen
berechnet.

Da sich im Forschungsdesign die Falldefinitionen und die einbezogenen Versorgungs-
settings (ambulant/stationar) des GKV-Spitzenverbandes und InGef unterscheiden,
differieren die Pravalenzwerte, die aus den Daten beider Institutionen erhoben wur-
den. In die GKV-Berechnung gingen nur die Daten aus der ambulanten Versorgung ein.
Kriterium fur die Berucksichtigung von Fallen war dabei eine einmalige Kodierung einer
Behandlungsdiagnose aus der Burgio-Jennessen-Liste im Analysejahr. Im Gegensatz
dazu wurden bei der Berechnung des Pravalenzwertes durch InGef sowohl ambulante
als auch stationare Diagnosestellungen berucksichtigt. Allerdings war fur den Einbe-
zug der ambulant gestellten Diagnosen notwendig, dass diese zwei Mal in unterschied-
lichen Quartalen desselben Kalenderjahres gestellt wurden. Mittels der Daten von
InGef wurden zudem die Pravalenzwerte nach Diagnosegruppierungen wie onko-
logisch, neurologisch und respiratorisch sowie den TfSL-Gruppen 1-4 berechnet. Des
Weiteren wurde Uber InGef der Pravalenzwert der sogenannten adaptierten Fraser-Liste
erhoben. Hierfur wurde die urspringliche ICD-10-Code-Liste von Fraser et al.(2012),
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die bereits als Grundlage fur verschiedene Pravalenzberechnungen in anderen
Landern verwendet wurde (z. B. ChiSP), Uberarbeitet. Nach Durchsicht dieser ursprung-
lichen Kodierungsliste durch die kooperierenden Expert:innen wurden innerhalb einer
Gruppendiskussion einzelne Codes, die aus fachlicher Perspektive nicht als lebensbe-
drohlich und/oder lebensverkirzend eingestuft wurden, aus der Liste ausgeschlossen.

Die Untersuchung erbrachte folgendes Ergebnis:

Der aktuelle Pravalenzbereich von lebensbedrohlichen und/oder lebensverkirzenden
Erkrankungen bei Kindern und Jugendlichen im Alter von 0-19 Jahren in Deutschland
belauft sich basierend auf Diagnosekodierungen der Burgio-Jennessen-Liste zwischen
354.748 (InGef) und 402.058 (GKV) Betroffenen. Bertcksichtigt man zusatzlich die
adaptierte Fraser-Liste erweitert sich die Range auf einen Bereich zwischen 319.948
(InGef - adaptierte Fraser-Liste) und 402.058 (GKV) betroffene Kinder und Jugend-
liche (s. Abb. 1).

Die Klassifizierung der erhobenen Pravalenzzahlen aus der InGef-Erhebung nach TfSL-
Gruppen 1-4 zeigt, dass die TfSL-1 Gruppe mit 190.865 die grofdite Gruppe in der vor-
liegenden Berechnung darstellt, gefolgt von der TfSL-2 Gruppe mit 127.243, der TfSL-4
mit 56.263 und der kleinsten Gruppe, der TfSL-3 mit 22.076 Kindern und Jugendlichen
im Alter von 0-19 Jahren (s. Abb. 1).
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TFSL-1 lebensbedrohliche Erkrankungen,
kurative Therapie; Therapieversagen und
verfrithter Tod méglich

O
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TfSL-2 Erkrankungen, die zu frihem

Tod fiihren und daher nicht kurativ
behandelbar; Lebensverlangerung durch
intensive Therapien sollen Kindern und
Jugendlichen Partizipation an Aktivitdten
des taglichen Lebens erméglichen

TFSL-3 progrediente Erkrankungen, aus-
schlieBlich palliative Therapie moglich

TfSL-4 meist neurologisch begrindete,
irreversible, nicht progrediende Er-
krankungen; fiihren meist durch Vielzahl
potentieller gesundheitlicher Probleme zu
friihzeitigem Tod; chronische Restzustande
nach Hirnblutung

‘

Abbildung 1: Pravalenzrange von lebensbedrohlichen und lebensverkirzenden Erkrankungen bei Kindern
und Jugendlichen in Deutschland inklusive der adapt. Fraser-Liste - Stand 2019

Die aktuelle Sekundardatenanalyse und die errechneten Pravalenzwerte Uberschrei-

ten, die bis dato in der Literatur verwendete, jedoch nicht empirisch erhobene Zahl von
50.000 (Jennessen & Hurth, 2021) deutlich. Allerdings hat ein solch direkter Vergleich
wenig Aussagewert. Die aktuellen Daten basieren auf einem anderen Studiendesign
als die englische Studie, die der bisherigen Schatzung von Jennessen und Hurth zu-
grunde lagen, zudem mussen auch differierende Kodierstrategien, Richtlinien und

eine vermutlich nicht Ubertragbare landerspezifische Epidemiologie beachtet werden.
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1 | Dieses Zitat entstammt aus
einem Interview mit dem Robert-
Koch-Institut, das am 01.09.2020
durch das Forschungsteam in
Stufe 1 (Vorbereitung der Studie)

durchgefihrt wurde.
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Neben den im Forschungsbericht benannten Limitationen und Grenzen der ermittelten
Pravalenzwerte bleibt festzuhalten, dass es erstmalig durch diese Untersuchung ge-
lungen ist, die Anzahl von Kindern und Jugendlichen mit lebensbedrohlichen und/oder
lebensverkurzenden Erkrankungen in Deutschland Uber die kodierten Diagnosen in
Routinedaten von Krankenkassen zu erfassen. Die Studie stutzt sich dabei zudem auf
die klinische Erfahrung verschiedener Expert:innen, die mehrfach in die Erarbeitung
der ICD-10-Listen einbezogen wurden, die der Prévalenzschatzung zugrunde liegen.
Deshalb wird fUr diese Untersuchung eine hohe inhaltliche Validitdt angenommen. Die
Notwendigkeit, eine valide Schatzung der Pravalenzzahlen fur Deutschland vorzuneh-
men, wurde auch in den zu Beginn der Studie geflihrten Interviews wiederholt betont.
So beschreibt eine Wissenschaftlerin des Robert-Koch-Instituts:

»[...] es ist sinnvoll eigene Zahlen aus Deutschland zu haben, da sie eine gewisse
Bedeutung fiir die Versorgungsplanung und der Bedarfe im Gesundheitssystem
haben“2,

Es ist zu beachten, dass die erhobenen Zahlen keine Ableitung auf die not-
wendigen Versorgungsstrukturen fur Kinder und Jugendliche mit lebens-
bedrohlichen und/oder lebensverkirzenden Erkrankungen zulassen. Hier-
fr muissen weitere Untersuchungen wie die Erhebung gesundheitsbezogener
Versorgungs- und Begleitungsangebote in Deutschland durchgefihrt werden,
um einen Abgleich zwischen dem Versorgungsangebot und dem Versorgungsbedarf
vornehmen zu kénnen. Die erhobenen Zahlen bilden hierfur eine wichtige Grundlage.
Zudem gilt es zu beachten, dass der Grof3teil der erfassten Diagnosen der TfSL-Gruppe 1
zugeordnet ist, von denen nur ein auferst geringer Anteil von ca. 10% eine letalen
Verlauf nimmt und der Grofteil dieser Kinder somit keiner palliativen Versorgung und
hospizlichen Begleitung bedurfen. Hier sind jedoch andere spezifische Versorgungs-
bedarfe sowohl in der akuten Behandlungsphase als auch in den anschliefenden
Rehabilitationsphasen von Relevanz.
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2 | Da die Bedurfnisse einzelner
Familienmitglieder bzw. der
Familien, in denen ein erkranktes
Kind lebt, flr eine auch inhaltlich
begriindete Gestaltung dieser
Angebote zentraler Ausgangs-
punkt sind, erfolgt die Erhebung
dieser in einem parallel laufenden
Forschungsprojekt, das Ende
2022 entsprechende Daten vor-
legen kann:

Projekt FamPalliNeeds

PADAGOGIK BEI
BEEINTRACHTIGUNGEN
DER KORPERLICH-
MOTORISCHEN

ENTWICKLUNG Institut flr Rehabilitationswissenschaften
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1 EINFUHRUNG

In Deutschland liegen bisher keine Daten hinsichtlich der Anzahl von Kindern und
Jugendlichen mit einer lebensbedrohlichen oder lebensverklrzenden Erkrankung vor.
Es wird bis dato auf Studienergebnisse aus Grof3britannien von Fraser und Kolleg:innen
(2012) zurlickgegriffen und auf Deutschland Ubertragen. In dieser Berechnung sind
allerdings mogliche relevante Einflussfaktoren, wie unterschiedliche Rechtsgrund-
lagen und Verfahren der Pranataldiagnostik sowie Unterschiede in der Bevilkerungszu-
sammensetzung und dem gesundheitlichen Versorgungssystem zwischen Deutschland
und Grof3britannien nicht berlcksichtigt, sodass es sich bei der derzeitig verfigbaren
Berechnung flr entsprechende Diagnosepravalenzen in Deutschland nicht um eine
prazise Fallpravalenz handeln kann. So wird auf dieser Grundlage bislang von ca.
50.000 Kindern und Jugendlichen ausgegangen, die in Deutschland lebensverkirzend
oder lebensbedrohlich erkrankt sind (Jennessen & Hurth, 2021). Diese Zahl wird auch
von den relevanten Akteur:innen in der breit gefacherten Versorgungslandschaft
kommuniziert (z.B. Bundesverband Kinderhospiz, 2022; Zernikow, Gertz & Hasan,
2017).

Um jedoch eine Beurteilung Gber quantitative Bedarfe, notwendige Versorgungsange-
bote sowie die mogliche Inanspruchnahme von ambulanten sowie stationaren Settings
der Begleitung und Versorgung der Zielgruppe (z.B. Palliativ- und Hospizbereich fur
Kinder, Jugendliche und junge Erwachsene) sowie ihren Zu- und Angehdrigen treffen
zu kdnnen, ist es in einem ersten Schritt zunachst erforderlich zu wissen, wie viele Kin-
der und Jugendliche Uberhaupt in Deutschland mit den verschiedensten Erkrankungen
leben, die als lebensbedrohlich und lebensverkirzend gelten. Eine wissenschaftlich
fundierte Abbildung der tatsachlichen Pravalenzrate ist notwendig, um in weiteren
Untersuchungen konkrete Hinweise und Handlungsempfehlungen fur die Weiterent-
wicklung adaquater Versorgungs- und Begleitungssettings auf gesundheits-, familien-
und sozialpolitischer Ebene ableiten zu kbnnen?.

Die Humboldt-Universitat zu Berlin, Institut fir Rehabilitationswissenschaften, Abtei-
lung Padagogik bei Beeintrachtigungen der kdrperlich-motorischen Entwicklung hat auf
der Grundlage dieses Desiderats die Pravalenzzahlen von Kindern und Jugendlichen
mit einer lebensbedrohlichen und/oder lebensverklrzenden Erkrankung im Rahmen
des Projektes PraeKids erhoben. Dafur erhielt sie eine Zuwendung der Stiftung Kinder-
und Jugendhospiz Regenbogenland in Dusseldorf. Die nachfolgende Dokumentation
beschreibt die beiden Stufen sowie die Ergebnisse der Datenerhebungen.
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2 EXPLORATIVE VORSTUDIE: PRAEKIDS - STUFE 1

Mit dem Ziel der Identifizierung moglicher Datenquellen zur Ermittlung der Pravalenz
von lebensbedrohlichen und/oder lebensverkirzenden Erkrankungen bei Kindern und
Jugendlichen wurden in der ersten Phase des Projekts PraeKids verschiedene Optio-
nen des Zugangs zu den gewunschten Patient:innendaten eruiert. Hierfur wurden u.a.
Interviews mit nationalen und internationalen Expert:innen aus dem Versorgungsspek-
trum sowie politisch relevanten Akteur:innen im Kontext von Kindern und Jugendlichen
mit lebensbedrohlichen und/oder lebensverkirzenden Erkrankungen gefuhrt (N=7).
Die Auswertungen der Expertiinneninterviews bestatigte aus fachlicher Perspektive
die bereits von den Autor:innen hypothetisch formulierte Notwendigkeit der Erhebung
konkreter Daten zur Pravalenz der Zielgruppe mit o.g. Zielperspektive. Dazu dufierte
beispielsweise ein:e Befragte:r:

,50.000 ist eine Zahl, die gegeniiber der Offentlichkeit, gegeniiber der Politik sehr
deutlich macht, wie viel Betroffene es in Deutschland gibt [...] es ist aber eine Zahl,
die aus England iiberschrieben wurde. Es ist die beste Zahl, die wir im Moment
nehmen kénnen [...] dennoch: wo schaffe ich welche Angebote, also auf wen treffe
ich in ganz Deutschland, wo sind die, welche Strukturen, welches Klientel, welche
Bediirfnisse haben diese Menschen. Das ist ja die Frage, die ich mir stelle*“.

Zudem wurde deutlich, dass es bislang weder systematische Versuche einer diesbe-
zUglichen Datenerhebung gab, noch zielfihrende Wege der Datengenerierung bei den
befragten Personen bekannt waren.

Somit war es erforderlich, erstmalig Wege des Zugangs zu den entsprechenden
Datensatzen zu entwickeln und in der Kommunikation mit zentralen Institutionen
flr gesundheitsrelevante Daten in Deutschland zu diskutieren. Im Folgenden wurde
ein Forschungsprozess initiiert, der aus verschiedenen, miteinander verschrankten
Forschungsaktivitaten bestand, in die unterschiedliche Akteur:innen involviert waren:

1. Spitzenverband Bund der Krankenkassen (GKV-Spitzenverband): Auf der Grund-
lage von ICD-10-Kodierungen, die Fraser et al. (2020) fur ihre Berechnung der
Pravalenz in England nutzten, wurden in Kooperation mit dem GKV-Spitzen-
verband Datensatze zu Pravalenzen der dort verzeichneten Kinder und Jugend-
lichen bis 19 Jahre erstellt. Die Anzahl dieser Versicherten im Jahr 2019 betrug
12.970.015 Personen.

2. Gruppendiskussion mit Expertiinnen: In Zusammenarbeit mit ausgewahlten
interessierten padiatrischen Palliativmediziner:innen aus Deutschland wurden
diese ICD-10-Kodierungen von Fraser et al. (2012) diskutiert und kritische Codes
markiert. Dieses Vorgehen diente der Vorbereitung einer moglichen Adaption in
Stufe 2 des Forschungsprozesses.
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EXPLORATIVE VORSTUDIE

3. InGef (Institut fur angewandte Gesundheitsforschung Berlin GmbH): Mit InGef
wurden Mdéglichkeiten der Erfassung differenzierterer Daten, die Uber die reine
Diagnose-Pravalenz der Zielgruppe hinausgehen (z.B. Alter und Geschlecht),
erortert. InGef verflugt Uber aktuelle Datensatze von Patient:innen, die in 60
Berufs- und Innungskrankenkassen in Deutschland versichert sind. 2019 waren
dies 1.168.257 Versicherte im Alter von 0-19 Jahren.

4. Forschungsdatenzentrum Sachsen: Zusatzlich wurden Gesprache mit dem
Forschungsdatenzentrum Sachsen uber eine Analyse der Krankenhaus- und der
DRG-Statistik gefuhrt.

Fur die weitere Datenerhebung wurde entschieden, den Fokus der weiteren Datengene-
rierung auf die Datensatze des GKV-Spitzenverbandes sowie von InGef zu richten und als
Grundlage zur Pravalenzerhebung zu verwenden, da von den dort verfugbaren Datensat-
zen zum einen eine hohe Reprasentativitat der Datensatze und zum anderen weitere re-
levante Daten (insbesondere Uber InGef) zu erwarten waren, die der inhaltlichen Zielrich-
tung des Projekts im hohen MafRe entsprachen und einen eventuellen Vergleich mit den
vorliegenden internationalen Daten ermdglichen sollten (vgl. z. B. Fraser et al. 2020, S. 5).
Die nachfolgende Abbildung 2 veranschaulicht den geplanten und letztlich, durchge-
fihrten Forschungsprozess.

Literaturrecherche

Expert:inneninterviews

Auswertung der Interviews und Uberarbeitung der
Festlegung der Zugangswege ICD-10-Code-Liste

Gruppendiskussion und TfSL-
Zuordnungen

Kooperation mit dem
GKV-Spitzenverband und InGef

Analyse und Auswertung der
Datensatze

Erstellung der Pravalenzrange

Abbildung 2: Forschungsprozess PraeKids
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HAUPTSTUDIE ZUR ERHEBUNG DER PRAVALENZ | WEITERENTWICKLUNG DER ICD-10-CODE-LISTEN

3 HAUPTSTUDIE ZUR ERHEBUNG DER PRAVALENZ:
PRAEKIDS - STUFE 2

3.1 Stufe 2 -Weiterentwicklung der ICD-10-Code-Listen

Um eine aktuelle Erhebung der Diagnosen lebensbedrohlicher und/oder lebensverkir-
zender Erkrankungen vornehmen zu kénnen, bedurfte es einer systematischen Uber-
prafung der in den englischen Vorstudien verwendeten ICD-10-Code-Listen. Dieser
Prozess wird nachfolgend skizziert, wobei der Fokus sowohl auf der Uberprifung der
Code-Listen aus der Studie von 2012 als auch der fachlichen Einordnung der seitdem
erweiterten Codes dieses internationalen Systems zur Verschllsselung medizinischer
Diagnosen lag.

3.1.1 Ausgangssituation -
Pravalenzerhebungen in England und Schottland

Zunachst wird die dem PraeKids zugrunde liegende und in anderen thematischen
Studien sowonhl zitierte als auch fUr weitere Studien (siehe unten) verwendete Pra-
valenzerhebung von Fraser und Kolleg:innen (2012, 2018, 2020) kurz vorgestellt. Die
genaue Kenntnis dieser Studien und ihres Designs ist notwendig, um a) die daten-
spezifischen Grundlagen der hier vorliegenden Untersuchung und b) die Unterschiede
in den Kodierungspraktiken und der damit einhergehenden Datenerhebungen nach-
vollziehen zu kénnen. Diese kompakte Zusammenfassung wird durch einen Exkurs
Uber die Entwicklung der ICD-10-Code-Liste erganzt, die als Grundlage fur die
Pravalenzerhebungen in England diente.

3.1.1.1 Pravalenzerhebung in England

Fraser, Gibson-Smith, Jarvis, Norman und Parslow (2020) erhoben fir eine aktuelle
Veroffentlichung die Pravalenzzahlen von Kindern und Jugendlichen mit lebensbedroh-
lichen und lebensverkiirzenden Erkrankungen zwischen 2001 und 2018 in England.
Hierflr nutzten sie das Register NHS Digital, in dem entsprechende Daten aus dem
Gesundheits- und Sozialwesen in England dokumentiert sind. Die fur die Pravalenzbe-
rechnung notwendigen Informationen Uber alle aufgenommenen Patient:innen in Kran-
kenhdusern des NHS in England inklusive u.a. der klinischen Diagnosen wurden Uber
die Hospital Episode Statistic (HES)-Datenbank erfasst und mit den Mortalitdtsdaten
des Office for National Statistics (ONS) verknupft. Die ONS-Daten beinhalteten das
Sterbedatum und die Todesursache der betroffenen Kinder (Fraser et al., 2020, S. 2).
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Die Studienpopulation der Studie von Fraser et al. (2020) setzte sich aus Kindern
und Jugendlichen im Alter von 0-19 Jahren zusammen, bei denen zwischen dem
1. April 2000 und dem 31. Marz 2018 eine lebensbedrohliche oder lebensverkirzende
Erkrankung diagnostiziert wurde. Als lebensbedrohlich oder lebensverkiirzend wurden Er-
krankungen dann eingestuft, wenn sie durch die von Fraser und Kolleg:innen entwickelte
ICD-10-Kodierungsliste identifiziert werden konnte. Erfasst wurden im Rahmen dieser
Studie Kinder und Jugendliche, die

- die Diagnose einer lebensbedrohlichen oder lebensverkurzenden Erkrankung ent-
sprechend der entwickelten ICD-10-Code-Liste im Zeitraum 1. April 2000 bis 31.
Marz 2018 erhalten hatten,

- im Jahr der Analyse einen Krankenhausaufenthalt hatten,

- <19 Jahre alt und

- in England anséssig waren (Fraser et al., 2020, S. 2f.).

Die Ergebnisse dieser Studie von Fraser und Kolleg:innen (2020) zeigen einen deut-
lichen Anstieg der Pravalenz von 26.7 pro 10.000 der 0-19-Jahrigen in 2001/02 auf
66.4 pro 10.000 der 0-19-Jahrigen im Jahr 2017/18. Die héchste Pravalenz lag bei
den unter Einjahrigen mit 226.5 pro 10.000.

Des Weiteren schéarften Fraser et al. (2020) die Pravalenzschatzung, indem sie die
eingeschlossenen Félle eingrenzten. Folgende Erkrankungen wurden dabei nicht mehr
berucksichtigt:

- Perinatale Erkrankungen nach dem ersten Lebensjahr, da davon ausgegangen
wurde, dass das Kind bei bestehender lebensbedrohlicher und lebensverkirzen-
der Erkrankung im Rahmen der ICD-10-Code-Liste rekodiert wird. So wirde bei-
spielsweise ein Baby mit schwerer Asphyxie bei der Geburt als Zerebralparese
rekodiert.

- Onkologische Falle 5 Jahre nach Diagnose und

- Nierenversagen im Frihstadium (1-3).

Dabei reduzierte sich die ermittelte Pravalenz von 66.4 auf 61.1 pro 10.000 der
0-19-Jahrigen im Jahr 2017/18.

Insgesamt zeigt der Pravalenzverlauf in den Jahren 2001/02-2017/18 eine kontinu-
ierliche Zunahme, sodass Fraser et al. (2020) eine FortfUhrung dieser Entwicklung in
England voraussagen (S. 5f.).
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3 | Die britische Association
for children with life-threatening
or terminal conditions and their

families (ACT) nahm im Jahr 2003
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licher und lebensverkirzender
Erkrankungen vor, die bis heute
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gewandt wird. Heute fungiert

das Netzwerk unter dem Namen
Together-for-Short-Lives (TfSL)

Die einzelnen Gruppen werden in
Abschnitt 3.1.2.2 vorgestellt.
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3.1.1.2 Pravalenzerhebung in Schottland

Far die Jahre 2003/4 wurde in Schottland im Rahmen der ChiSP-Studie (,Children in
Scotland requiring Palliative Care: identifying numbers and needs) ebenfalls die Pra-
valenz der in der Zielgruppe enthaltenen Kinder und Jugendlichen mit lebensverkur-
zenden Erkrankungen erhoben (Fraser, Jarvis, Moran, Aldridge, Parslow & Beresford,
2015). In England lag der Wert bei 32.2 pro 10.000, in Schottland bei 31.5. 2018/19
liegt er in Schottland laut ChiSP-3 bei 45 pro 10.000, was ebenfalls eine Zunahme
der Diagnosestellungen zeigt, allerdings mit einem geringeren Anstieg als in England
(McLaughlin, Marosi & Robb, 2020). Fraser et al. (2020) begrinden dies mit unter-
schiedlichen Merkmalen der Bevolkerung in England und Schottland, wie beispiels-
weise dem Anteil an ethnischen Minderheiten sowie den damit u.a. verbundenen
sozioOkonomischen Bedingungen. Des Weiteren sehen sie als modgliche Ursache
Unterschiede in den jeweiligen Kodierungspraktiken des Gesundheitswesens (Fraser
et al. 2020, S. 5).

Nach Fraser et al. (2020) muss sowohl in der Analyse dieser Erhebung als auch in der
oben skizzierten Studie aus England berlcksichtigt werden, dass die Frage, ob es sich
um eine echte Zunahme der von diesen Diagnosen betroffenen Kinder und Jugendli-
chen handelt oder ob Anderungen in den Kodierungspraktiken mit dafiir verantwortlich
sind, nicht eindeutig beantwortet werden kann. Des Weiteren setzen die Wissenschaft-
ler:iinnen den Anstieg mit dem medizinischen Fortschritt und der héheren Uberlebens-
chance bei bestimmten Erkrankungen in Verbindung (ebd., S. 9).

3.1.1.3 Exkurs: ICD-10-Code-Liste nach Fraser
Die 0.g. ICD-10-Code-Liste von Fraser et al. (2012) basiert auf folgenden Datenquellen
(Ohlig, 2019, S.13):

1. Daten des ,Hain Dictionary version 1.0 of ICD-10 Codes*”

- Es wurden Diagnosen von Kindern zusammengefasst, die in funf Kinderhos-
pizen und einem spezialisierten Palliativservice des Children’s Hospital in Cardiff
betreut wurden.

- Es wurden nur Diagnosen aufgenommen, die mindestens einer ACT-Gruppe
zugeordnet werden konnten 3.

- Diese Basisliste wurde mit Diagnosen aus anonymen Sterbedaten von Kindern
(O bis 19 Jahre) zwischen 2002 und 2007 in Wales (Daten vom Public Health
Wales Observatory) erganzt.

2. Daten aus der Analyse von Diagnosen der Kinder, die im Martin House Children

Hospice (Wetherby, England) in den Jahren 1987 bis 2010 pflegerisch versorgt
wurden.
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3.1.2 Adaption der ICD-10-Code-Liste nach Fraser als Grundlage flir die
Pravalenzerhebung in Deutschland

3.1.2.1 Fruhere Adaptionen der ICD-10-Code-Listen fiir Pravalenzerhebungen

Um das in der PraeKids-Studie gewahlte Erhebungsdesign transparent darstellbar zu
machen, werden die vorgenommenen Modifikationen nachfolgend begrindet. In der
ChiSP-Studie von Fraser et al. (2015) diente die von Fraser et al. (2012) erstellte Liste
mit ICD-10-Kodierungen, die bereits zuvor Grundlage der Pravalenzerhebung von Kin-
dern mit lebensverkirzenden Erkrankungen in England war, als Basis zur Identifizie-
rung von Kindern mit lebensverkirzenden Erkrankungen.

Far die ChiSP-Studie wurde diese Liste insofern adaptiert, als dass die folgenden drei
ICD-10-Diagnosecodes nicht berlcksichtigt wurden:

- Q74.8 Sonstige néher bezeichnete angeborene Fehlbildungen der Extremitaten,
- Q44.5 Sonstige angeborene Fehlbildungen,
- F80.3 Erworbene Aphasie mit Epilepsie (Landau-Kleffner-Syndrom).

Es gab wahrend des Studienzeitraumes (2003/4-2014/3) keine Person, die an den
genannten Diagnosen verstorben war, weshalb diese ausgeschlossen wurden. In den
Folgeerhebungen zu ChiSP 2 (McLaughlin & Robb, 2018) und ChiSP 3 (McLaughlin,
Marosi & Robb, 2020) diente weiterhin die adaptierte Fraser-Liste als Grundlage.

In einer 5-Jahres-Analyse des Perinatalzentrums der Charité in Berlin (Ohlig, 2019)
wurde die Pravalenz von Neugeborenen mit lebensbedrohlichen bzw. -verkirzenden
Erkrankungen erhoben. Dazu wurde ebenfalls die von Fraser et al. (2012) erstellte
ICD-10-Code-Liste genutzt, um aus den Jahren 2009 bis 2013 die Patient:innen zu er-
mitteln, die die Diagnosen von lebensbedrohlichen bzw. -verkiirzenden Erkrankungen
aufwiesen. Wie bei ChiSP (1-3, 2015; 2018; 2020) wurde die Liste adaptiert. Neben
den von Fraser et al. (2012) verwendeten Codes, fand eine Erweiterung um den Code
P07.00 ,Fruhgeborenes mit extrem niedrigem Geburtsgewicht” statt. Diese Diagnose
stellt nach Ohlig (2019) in der Neonatologie einen haufig lebensbedrohlichen bzw. -ver-
kdrzenden Zustand dar und wurde deshalb bei der Pravalenzerhebung in der Neonato-
logie der Charité mit aufgenommen.

Das forschungsmethodische Vorgehen der hier vorgestellten Studien soll an dieser
Stelle nicht weiter diskutiert werden, sondern lediglich der Beschreibung des verwen-
deten Forschungsdesigns dienen. Es lasst sich sehr deutlich ein Phanomen erkennen,
das sich auch in der Datenerhebung des PraeKids-Projektes zeigt: Weder die Erstel-
lung der fur die Datenerhebung notwendigen ICD-10-Code-Listen unterliegt eindeuti-
gen, evidenzbasierten Codierregeln, noch die Zuordnung einzelner Diagnosen zu den
vier TfSL:-Diagnosegruppen, die im nachfolgenden Kapitel genauer erlautert werden.
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Die Definition der zu erfassenden Falle unterliegt der Logik der jeweils unterschied-
lichen Untersuchungsdesigns und ist zudem ein duflerst dynamisches Geschehen, auf
das sowohl die Modifizierungen der ICD-10-Code-Listen als auch spezifische Praxis-
phanomene (z. B. keine Todesfalle mit spezifischen Diagnosen) einwirken.

3.1.2.2 Adaptionen fiir die Burgio-Jennessen-Liste

Nach Durchsicht der ICD-10-Codes nach Fraser et al. (2012) seitens der padiatrischen
Palliativmediziner:innen (siehe Phase 1 der Datenerhebung) und deren kritischen Be-
trachtung bestimmter ICD-10-Codes hinsichtlich der Diagnose als lebensbedrohliche
und/oder lebensverklrzende Erkrankung, fand in der zweiten Phase des vorliegenden
Forschungsprojekts erneut eine differenzierte Auseinandersetzung mit den ICD-10-
Code-Listen statt.

Zunachst wurde eine Tabelle erstellt, in der diejenigen ICD-10-Codes von Fraser und
Kolleg:innen (2012) aufgelistet wurden, bei denen sich die interviewten padiatrischen
Palliativmediziner:innen uneinig waren, ob bei diesen eine Lebensbedrohung oder
Lebensverkurzung vorlage und somit fraglich sei, ob sie in der geplanten Pravalenz-
berechnung bericksichtigt werden sollten.

Zudem ergab sich folgende Problematik:

Die Codes von Fraser et al. (2012) beziehen sich auf die ICD-10-Code-Liste von 2011.
Da diese jedoch jahrlich Uberarbeitet und Fehlerkorrekturen sowie Aktualisierungen
vorgenommen werden, wurden zunachst alle Aktualisierungslisten von 2011-2020
gesichtet. Hierbei fiel auf, dass von Fraser und Kolleg:innen teils Codes, die aus Sicht
der Forschenden und der beratenden Mediziner:innen als lebensbedrohlich und/oder
lebensverkurzend eingestuft worden waren, nicht berucksichtigt worden waren. Dies
hatte zur Folge, dass eine erneute vollstandige Sichtung der ICD-10-GM 2020 durch-
gefuhrt wurde. Im Ergebnis entstand eine modifizierte Liste mit potentiell lebensbe-
drohlichen und/oder lebensverkirzende Erkrankungen, die durch die kooperierenden
padiatrischen Palliativmediziner:innen geprift wurde*.

Zur Uberpriifung der infrage stehenden Codes von Fraser et al. (2012) und der neuen,
zusatzlichen Codes wurde eine digitale Gruppendiskussion mit Palliativmediziner:in-
nen aus Deutschland durchgeflhrt, die in entsprechenden Feldern der Padiatrie tatig
sind und uber z.T. langjahrige Expertise im Feld verflugen. Entscheidender Indikator
flr den Ein-/Ausschluss der Codes war, dass es sich um eine lebensbedrohliche und/
oder lebensverkurzende Erkrankung handelt und sie sich somit einer der vier TfSL(To-
gether-for-Short-Lives)-Gruppen zuordnen lasst.

Diese TfSL-Gruppen wurden urspringlich als ACT-Gruppen deklariert, die durch die
Association for Children with Life Threatening or Terminal Conditions and Their Families
(ACT) und das Royal College of Paediatrics and Child Health (RCPCH) erstellt und auf dem
IMPaCCT-Meeting in Trento weiter modifiziert wurden (Craig, Abu-Saad Huijer, Benini,
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Kuttner, Wood, Feraris & Zernikow, 2008, S. 402). Im Jahr 2011 vereinigten sich die
Organisationen ACT und Children‘s Hospices UK zu Together for Short Lives und es wur-
den die Einteilungen und Definitionen der ACT-Gruppen Ubernommen (TfSL1, TfSL 2,
TfSL 3, TfSL 4, togetherforshortlives, 2011). Diese werden nachfolgend nach Hoell et al.
(2019, S.1894) und Widdas, McNamara & Edwards (2013, S. 10f.) komprimiert dargestellt:

- Zu der Gruppe 1 zahlen lebensbedrohliche Erkrankungen, flr die es kurative
Therapien gibt, bei denen jedoch auch ein Therapieversagen und somit ein ver-
frihter Tod moglich sind.

- Zur Gruppe 2 gehdren Erkrankungen, die zu einem frihen Tod fuhren und dem-
nach nicht kurativ behandelbar sind. Intensive Therapien fihren zu einer Lebens-
verlangerung und sollen Kindern und Jugendlichen die Partizipation an Aktivita-
ten des taglichen Lebens erméglichen.

- Gruppe 3 beinhaltet progrediente Erkrankungen, fiir die ausschlieflich palliative
Therapiemdoglichkeiten zur Verfligung stehen.

- Der Gruppe 4 sind meist neurologisch begrindete Erkrankungen zugeordnet,
die irreversibel, aber nicht progredient sind. Diese fuhren aufgrund einer Vielzahl
potentieller gesundheitlicher Komplikationen meist zu einem friihzeitigen Tod.

Im Rahmen der o.g. Gruppendiskussion mit in der Padiatrie tatigen Palliativmedi-
ziner:innen wurden die von den Forschenden als maéglicherweise nicht in die Syste-
matik passend bewerteten Codes der Fraser-Liste sowie eine Auswahl der seit 2011
erganzten Diagnosen diskutiert.

Die nachfolgenden Codes aus der ursprunglichen Fraser-Liste (s. Tab. 1) wurden von
den Expertiinnen als nicht lebensbedrohlich bzw. lebensverkirzend eingestuft und
entsprechend bei der Berechnung der Pravalenz nicht bericksichtigt.
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Tabelle 1: Ausgeschlossene ICD-10-Codes aus der Fraser-Liste zur Pravalenzberechnung

E34.8
E88.1

F80.3

G60.0
H11.1
H35.5
Q39.6
Q74.8
Q77.4
Q78.5
Q87.1
Q87.2
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Sonstige néher bezeichnete endokrine Stérungen

Lipodystrophie, anderenorts nicht klassifiziert

Erworbene Aphasie mit Epilepsie [Landau-Kleffner-Syndrom]

Hereditére sensomotorische Neuropathie

Konjunktivadegeneration und -einlagerungen

Hereditére Netzhautdystrophie

Osophagusdivertikel (angeboren)

Sonstige néher bezeichnete angeborene Fehlbildungen der Extremitat(en)
Achondroplasie

Metaphysére Dysplasie

Angeborene Fehlbildungssyndrome, die vorwiegend mit Kleinwuchs einhergehen

Angeborene Fehlbildungssyndrome mit vorwiegender Beteiligung der Extremitaten

Die Medizineriinnen argumentierten fur den Ausschluss beispielsweise beim
Landau-Kleffner-Syndrom, dass die krankheitstypischen Symptome nicht lebens-
bedrohlich oder lebensverkirzend und die mit dem Syndrom einhergehende Epi-
lepsie gut behandelbar sei. Die hereditare sensomotorische Neuropathie ist
ebenfalls nach Aussagen der Expert:innen nicht als lebensbedrohlich oder lebens-
verkiirzend zu klassifizieren. Ahnliches gilt fiir angeborene Fehlbildungssyndrome,
die vorwiegend mit Kleinwuchs oder der Beteiligung der Extremitdten einhergehen.
Neben den Fraser-Codes wurden weitere potentiell lebensbedrohliche und/oder
lebensverkurzende Diagnosen zur Diskussion gestellt. Diese Codes ergaben sich,
wie bereits beschrieben, aus der Sichtung der aktuellen ICD-10-GM 2020. Die nach-
folgende Tabelle 2 zeigt, welche zuséatzlichen Kodierungen aus Sicht der Palliativ-
mediziner:innen mit in die der Pravalenzberechnung zugrundeliegenden Code-Liste
aufgenommen werden sollten. Mit der Aufnahme der Codes in die neue Liste wurde
auch die Einstufung in eine der vier TfSL-Gruppen vorgenommen.
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A81 2
A97.2

B34.2

B97.2

D42

D45
D46
D47

D56.9
D76.4

D82.0
D82.3

D89.3
D90

G23.1
G23.2
G233

G93.1

G94.3

108
120
122
123

124
125
127.1
127.20

127.28

143

149.0
149.8
150
160
161.0
161.1

161.2

161.4
161.5
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Tabelle 2: Zusatzlich eingeschlossene ICD-10 Codes zur Pravalenzberechnung

Streptokokkensepsis
Progressive multifokale Leukenzephalopathie
Schweres Dengue

Infektion durch Coronaviren nicht ndher
bezeichneter Lokalisation

Coronaviren als Ursache von Krankheiten, die in
anderen Kapiteln klassifiziert sind

Neubildung unsicheren oder unbekannten
Verhaltens der Meningen

Polycythaemia vera

Myelodysplastische Syndrome

Sonstige Neubildungen unsicheren oder
unbekannten Verhaltens des lymphatischen,
blutbildenden und verwandten Gewebes
Thalassamie, nicht ndher bezeichnet
Zytokinfreisetzungs-Syndrom [cytokine release
syndrome]

Wiskott-Aldrich-Syndrom

Immundefekt mit hereditar defekter Reaktion auf
Epstein-Barr-Virus
Immunrekonstitutionssyndrom
Immunkompromittierung nach Bestrahlung,
Chemotherapie und sonstigen immunsuppres-
siven MaBnahmen

Progressive supranukleére Parese

Multiple Systematrophie vom Parkinson-Typ [MSA-P]
Multiple Systematrophie vom zerebellaren Typ
[MSA-C]

Anoxische Himschadigung, anderenorts nicht
klassifiziert

Enzephalopathie bei sonstigen anderenorts
klassifizierten Krankheiten

Krankheiten mehrerer Herzklappen

Angina pectoris

Rezidivierender Myokardinfarkt

Bestimmte akute Komplikationen nach akutem
Myokardinfarkt

Sonstige akute ischamische Herzkrankheit
Chronische ischamische Herzkrankheit
Kyphoskoliotische Herzkrankheit

Pulmonale Hypertonie bei chronischer
Thromboembolie

Sonstige naher bezeichnete sekundére pulmonale
Hypertonie

Kardiomyopathie bei anderenorts klassifizierten
Krankheiten

Kammerflattern und Kammerflimmern

Sonstige naher bezeichnete kardiale Arrhythmien
Herzinsuffizienz

Subarachnoidalblutung

Intrazerebrale Blutung

Intrazerebrale Blutung in die GroBhirnhemis-
phare, subkortikal

Intrazerebrale Blutung in die GroBhirnhemis-
phare, nicht naher bezeichnet

Intrazerebrale Blutung in das Kleinhirn
Intrazerebrale intraventrikuldre Blutung

161.6
161.8
161.9
162
163

K71
K73
K75
K76.1
K76.2
K76.3
K76.4
K76.6
K76.7

N25.1
N25.9

P07.00
P10.0
P10.2
P10.3
P10.4
P10.8
P10.9

P11.0
P11.1

P28.4
P52.2

P52.3

P52.6

P52.8

P91.7

Q86.2

Q86.88

Q87.8

T86.1

T86.3

T86.4

T86.81

Intrazerebrale Blutung an mehreren Lokalisationen
Sonstige intrazerebrale Blutung

Intrazerebrale Blutung, nicht néher bezeichnet
Sonstige nichttraumatische intrakranielle Blutung
Hirninfarkt

Toxische Leberkrankheit

Chronische Hepatitis, anderenorts nicht klassifiziert
Sonstige entziindliche Leberkrankheiten
Chronische Stauungsleber

Zentrale hamorrhagische Lebernekrose
Leberinfarkt

Peliosis hepatis

Portale Hypertonie

Hepatorenales Syndrom

Renaler Diabetes insipidus
Krankheit infolge Schadigung der tubularen
Nierenfunktion, nicht ndher bezeichnet

Friihgeborenes mit extrem niedrigem
Geburtsgewicht

Subdurale Blutung durch Geburtsverletzung
Intraventrikuldre Blutung durch Geburtsverletzung
Subarachnoidale Blutung durch Geburtsverletzung
Tentoriumriss durch Geburtsverletzung

Sonstige intrakranielle Verletzungen und Blutun-
gen durch Geburtsverletzung

Nicht naher bezeichnete intrakranielle Verletzung
und Blutung durch Geburtsverletzung

Hirmodem durch Geburtsverletzung

Sonstige naher bezeichnete Hirnschadigung
durch Geburtsverletzung

Sonstige Apnoe beim Neugeborenen
Intraventrikuldre (nichttraumatische) Blutung

3. Grades beim Fetus und Neugeborenen

Nicht ndher bezeichnete intraventrikulare (nichttrau-
matische) Blutung beim Fetus und Neugeborenen
Kleinhirnblutung (nichttraumatisch) und Blutung
in die Fossa cranii posterior beim Fetus und
Neugeborenen

Sonstige intrakranielle (nichttraumatische)
Blutungen beim Fetus und Neugeborenen
Erworbener Hydrozephalus beim Neugebore-
nen, Posthdmorrhagischer Hydrozephalus beim
Neugeborenen

Warfarin-Embryopathie, Embryopathie durch
Cumarine

Sonstige angeborene Fehlbildungssyndrome
durch bekannte &uBere Ursachen

Sonstige naher bezeichnete angeborene Fehl-
bildungssyndrome, anderenorts nicht klassifiziert

Funktionsstérung, Versagen und AbstoBung eines
Nierentransplantates

Versagen und AbstoBung eines Herz-Lungen-
Transplantates

Funktionsstérung, Versagen und AbstoBung eines
Lebertransplantates

Versagen und AbstoBung sonstiger transplan-
tierter Organe und Gewebe - Lunge
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Als Ergebnis der Gruppendiskussionen mit den Expert:iinnen konnte eine modifizierte
Liste mit aktuellen ICD-10-Kodierungen lebensbedrohlicher und/oder lebensverkur-
zender Erkrankungen von Kindern und Jugendlichen erstellt werden.

Diese Liste ist essenziell fur die Berechnung der Pravalenz, da es Uber die Diagnose-
stellung die notwendigen Daten in Deutschland zu erfassen galt. Die modifizierte Liste
enthalt nun sowohl Codes aus der Fraser-Liste als auch neu hinzugefliigte Kodierun-
gen. Diese Liste wurde als (Excel-)Tabelle aufbereitet. Sie enthalt die ICD-10-Codes von
lebensbedrohlichen und/oder lebensverkirzenden Erkrankungen entlang diagnos-
tischer Gruppierungen sowie die Einteilung in die TfSL-Gruppen (s. Anhang IV) und wird
hier als Burgio-Jennessen-Liste vorgestellt.

3.2 Stufe 2 - Erhebungsprozess mittels aktualisierter ICD-10-Codes

Die Pravalenzerhebung wurde durch zwei Institutionen vorgenommen. Zum einen wur-
den durch den GKV-Spitzenverband die notwendigen Pravalenzdaten zur Verfigung
gestellt, zum anderen wurde das Institut flr angewandte Gesundheitsforschung Berlin
GmbH (InGef) beauftragt, die fur die Studie relevanten Daten zur Pravalenz und Sozio-
demographie bereitzustellen.

3.2.1 GKV-Daten

3.2.1.1 Grundlagen

In der vorliegenden Pravalenzerhebung wurde eine Sekundardatenanalyse mittels
der Routinedaten des GKV-Spitzenverbandes durchgefuhrt. Diese gelten als wichtige
Datengrundlage der Versorgungsforschung und Qualitatssicherung im Gesundheits-
wesen (Hoffmann & Glaeske, 2017; Swart, Ihle, Gothe & Matusiewicz, 2014). Im Jahr
2020 waren rund 73,36 Millionen Menschen in der Bundesrepublik Mitglied in der
gesetzlichen Krankenversicherung (GKV) versichert (Bolkart, 2021). Das entspricht
88,23 % der Bevdlkerung Deutschlands in diesem Jahr.

In Deutschland existieren im Jahr 2022 97 gesetzliche Krankenkassen, die sich durch
eine unterschiedliche Versicherten- und Morbiditatsstruktur auszeichnen. Diese zeigen
sich sowohl in der Alters- und Geschlechtsverteilung als auch in sozio6konomischen
Variablen (Hoffmann & Icks, 2012; Jaunzeme, Eberhard & Geyer, 2013). Entsprechend
halten Hoffmann und Bachmann (2014) fest, dass Analyseergebnisse einzelner Kas-
sen, auch nach einer Alters- und Geschlechtsstandardisierung, nicht auf die gesamt-
deutsche Bevllkerung Ubertragen werden kdnnen, da sich die Versichertenstruktur
zwischen den Kassen nicht ausgleicht. Bezuglich der soziodemografischen Merkmale
wird in deren Analyseergebnissen ersichtlich, dass sich Kinder und Jugendliche we-
niger in der Alters- und Geschlechtsstruktur unterscheiden, sondern vor allem in den
soziodemografischen Merkmalen. Es finden sich bei der AOK im Vergleich zu anderen
gesetzlichen Krankenkassen beispielsweise ein hoher Anteil an jungen Versicherten
aus Einwandererfamilien (Hoffmann & Bachmann, 2014, S. 455-462). Deshalb muss
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fir die Interpretation und Ubertragung entsprechender Daten die unterschiedliche Ver-
sichertenstruktur bertcksichtigt werden.

Zudem ist zu beachten, dass bezuglich der GKV-Daten keine Aussage Uber die Validitat
und die Genauigkeit der Dokumentation der relevanten Diagnosen getroffen werden
kdnnen (Hoffmann, Bobrowski & Fendrich, 2008, S. 1194).

Trotz dieser Nachteile ergeben sich auch Vorteile aus der Nutzung von GKV generier-
ten Daten, z.B. dass diese personen- und nicht fallbezogen gespeichert werden. Sie
haben im Rahmen der vorliegenden Studie des Weiteren den Vorteil, dass sie zeithah
zur Verflgung gestellt werden kdnnen und kostenglnstig sind, da sie nicht speziell
flr die Verwendung im Rahmen der vorliegenden Studie erhoben werden missen. Sie
kénnen zudem fur retro- und prospektive Beobachtungen Uber einen langeren Zeit-
raum genutzt werden. Ein grofer Vorteil im Hinblick auf die Validitat der Daten stellt
die Tatsache dar, dass Uber alle Versicherten eine Aussage getroffen werden kann,
da ein Drop-out oder eine Verweigerung zur (weiteren) Teilnahme entfallt. Da es sich
um Routinedaten handelt, entfallen Verzerrungen wie Erinnerungs- und Interviewbias
(Hoffmann, Bobrowski & Fendrich, 2008, S. 1194; Hoffmann & Icks, 2012, S. 296;
Schubert, Koster, Kiipper-Nybelen & lhle, 2008, S. 1102).

Ein weiterer Vorteil der vorliegenden Erhebung ist darin zu sehen, dass durch diese
Daten Personen erfasst werden kdnnen, die moglicherweise aufgrund ihrer Erkran-
kung nicht fur eine Primardatenerhebung zur Verfigung stehen wirden (Hoffmann,
Bobrowski & Fendrich, 2008, S. 1194).

3.2.1.2 GKV-Daten im Rahmen des PraeKids-Projektes

Zunachst wurde in Kooperation mit dem GKV-Spitzenverband die bereits zu Test-
zwecken eingesetzte ICD-10-Tabelle aus Stufe 1 des Projektes durch die nun erstelle
Burgio-Jennessen-Liste ersetzt. Die modifizierte Liste wurde dann als Filter zur Daten-
generierung fur die Routinedaten der GKV verwendet.

3.2.2 InGef-Daten

3.2.2.1 InGef - Institut fur angewandte Gesundheitsforschung Berlin GmbH

InGef verflgt Uber eine Datenbank anonymisierter Abrechnungsdaten von rund
6,3 Millionen gesetzlich versicherten Personen aus etwa 60 Betriebs- und Innungs-
krankenkassen (Andersohn & Walker, 2021, S. 125). Es handelt sich demnach um
eine Teilmenge der Krankenkassen, die auch durch den GKV-Spitzenverband erfasst
werden. Diese Daten sind Eigentum vom InGef, was insofern bedeutsam ist, als dass
die Einholung einer Zustimmung aller Krankenkassen fur die Verwendung der Daten
zu wissenschaftlichen Zwecken sehr aufwendig ware. Stattdessen wird die Entschei-
dung Uber die Annahme eines Studienauftrags von der internen wissenschaftlichen
Forschungsgruppe des InGef getroffen (ebd., 2021, S. 128).
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Andersohn & Walker (2021) geben an, dass 85% der Bevolkerung in gesetzlichen
und 15% in privaten Krankenkassen versichert sind. Die Daten vom InGef stammen
aus gesetzlichen Betriebs- und Innungskrankenkassen und decken alle Regionen
Deutschlands ab. Die Daten der unterschiedlichen Krankenkassen kénnen problemlos
zusammengefuhrt werden, da Art und Struktur der von den Leistungserbringern an die
deutschen Krankenkassen ubermittelten Leistungsdaten in Deutschland gesetzlich
geregelt sind. Die Datenbank vom InGef lasst aufgrund des Anonymisierungsprozesses
durch das InGef-Datenzentrum, dem sog. Trustcenter, keine RiUckschlisse und damit
Identifizierung von einzelnen Versicherten, Arzt:innen (oder anderen Leistungserbrin-
gern) sowie Krankenkassen zu. Es ist nicht erlaubt, Daten der InGef-Datenbank auf
Patient:innenebene weiterzugeben, deshalb muissen alle Analysen intern durchgefuhrt
werden (ebd., S. 125-128).

In der Datenbank befinden sich Daten der letzten sechs Jahre - beginnend mit dem
aktuellen vollstandigen Jahr. Dabei zeigt eine Analyse vom InGef, dass die Daten von
den am 1. Januar 2009 Versicherten (N=6.197.045) bis zum 31. Dezember 2013 zu
78,5 % persistent in der Datenbank blieben und kein Wechsel der gesetzlichen Kran-
kenversicherung stattfand (Anderson & Walker, 2016, S. 108). Demzufolge kann im
vorliegenden Datensatz davon ausgegangen werden, dass auch die Uber ihre Eltern
versicherten Kinder und Jugendlichen mit lebensbedrohlichen und/oder lebensverkur-
zenden Erkrankungen mit sehr hoher Wahrscheinlichkeit keinen Krankenkassenwech-
sel vollzogen haben.

Wenn Personen von einer beim InGef registrierten Krankenkasse in eine andere der
Uber das Gesundheitsinstitut erfassten wechseln, gehen diese Daten aufgrund der
jahrlichen Datenbank-Konsistenz-Updates nicht verloren, sondern bleiben verknupft.
Dieser dynamische Prozess findet sich auch in den Leistungsdaten wieder, da diese in
einem laufenden Prozess aktualisiert werden und Krankenkassen der Datenbank bei-
treten oder sie verlassen konnen. Die (Verzdgerungs-)Zeit bis die Daten in der Daten-
bank zuganglich sind, belauft sich auf drei bis neun Monate (Andersohn & Walker,
2021, S. 126).

Nach Andersohn & Walker (2021) gehort zu den Starken der InGef-Datenbank u. a. die
groRe Anzahl von Versicherten. Mit einer ausgewahlten Teilmenge von etwa vier Mil-
lionen Versicherten entsprechen diese genau der Alters- und Geschlechtsstruktur der
deutschen GKV-Population. Die relative kurze Verzogerungszeit der Verflugbarkeit von
Daten in der Datenbank ist vor allem flir die Beantwortung von Forschungsfragen rele-
vant, die sich auf aktuelle Zeitraume beziehen. Zu den Schwachen zahlen die Autoren
beispielsweise unvollstandige oder fehlende Daten zu soziobkonomischen Faktoren,
Lebensstil, Laborwerten, kdrperlichen Untersuchungen, Lebensqualitat und Arzneimit-
tel aufBerhalb des GKV-Systems. Zudem sind in Deutschland ambulante Diagnosen nur
quartalsweise verfugbar, sodass dies beim Studiendesign berlcksichtigt werden muss
(ebd., S.127f.).
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3.2.2.2 InGef im Rahmen des PraeKids-Projektes

Im Rahmen der Stufe 1 des Projekts fanden Vorgesprache mit InGef bezlglich einer
moglichen Zusammenarbeit statt. Da die Kooperation mit InGef flr die Pravalenzer-
hebung als notwendig erachtet wurde, erméglichte eine Erweiterung der Férderung
durch die Stiftung Kinder- und Jugendhospiz Regenbogenland die Beauftragung der
Datenanalyse. Hierfur verpflichtet sich InGef den Empfehlungen der Guten Epidemio-
logischen Praxis (GEP) sowie der Guten Praxis Sekundardatenanalyse (GPS) zu folgen.
Zur Vorbereitung einer entsprechenden Projektskizze durch InGef wurden in einem
gemeinsamen Prozess die Datenbasis, das Analysedesign, die Analysepopulation, Ein-
und Ausschlusskriterien, Variablen und Maf3zahlen, Falldefinitionen, Variablen und die
statistische Methode bestimmt. In weiteren Abstimmungen entstand ein Analyseproto-
koll zur Epidemiologie von lebensbedrohlichen und lebensverkirzenden Erkrankungen
bei Kindern und Jugendlichen in Deutschland, das nachfolgend dargestellt wird:

Analysedesign

Die Analyse wird als retrospektive Kohortenstudie auf Basis der InGef-Forschungs-
datenbank durchgefihrt. Der Beobachtungszeitraum umfasst dabei die Jahre 2014
bis 2019. Je nach Fragestellung werden unterschiedliche Jahre des Beobachtungs-
zeitraums bzw. Patient:innengruppen berlcksichtigt. Die Berechnung der Pravalenz
lebensbedrohlicher und/oder lebensverkirzender Erkrankungen erfolgt Uber die ein-
zelnen Jahre 2014 bis 2019 im Sinne von Querschnittsanalysen. Das jeweilige Jahr
des Beobachtungszeitraums wird als Analysejahr definiert.

Analysepopulation

Die Analysepopulation besteht aus Patient:innen mit unterschiedlichen lebensbedroh-
lichen und/oder lebensverkurzenden Erkrankungen, welche in einzelne Kategorien zu-
sammengefasst sind. Folgende allgemeine Ein- und Ausschlusskriterien werden fir
diese Analyse definiert:

Einschlusskriterien
Folgende Einschlusskriterien werden fur alle Personen in dieser Analyse definiert:

- Vollstandige Versicherung vom 01. Januar bzw. ab Geburt bis 31. Dezember bzw.
bis zum Tod innerhalb des jeweiligen Analysejahres,
- Alter von maximal 19 Jahren am 31. Dezember des jeweiligen Analysejahres.

Variablen und Mafzahlen
Folgende Variablen und Maf3zahlen werden flr diese Analyse erhoben:

Falldefinition
Die Falldefinition richtet sich nach einzelnen Kategorien lebensbedrohlicher und
lebensverkurzender Erkrankungen, welchen unterschiedliche ICD-10-GM-Codes zu-
grunde liegen:
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Lebensbedrohliche und lebensverkiirzende Erkrankungen: Burgio-Jennessen-Liste
Diagnose nach ICD-10-GM-Code aus der Burgio-Jennessen-Liste (s. Anhang). Beruck-
sichtigt werden Patientiinnen mit jeweils mindestens einer stationaren Haupt- oder
Nebendiagnose und/oder zwei gesicherten ambulanten Diagnosen in verschiedenen
Quartalen des jeweiligen Analysejahres (M2Q-Kriterium). Dabei kdnnen grundsatzlich
alle Diagnosen aus der Burgio-Jennessen-Liste gestellt werden. Die spezifische Zuord-
nung der Erkrankungen aus dieser Liste erfolgt dann in den anderen Falldefinitionen.

Lebensbedrohliche und lebensverkiirzende Erkrankungen: adaptierte Fraser-Liste
Diagnose nach ICD-10-GM-Code aus der adaptierten Fraser-Liste. Berucksichtigt
werden Patient:innen mit jeweils mindestens einer stationaren Haupt- oder Nebendia-
gnose und/oder zwei gesicherten ambulanten Diagnosen in verschiedenen Quartalen
des jeweiligen Analysejahres (M2Q Kriterium). Dabei kdbnnen verschiedene Diagnosen
aus der adaptierten Fraser-Liste gestellt werden.

In der nachfolgenden Tabelle 3 werden Uberblicksartig weitere Falldefinitionen kompri-
miert zusammengefasst.

Tabelle 3: Falldefinitionen im Uberblick

Zielgruppe | Diagnoseindikatoren Diagnosegruppen

[

Neurologisch
Hématologisch

Onkologisch
Diagnose nach ICD-10-GM-Code aus der jeweili- G e e
gen Liste bzw. Diagnosekategorie. Berlcksichtigt
werden Patient:innen mit jeweils mindestens

Respiratorisch

Lebensbedrohliche | einer stationdren Haupt- oder Nebendiagnose Herz-Kreislauf
und lebensverkiirzende | und/oder zwei gesicherten ambulanten Diagno- Gastrointestinal
Erkrankungen | sen in verschiedenen Quartalen des jeweiligen Urogenital
Analysejahres (M2Q-Kriterium).
Dabei kénnen verschiedene Diagnosen aus der Kongenital
Liste bzw. der Kategorie gestellt werden. Andere

TfSL-2
TfSL-3
TfSL-4
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Variablen

- Alter: Alter am 31. Dezember des jeweiligen Analysejahres. Das Alter wird zudem in
die Altersgruppen <1 Jahre, 1 bis <2 Jahre, 2 bis <3 Jahre, 3 bis <6 Jahre, 6 bis <10
Jahre, 10 bis <15 Jahre, 15 bis <19 Jahre und 19 bis <20 Jahre eingeteilt.

- Geschlecht: Geschlecht (mannlich/weiblich)am 31. Dezember des jeweiligen Analyse-
jahres.

- Bundesland: Wohnort nach Bundesland am 31. Dezember des jeweiligen Analysejahres.

Statistische Methoden

Die Pravalenz lebensbedrohlicher und lebensverkiirzender Erkrankungen in ihren
jeweiligen Kategorien (siehe Falldefinitionen) wird fir die einzelnen Jahre 2014 bis
2019 berechnet. Jede Kategorie wird dabei separat betrachtet. Als Bezugsbevolkerung
gelten alle Personen aus der InGef-Datenbank, die die Einschlusskriterien erflllen. Die
Formel zur Pravalenzberechnung einer Kategorie i im Jahr j lautet wie folgt:

Anzahl Patient:innen nach Falldefintion ; ; « 100.000

Anzahl eingeschlossene Personen aus InGef - Datenbank  ;

Pravalenz ;; =

Die Pravalenz wird pro Analysejahr als absolute und relative Haufigkeit (pro 100.000
Personen) angegeben. Fur beide Mafe wird ein 95 %-Konfidenzintervall unter An-
nahme einer Binomialverteilung berechnet. Zudem erfolgt eine Stratifizierung nach
Altersgruppen und Geschlecht sowie nach Wohnort der betrachteten Bevolkerung auf
Bundeslandebene. Die Stratifizierung erfolgt ebenfalls fur alle Analysejahre, wird aber
nicht fur die Kategorie nach der adaptierten Fraser-Liste durchgefihrt.

3.3 Stufe 2- Ergebnisse und Auswertungsprozess

Nachfolgend werden nun die einzelnen Daten der Pravalenzberechnungen des GKV-
Spitzenverbandes und InGef dargestellt.

3.3.1 Pravalenzwerte im Vergleich
Es werden die Datengrundlagen des GKV-Spitzenverbandes und InGeF erlautert, da
dies fur das Verstandnis der unterschiedlichen Pravalenzwerte grundlegend ist.

3.3.1.1 Datengrundlage des GKV-Spitzenverbandes

Nach Angaben des GKV-Spitzenverbandes handelt es sich bei der Datenquelle um
einen Auszug von Versichertenstammdaten und kollektivvertraglichen Abrechnungs-
daten fur gesetzlich Versicherte. Es ist eine Stichprobe, die fur jedes Datenjahr auf
einer wechselnden Basis von sieben Geburtskalendertagen erhoben wird. Die Hoch-
rechnung auf die gesamte Gesetzliche Krankenversicherung (GKV) erfolgt anhand
der amtlichen GKV-Versichertenzahlstatistik KM 6, welche zum Stichtag 1. Juli eines
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Anhang V einsehbar.
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Jahres erhoben wird und auf der Internetseite des Bundesgesundheitsministeriums®
verfugbar ist. Die KM ° 6 ist unterteilt in 17 KV-Bezirke und 34 Alters- und Geschlechts-
gruppen. Fir jede dieser 578 Gruppen wird ein eigener Hochrechnungsfaktor gebildet,
indem die Anzahl der Versicherten in dieser Gruppe in der GKV durch die Anzahl der
Versicherten dieser Gruppe in der Stichprobe geteilt wird. Versicherte, die an Selek-
tivvertragen teilnehmen, wurden aus der Auswertung ausgeschlossen, da deren kol-
lektivvertragliches Diagnose- und Leistungsgeschehen unvollstandig ist. Dies wurde
entsprechend auch bei der Bildung der Hochrechnungsfaktoren berucksichtigt (GKV-
Spitzenverband ©)’.

Fur die Berechnung der Pravalenzzahl des GKV-Spitzenverbandes wurde jedes Kind
oder jeder Jugendliche, bei dem eine Diagnose aus der zugrundeliegenden ICD-10-
Code-Liste gestellt wurde, ein Mal gezahlt, unabhangig davon, wie viele weitere
Diagnosen die:der Patient:in erhalten hatte. Die nachfolgende Tabelle 4 zeigt die Zah-
len der ambulant gestellten Diagnosen. Die Anzahl der GKV-Versicherten mit mindes-
tens einer der gelisteten Krankheiten ergibt sich aus der nachfolgend beschriebenen
Hochrechnung. Der Bevolkerungsanteil wurde errechnet, in dem der Prozentanteil
der GKV-Versicherten mit mindestens einer der Erkrankungen (Bsp. 2019: 2,6226 %)
mit der Anzahl der Bevolkerung im Alter von 0-19 Jahren (Statistisches Bundesamt,
2022a) multipliziert wurde, ohne weitere Gewichtungen nach Region oder Alters- und
Geschlechtsgruppen vorzunehmen.

Tabelle 4: Pravalenzberechnung GKV - ambulante Daten

Jahr

davon Anzahl GKV-
Versicherte mit

der gelisteten
Krankheiten

Prozent der

GKV-Versicherten
DN S 25934 26204  26498|  26353| 26478 26226
einer der gelisteten
Krankheiten in %

Anzahl der

N e 14.753.511 | 15.071.090 | 15.221.437 | 15.252.326 | 15.294.292 | 15.330.502 |

schen 0-19 Jahre

RO oe | 2ots 016 2017 |20t 2019
ieh ey 12:391.184 | 12478.778 | 12.612.542 | 12825.140] 12.901.059
inschlieBlich 12.391.184 | 12.478.778 | 12.612.542 | 12.825.140 ( 12.901.059 | 12.970.015

19 Jahre

Pravalenz
NI 382618  394.923| 403338 401945 404.962| 402.058
der GKV-Daten
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Fur den stationaren Bereich kénnen nur (Diagnose-)Falle durch den GKV-Spitzenver-
band gezahlt werden und nicht die Versicherten, da kein entsprechendes Merkmal in
der Datengrundlage zur Verfugung steht. Deswegen kdnnen diese Daten nicht fur die
Pravalenzberechnung genutzt werden.

3.3.1.2 Datengrundlage InGef

Far die Berechnung der Kinder und Jugendlichen mit lebensbedrohlichen und/oder
lebensverkirzenden Erkrankungen werden per Falldefinition Patient:innen mit jeweils
mindestens einer stationaren Haupt- oder Nebendiagnose gemafd ICD-10-Code-Liste
und/oder zwei gesicherten ambulanten Diagnosen in verschiedenen Quartalen des
jeweiligen Analysejahres (M2Q-Kriterium) erfasst (s. Kap. 3.2.2.2).

Hierbei bedeuten zwei gesicherte ambulante Diagnosen, dass in einem Analysejahr
entweder bei einem/einer Patient:in die gleiche Diagnose oder zwei unterschiedliche
Diagnosen kodiert wurden, die allerdings beide nach der ICD-10-Liste lebensbedroh-
lich und/oder lebensverkirzend sind.

InGef berechnete fur das Projekt PraeKids folgende Pravalenzdaten:

- Gesamtpravalenz in der Altersgruppe 0-19 Jahre
- Pravalenz stratifiziert nach

» diagnostischen Gruppierungen

» TfSL-Gruppen 1-4

= Altersgruppen

= Geschlecht

* Bundeslandern

Die durch InGef ermittelten Pravalenzen wurden auf den Bevolkerungsanteil hochge-
rechnet (s. auch Tab. 7).

In der nachfolgenden Tabelle 5 werden sowohl die mittels der Burgio-Jennessen-Liste
als auch die auf Grundlage der Fraser-Liste erhobenen Pravalenzwerte abgebildet:
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Tabelle 5: Pravalenz von lebenslimitierenden und lebensbedrohlichen Erkrankungen: Burgio-Jennessen-
Liste und adaptierte Fraser-Liste

pro 100.000 Bevélkerung unter 20 Jahre Bevolkerungsanteil (Hochrechnung)

Burgio- Burgio-
Jennessen- Fraser- Jennessen- Fraser-
Liste Liste Liste Liste

2.103 1.888 14.753.511 | 310266 | 278546

etz | tom | tsonow | e | st |
oo | o | tsavem | aia | awse |
“aaes | s | tsasaas | wsass | snwsw |
a0 | o | tsamz | awioer | arsase
“avis | aom | tsawse | asere | amous |

@ INHALT

Die Pravalenzzahlen der Burgio-Jennessen-Liste und auch der adaptierten Fraser-Liste
zeigen in beiden Datensatzen eine deutlich h6here Anzahl an Kindern und Jugend-
lichen mit lebensbedrohlichen und/oder lebensverkirzenden Erkrankungen, als die in
der Literatur verwendete Zahl von 50.000 (Jennessen & Hurth, 2021; Zernikow et al.,
2017, S. 78). Hierbei ist bedeutsam, dass es sich bei den aktuell erhobenen Listen um
die Diagnosepravalenz handelt und sich das Studiendesign von den Studien von Fra-
ser et al. (2020, 2018, 2012) deutlich unterscheidet. Es wird im Folgenden auf diese
bedeutsamen Unterschiede der Pravalenzwerte eingegangen.

Festzuhalten bleibt zweifellos, dass auf der Grundlage beider ICD-10-Code-Listen eine
Zunahme der Diagnosestellungen in den letzten 5 Jahren zu verzeichnen ist (s. Tab. 5).

3.3.1.3 Unterschiede zwischen GKV- und InGef-Daten

Der Unterschied in der Diagnosepravalenz zwischen den GKV- und den InGef-Daten
begriindet sich durch die unterschiedlichen Falldefinitionen und die kassenbedingten
Unterschiede der Versichertengruppen. Wie bereits beschrieben, erfasst InGef die
Daten von 60 Krankenkassen, wohingegen der GKV-Spitzenverband zum Erhebungs-
zeitpunkt Daten von 109 Krankenkassen und eine insgesamt deutlich héhere Anzahl
an Versicherten einschlieft. Die unterschiedlichen Falldefinitionen wurden bereits
beschrieben. Die Pravalenz der GKV-Daten ist hoher als die auf der Grundlage der
InGef-Daten berechnete Pravalenz. Dies hangt mit dem etwas differenzierteren Ein-
schlussverfahren bei den InGef-Daten zusammen. So bedarf es zur Erfassung einer
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Erkrankung mindestens einer stationar und/oder zwei ambulant gestellten Diagnosen
in verschiedenen Quartalen des Erhebungszeitraums, wahrend bei den GKV-Daten
eine ambulante Diagnose innerhalb des Erhebungszeitraums zur Erfassung der Er-
krankung genutzt wurde.

3.3.2 Aufschlusselung der Diagnosepravalenz (InGef-Daten)

3.3.2.1 Diagnostische Gruppierungen

In Abbildung 3 sind die nach diagnostischen Gruppierungen aufgeschlisselten Prava-
lenzzahlen dargestellt. Hierbei wird ersichtlich, dass die grofite Gruppe die kongenita-
len Erkrankungen einnehmen, gefolgt von Stoffwechsel-, Krebs- und respiratorischen
Erkrankungen. Die kleinste Gruppe stellen Diagnosen im medizinischen Feld der Gas-
troenterologie dar. Aufgrund von Komorbiditdten werden insgesamt mehr Diagnosen
erfasst als in Tabelle 5, da hier jede einzelne Diagnose gezahlt wird.

Diagnoseprévalenz

Abbildung 3: Diagnosepravalenz (InGef) pro 100.000 - gruppiert (2019)

Mit Blick auf die Entwicklung der Zahlen einzelner diagnostischen Gruppierungen im
Verlauf von 2014 bis 2019 fallt auf, dass in den letzten finf Jahren eine Zunahme der
Diagnosestellungen in nahezu allen Gruppen zu verzeichnen ist (vgl. auch Abb. 6 in
Bezug auf die TfSL-Gruppen). Eine Ausnahme stellt der onkologische Bereich dar. Hier
ist die Zahl leicht rucklaufig. Im Jahr 2014 sind 313 pro 100.000 Betroffene zu ver-
zeichnen, 2019 dagegen 301 pro 100.000. Auch bei den neurologischen Erkrankun-
gen fallt auf, dass es sowohl im Jahr 2014 als auch 2019 266 pro 100.000 Kinder und
Jugendliche sind, die in diesem Bereich entsprechend der ausgewahlten ICD-10-Ko-
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dierungen diagnostiziert wurden. Diese Zahlen stehen in einem Widerspruch zu den
Kennzahlen des Deutschen Kinderkrebsregisters, das eine Zunahme der gemeldeten
Erkrankungen von 2051 im Jahr 2013/2014 auf 2255 Erkrankungen im Jahr 2019
verzeichnet. Ob dies im Zusammenhang mit der Feststellung zu interpretieren ist, dass
die haufigste Form, die lymphatische Leukamie in Deutschland und Europa bis Mitte
der 2000er langsam anstieg (ca. 0,7 % pro Jahr) und seitdem in Deutschland stabil ist
(Deutsches Kinderkrebsregister, 2019, S. 10), ist zu diskutieren.

Eine deutliche Zunahme findet sich bei den Stoffwechsel-, den respiratorischen so-
wie den Herz-Kreislauf-Erkrankungen. Der hochste Zuwachs in dem bereits genannten
5-Jahreszeitraum findet sich bei den kongenitalen Diagnosestellungen. Hier fand eine
Zunahme von 114 Diagnosen pro 100.000 statt. Diese nehmen auch die grofite Grup-
pierung mit 649 pro 100.000 in der Diagnosepravalenz ein (s. Abb. 3).

3.3.2.2 Stratifizierung nach Altersgruppen

Des Weiteren wurde die Diagnosepravalenz nach Altersgruppen stratifiziert. Hierbei
zeigt sich, dass im Jahr 2019 die haufigsten Diagnosestellungen bei den <1-Jahrigen
und die geringste bei den 6 bis <10-Jahrigen vorgenommen wurden (s. Tab. 6).

Tabelle 6: Altersgruppen haufigster Diagnosestellungen nach Gruppen (2019)

Altersgruppen - Diagnosezeitraum

haufigster Prévalenz 2. haufigster ~ Prévalenz 3. haufigster ~ Pravalenz
Diagnose- pro Diagnose- pro Diagnose- pro
zeitraum 100.000 zeitraum 100.000 zeitraum 100.000
Diagnosegruppen | | | | | |
|
Neurologisch 15 bis < 19 322 | 19bis<20 295 | 10bis <15 263
Hamatologisch 19 bis < 20 201 15 bis < 19 178 2 bis <3 167
Onkologisch 19 bis < 20 432 | 15bis <19 415 | 10bis< 15 348
Stoffwechsel 10 bis < 15 568 | 15bis <19 552 | 19 bis <20 522
Respiratorisch 1bis <2 1.468 2 bis< 3 988 <1 710
Herz-Kreislauf <1 282 1 bis <2 277 | 15bis <19 216
Gastrointestinal 19 bis < 20 86 | 15bis<19 84 <1 76
Urogenital 19 bis < 20 106 <1 93 | 15bis< 19 92
Perinatal <1 4.262 1bis<?2 669 2 bis <3 224
Kongenital <1 1.457 1 bis < 2 1.236 2bis<3 832
Andere <1 38 1bis<?2 28 2 bis < 3 26
19 bis < 20 26
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3.3.2.3 Stratifizierung nach Geschlecht

Die Diagnosepravalenz wurde auch nach Geschlecht stratifiziert®. Von den Jahren
2014 bis 2019 erfolgte eine Zunahme der Diagnosen beim mannlichen Geschlecht
von 2.215 auf 2.432 Diagnosen pro 100.000, beim weiblichen von 1.986 auf 2.189
pro 100.000 Personen.

Ein geschlechterspezifischer Blick auf unterschiedliche diagnostische Gruppierungen
zeigt, dass im Bereich der Stoffwechselerkrankungen deutlich mehr weibliche Be-
troffene zu finden sind. Neurologische, kongenitale, perinatale und respiratorische
Erkrankungen lebensbedrohlicher und/oder lebensverkurzender Art werden haufiger
bei mannlichen Patienten diagnostiziert (s. Abb. 4).

Pravalenz - Geschlecht

700

600

500

400

300

Patient:innen

200
100

8 | Der InGef-Datensatz erhebt
nur die beiden Geschlechterkate-

gorien méannlich/weiblich.

B minnlich M weiblich

Abbildung 4: Pravalenz von lebensbedrohlichen und lebensverklirzenden Erkrankungen - stratifiziert
nach Geschlecht pro 100.000 (2019)

3.3.2.4 Stratifizierung nach Bundesland

Die nach Bundeslandern stratifizierte Diagnosepravalenz zeigt die haufigste Diagnose-
stellung lebensbedrohlicher und/oder lebensverkirzender Erkrankungen in Bremen
gefolgt von Sachsen-Anhalt. Ein Uberblick (iber alle Bundeslénder aus den Jahren
2014 und 2019 gibt die Abbildung 5.
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Abbildung 5: Pravalenz von lebensbedrohlichen und lebensverklirzenden Erkrankungen - stratifiziert
nach Bundeslandern pro 100.000 (unterschieden zwischen den Jahren 2014 und 2019)

3.3.2.5 Diagnosepravalenz nach TfSL1-4
Zunachst wurden die Diagnosenpravalenzen nach den TFSL-Gruppen 1-4 berechnet.
Mit knapp 49 % ist die TfSL-1 Gruppe die grofite der vier Kategorien (s. Tab. 7).

Tabelle 7: Verteilung der Diagnosepravalenzen nach TfSL1-4 (2019)

2019
THSL—1 TiSL-2 TiSL-4
Préval
oro fla(;':_gg; 1.245 830 144 367
190.865 127.243 22.076 56.263

Bevélkerungsanteil

Es bleibt festzuhalten, dass sich bezlglich der TfSL-Rangfolge der haufigsten Fallzah-
len folgendes Bild zeigt: TfSL-1 > TfSL-2 > TfSL-4 > TfSL-3.
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Des Weiteren wurde die prozentuale Zunahme der Diagnosestellung in den einzelnen
TfSL-Gruppen in den letzten sechs Jahren berechnet. Hierbei zeigt sich eine Zunah-
me in allen vier Kategorien. Mit 20,77 % ist vor allem bei der TfSL-2-Gruppe eine ver-
mehrte Diagnosestellung zu verzeichnen, gefolgt von der TfSL-3 mit 13,36 %, TfSL-4
mit 12,04 % und als letzte Gruppe die TfSL-1 mit 11,22 % (s. Abb. 6).

Zunahme der Diagnosestellung von 2014 bis 2019

in Prozent

@ ZURUCK
@ VORWARTS
@ INHALT
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beziffernder Anteil der Diagnosen
in TfSL-Gruppe 4 eine Lebens-
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Abbildung 6: Zunahme der Diagnosepravalenz von lebenslimitierenden und lebensbedrohlichen Erkran-
kungen nach TfSL 1-4 gruppiert’

Mit Blick auf die hier aufgefiihrten Prévalenzzahlen ist zu beachten, dass eine einfache
Addition der TfSL-Gruppen nicht zur Gesamtpravalenz fuhrt. Als Grundlage flr die Be-
rechnung der einzelnen TfSL-Pravalenzen diente die Diagnosezuordnung in der Burgio-
Jennessen-Liste. Somit wurde bei der Berechnung der TfSL-Pravalenzen jede Gruppe
separat betrachtet. Dies hat zur Folge, dass ein:e Patient:in mit zwei Diagnosen (M2Q-
Kriterium) in unterschiedlichen TfSL-Gruppen auch beiden Gruppen gezahlt wurde.
Dieses Vorgehen stellt jedoch nicht die Grundlage flr die Berechnung der Gesamt-
pravalenz dar (s. Kap. 3.3.1).
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4 ERGEBNISDISKUSSION

Nachfolgend werden die Daten im Einzelnen diskutiert. Dabei wird zunachst auf die
Unterschiede in der Erhebung von Fraser et al. (2012) und der vorliegenden Studie
eingegangen und die unterschiedlichen ermittelten Pravalenzzahlen aus den Daten
der GKV sowie InGef erlautert.

4.1 Pravalenzdifferenzen

Wie bereits zu Beginn des Berichtes erlautert, diente bislang als quantitative Orientie-
rung in der palliativen Versorgung und der Kinder- und Jugendhospizarbeit die Zahl von
50.000 betroffenen Kindern und Jugendlichen (Bundesverband Kinderhospiz, 2022;
Zernikow et al., 2017) im Hinblick auf Versorgungsbedarfe sowie die derzeitigen Ver-
sorgungs-, Unterstitzung- und Begleitungsangebote der Zielgruppe. Deshalb ist es be-
deutsam die aktuell erhobenen Daten, die bei weitem die zuvor genutzte Pravalenzrate
Ubersteigt, kritisch zu reflektieren. Des Weiteren ist es wichtig zu verdeutlichen, dass
aus diesen aktuellen Zahlen keinerlei Ableitungen im Hinblick auf existierende oder
ggfs. bendtigten Versorgungsstrukturen maglich sind.

4.1.1 Orientierung an Fraser - Unterschiede zur aktuellen Erhebung

4.1.1.1 Unterschiedliche Falldefinitionen und Einschlusskriterien

Wie zuvor beschrieben, unterscheidet sich die aktuell erhobene Pravalenzzahl mit Gber
300.000 diagnostizierten Betroffenen deutlich von der in der Literatur verwendeten,
jedoch nicht empirisch erhobenen Anzahl von 50.000 Kindern und Jugendlichen mit
lebensbedrohlichen und/oder lebensverkirzenden Erkrankungen. Hierflr sind unter-
schiedliche Grlinde anzufihren.

Zunachst haben Fraser und Kolleg:innen fir ihre Erhebung andere Falldefinitionen als
die Forscher:innengruppe der HU-Berlin verwendet. Eine wie in den Studien von Fraser
et al. (2020) ausschliefilich im Kontext eines stationaren Aufenthalts erfasste Diagno-
se war nicht Grundlage fur den Einschluss der Kinder und Jugendlichen. Nicht erfasste
ambulant gestellte Diagnosen kdnnen somit geringere Pravalenzzahlen zur Folge haben,
die somit aber nicht den wahren Pravalenzen entsprechen. In der PraeKids-Studie wur-
de hingegen das MQ2-Kriterium genutzt (vgl. Kapitel 3.3.1.2), welches rein ambulan-
te Falle mit in die Pravalenzberechnung miteinbezieht, wenn im Erfassungszeitraum
zwei Diagnosen in ambulanten Versorgungssettings gestellt wurden. Dies ist sinnvoll,
da nicht alle Kinder und Jugendlichen mit lebensbedrohlichen Gesundheitsverlaufen
regelmafiger stationarer Versorgung bedlrfen und flhrt dazu, dass sowohl die An-
wendung der adaptierten Fraser-Liste als auch der Burgio-Jennessen-Liste eine héhere
Diagnoseerfassung in der aktuellen Erhebung aufweist. Insofern ist davon auszuge-
hen, dass die Erfassung sowohl der ambulant als auch der stationar versorgten Kinder
und Jugendlichen geeignet ist, um alle Betroffenen tatsachlich statistisch abzubilden.
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Des Weiteren wurden in die vorliegende Untersuchung auch Kinder und Jugendliche
miteinbezogen, die eine lebensbedrohliche Erkrankung haben, die aber nicht zu einem
frihzeitigen Tod und einer entsprechenden palliativen Versorgung fuhren mussen
(s. vor allem TfSL-Gruppe 1). Diese wurden deshalb nicht ausgeschlossen, da sie a)
eine akute (intensiv-)medizinische bzw. -pflegerische Versorgung bedirfen und/oder b)
je nach Behandlungsverlauf zumindest potentiell in der zukunftigen Versorgung mitbe-
dacht werden sollten, auch wenn sie im gunstigsten Fall einer erfolgreichen kurativen
Therapie keine dauerhaft intensive sowie palliative Versorgung bendtigen (s.a. Kap.
4.2 Limitationen der Studie).

4.1.1.2 Unterschiede in der Kodierungspraxis

Des Weiteren sind auch Kodierungsunterschiede in der Bewertung lebensbedrohlicher
und/oder lebensverkiirzender Erkrankungen durch Arzt:innen zu beriicksichtigen. Dies
zeigte sich in den Interviews und Gruppendiskussionen mit den beteiligten padiatri-
schen Palliativmediziner:innen sehr deutlich, wenn auch ausschliellich bezogen auf
einen geringen Anteil der Codes von ca. 5 %. Bei diesen herrschte Uneinigkeit, ob diese
Diagnose als lebensbedrohlich und/oder lebensverkirzend zu bezeichnen ist. Im Falle
dieser divergierenden Einschatzungen wurden sowohl die quantitativ am starksten ver-
tretene Position als auch die fachliche Begrindung als entscheidende Indikatoren fur
die (Nicht-)Berucksichtigung einer Diagnose im weiteren Prozess der Datenerhebung
genutzt.

Zudem koénnen sich von der Diagnose der Erkrankung bis zum Code Unsicherheiten
im medizinischen Erkenntnisprozess, bei der medizinischen Dokumentation und im ei-
gentlichen Kodierungsprozess ergeben (Stausberg, 2007, S. 1040). Im Falle der vorlie-
genden Studie konnen allerdings keine Aussagen zur Dokumentation und zu Einfluss-
faktoren auf diese genannt werden. Dies bedeutet, dass nicht hachzuvollziehen ist, ob
die kodierenden Personen im Einzelfall Grunderkrankungen oder aktuelle Symptome
kodiert haben. Inwieweit die diagnostizierenden und somit kodierenden Arzt:innen zu-
dem spezifische Ein- und Ausschlusskriterien zur Definition einzelner Erkrankungen
bericksichtigt haben oder spezifische medizinische Leistungen und/oder deren Ver-
gutung die Diagnoseerstellung beeinflussten, kann an dieser Stelle allenfalls hypothe-
tisch beantwortet werden (Schubert, Koster, Kipper-Nybelen, Ihle, 2008, S. 1102f.).
Gleichwohl keine Aussagen Uber das konkrete Kodierverhalten in Krankenhausern und
durch behandelnde Arzt:innen gemacht werden kdnnen, ist davon auszugehen, dass
es individuelle Unterschiede gibt, die zudem durch unterschiedliche Kodiervorgaben
beeinflusst werden (Hoffmann, Bobrowski & Fendrich, 2008, S. 1198).

Es muss zudem eine gewisse Varianz der Kodierqualitat in der ambulanten und sta-
tionaren Versorgung bedacht werden (Giersiepen, Pohlabeln, Egidi & Pigeot, 2007;
Ozegwoski, 2013). So erfolgt auch im stationaren Bereich die Dokumentation der
Aufnahme-, Einweisungs- und Entlassungsdiagnosen gemafd der gultigen oder an-
dernfalls spezifizierten Fassung der ,Internationalen statistischen Klassifikation der
Krankheiten und verwandter Gesundheitsprobleme® (ICD). Aus Grinden der Abrech-
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nungsrelevanz erfolgt die Erfassung der Entlassungsdiagnosen systematisch. Dazu
zahlen die obligate Hauptdiagnose und fakultative Nebendiagnose(n). In der ambulan-
ten Versorgung werden die Abrechnungsdiagnosen pro Quartal und Behandlungsfall
kodiert (Klauber, Glnster, Gerste, Robra & Schmacke, 2016, S. 393f).

4.1.1.3 Unterschiedliche Bevolkerungsmerkmale und Sterberaten

Eine Ubertragung der Untersuchungszahlen von England auf Deutschland wurde in der
Literatur damit begrindet, dass sich vermutlich die Epidemiologie zwischen beiden
Landern nicht unterscheidet (Zernikow et al., 2017, S. 78). Abgesehen von der unter-
schiedlichen Bevolkerungszahl beider Lander sowie der damit wahrscheinlich einher-
gehenden Diskrepanz der relevanten Altersgruppen, stellt sich die Frage, ob sich die
unterschiedlichen Bevilkerungsmerkmale wie der Anteil an ethnischen Minderheiten
und die sozioGkonomischen Bedingungen derart gering auswirken, dass sich hieraus
keine nennenswerte Fallzahlendifferenz ergibt. Dies scheint auf der Grundlage der
nun vorliegenden Daten fraglich und sollte in Bezug auf die erhobene Pravalenzrate
forschungsmethodisch gepruft werden. Auch mit Blick auf die Studie der Forscher:in-
nengruppe Zylbersztejn, Gilbert, Hjern, Wijlaars und Hardelid (2018), in der die Ster-
berate von Kindern aus England mit der aus Schweden verglichen wurden, scheint
die benannte Notwendigkeit der genaueren Untersuchung landerspezifischer Faktoren
wichtig. So zeigt sich, dass in England die Sterberate bei 29 von 10.000 Kindern im
Alter von zwei Tagen bis 4 Jahre und damit zweimal so hoch wie in Schweden ist. Da-
bei waren in 77 % der Falle die Ursachen niedriges Geburtsgewicht, Fruhgeburt und
angeborene Defekte (z.B. Herzprobleme), die in GrofSbritannien wesentlich haufiger
auftraten. Die Wissenschaftler:innen begrinden dies weniger mit Unterschieden des
Gesundheitssystems, sondern viel mehr mit den soziobkonomischen Verhaltnissen
und den damit verbundenen Bedingungen in der Schwangerschaft der Mtter.

Im weiteren internationalen Vergleich zeigt sich beispielsweise als weiterer Unterschied,
dass Deutschland eine rund 25 % geringere Kindersterblichkeit bei den unter 5-Jahrigen
aufweist als GrofRbritannien (Wang H, Liddell CA, Coates MM et al., 2013, S. 965)

In einem Auszug aus der Todesursachenstatistik des statistischen Bundesamtes mit
ausgewahlten Todesursachen waren es innerhalb des Berichtsjahres 2019 9 pro
100.000 Kinder und Jugendliche, die im Alter von 0-19 Jahren in Deutschland an Er-
krankungen mit Ursprung in der Perinatalperiode verstarben, gefolgt von 6 pro 100.000
Erkrankten mit angeborenen Fehlbildungen, Deformitdten und Chromosomenanoma-
lien. Im Alter zwischen einem und <15 Jahren liegen die Haupttodesursachen in Neu-
bildungen und boésartige Neubildungen (Statistisches Bundesamt, 2022b).

Diese exemplarisch prasentierten epidemiologischen Daten zeigen landertypische Un-
terschiede, die moglicherweise neben den o.g. unterschiedlichen Kodierstrategien die
verschiedenen Pravalenzen bedingen, ohne dass sie inhaltliche Hinweise auf die hohe
Pravalenz in Deutschland liefern kdnnten.
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4.2 Limitationen der Untersuchung

Nachfolgend werden im Sinne guter wissenschaftlicher Praxis die Limitationen der
Erhebung ausgefihrt.

4.2.1 Differenz zwischen der adaptierten Fraser- und Burgio-Jennessen-Liste
Die Differenz von 227 Fallen pro 100.000 zwischen beiden Listen (s. Tab. 5) kommt
durch die oben nachgezeichnete Modifikation der Zusammensetzung der Liste aus
ICD-10-Codes zustande. Die Forschungsgruppe hat somit zunachst in enger Koope-
ration mit Expert:innen eruiert, welche Erkrankungen als potentiell lebensbedrohlich
und/oder lebensverkirzend einzustufen sind.

Nach Zernikow und Hasan (2013) wird in der padiatrischen Praxis der Begriff der
Lebensbedrohung dem der Lebenslimitierung vorgezogen, da trotz gesicherter Diag-
nose der Verlauf und die damit verbundene Lebensspanne einer Erkrankung nicht mit
absoluter Sicherheit vorhersehbar sind (S. 158).

Der Begriff lebenslimitierend richtet den Fokus auf ein begrenztes Leben durch eine
Erkrankung. Dieser sehr defizitdren Sichtweise wird durch die Verwendung des Begriffs
der lebensverkirzenden Erkrankung begegnet. Hier wird terminologisch auf eine Be-
grenzung der Lebensdauer hingewiesen, die auf Begriffsebene keinerlei Deutungen
hinsichtlich der Limitierungen mit sich bringt (Deutscher Kinderhospizverein, 2021).
Beide Definitionen weisen darauf hin, dass Diagnosen keine validen Aussagen hin-
sichtlich der Prognose der individuellen Lebenserwartung geben kdnnen. Daraus
leitet sich ab, dass eine Diagnose hinsichtlich des Schweregrades der Erkrankung
sehr unterschiedlich eingestuft werden kann und zudem der mogliche Verlauf der Er-
krankung auferst variabel ist. Diese differierenden Aspekte wurden auch in den Ein-
gruppierungen bestimmter Diagnosen in die TfSL-Gruppen durch die kooperierenden
Mediziner:innen deutlich. So wurden beispielsweise die Codes P.52.2/3/6/8, die bei
unterschiedlichen Blutungen im Gehirn des Fetus und Neugeborenen angewandt wer-
den, von allen medizinischen Expert:innen als potentiell lebensbedrohlich eingestuft,
aber eine Gruppe sah die Erkrankungen in der TfSL-1, die andere in der TfSL-4 Gruppe.
Far eine Eingruppierung in TfSL-1 wurde der mogliche kurative Aspekt bei dieser Er-
krankung benannt. Fir eine Zuordnung in TfSL-4 argumentierten Medziner:innen, dass
diese Erkrankungen nicht als heilbar einzustufen seien, da sie immer einen stabilen
Restzustand hinterlassen.

Letztendlich unterliegt die Auseinandersetzung mit Einzeldiagnosen, Diagnhosegruppen
und der entsprechender Terminologie keiner eindeutigen, unstrittigen Gesetzmafig-
keit, bedarf aber im Rahmen wissenschaftlicher Studien der Konkretisierung und
Determinierung, um Uberhaupt Daten erheben zu kénnen.
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4.2.2 Kinder und Jugendliche der PKV

Die vorliegenden Pravalenzzahlen wurden aus den Daten gesetzlich Versicherter
unter 20 Jahren errechnet. Hierbei blieben die in den Privaten Krankenkassen (PKV)
versicherten Kinder und Jugendlichen unberlcksichtigt. Im Jahr 2000 lag die Versi-
chertenzahl der unter 18-Jahrigen bei 1,25 Mio., 2008 bei 1,38 Mio. (Niehaus, 2009,
S. 5). Nach Aussagen der PKV sind im Jahr 2020 1,56 Mio. 0-19-Jahrige versichert°.
Mit Blick auf die ca. 13. Mio. GKV- Versicherten im Alter von 0-19 handelt es sich also
im Verhaltnis um einen geringen Anteil, der sich nur geringflugig auf den Pravalenz-
wert auswirken wirde. Dennoch ist nicht auszuschlieflen, dass die sozioGkonomische
Struktur der privat versicherten Kinder und Jugendlichen minimale Verschiebungen
des Pravalenzwertes bedingen, die in einer etwaigen Folgeuntersuchung in den Blick
zu nehmen waren.

4.2.3 Grenzen des ermittelten Pravalenzwertes

Die Grundlage der Bestimmung der Pravalenzwerte sind die Abrechnungsdaten der
dokumentierten stationdren und ambulanten Diagnosen. Diese sind klinisch nicht
Uberprifbar und damit in ihrer Validitat mit einer gewissen Unsicherheit zu bewerten
(Steffen, Akmatov, Holstiege & Batzing, 2018, S. 23).

Des Weiteren ist die ICD-10 ein klassifikatorisches Dokumentationssystem mit der
Folge, dass Symptome, Syndrome und Krankheitsbilder teilweise nicht differenziert
kategorisiert werden konnen, da diese zusammenfassend erfasst werden (Horen-
kamp-Sonntag, Linder, Wenzel, Gerste & lhle, 2014, S. 315). Dies erschwerte auch
die Einschatzung von bestimmten ICD-10-Diagnosen als lebensbedrohlich und/oder
lebensverkirzend und fluhrte zu Unsicherheiten seitens der interviewten Expert:innen,
z.B. fur den Code Q87.8 Sonstige ngher bezeichnete angeborene Fehlbildungs-
syndrome, anderenorts nicht klassifiziert. Hier musste auf der Grundlage der Praxis-
erfahrungen in der Diagnosevergabe Uber den Ein- und Ausschluss dieses inhaltlich
sehr breit angelegten Codes diskutiert und abgestimmt werden. Die Problematik hat
somit Auswirkungen auf den Pravalenzwert, mit dem Kinder und Jugendliche erfasst
wurden, die sowohl lebensverkirzende als auch potentiell lebensbedrohliche Er-
krankungen haben. Als weiteres Beispiel fur diese Kodierungsimponderabilitat sei
an dieser Stelle der Code J.96 respiratorische Insuffizienz genannt. In den Daten des
GKV-Spitzenverbandes wurde dieser ICD-10-Code 2019 11.212 mal vergeben. Darun-
ter sind mit Sicherheit auch Pneumonien zu verzeichnen, die heilbar sind. Wie bereits
dargestellt, ist es allerdings nicht moglich gewesen, diese Kodierung differenzierter
auszuwerten, sodass potentiell lebensbedrohliche Krankheitsverlaufe nicht weiter
extrahiert werden kénnen.

Ein weiterer wichtiger Aspekt ist die Abrechnungsrelevanz von ICD-Diagnosen, die im
Zusammenhang mit dem DRG-Gaming und Upcoding bei stationaren Aufenthalten zu
einer Uberdokumentation fiihren kann. Horenkamp-Sonntag et al. (2014) stellen hierzu
fest, dass zum Teil offen bleibt, inwiefern die Abrechnungsrelevanz von ICD-Diagnosen
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zu einer Uberdokumentation fiihren kann und somit die Hauptentlassdiagnose mogli-
cherweise nicht die wirkliche Indikation fur einen stationaren Aufenthalt darstellt. Auch
bezuglich des tatsédchlichen Schweregrads einer Erkrankung kann die dokumentierte
Diagnose nur bedingt valide Auskunft geben (S. 315f.; s. Kap. 4.3).

Des Weiteren ist die Prifung der Daten eingeschrankt. Eine Validitatsprifung durch
Vergleiche von Teilstichproben im Rahmen einer internen und externen Validierung ist
nicht méglich (ebd. S. 318f.). Dies sei hier kritisch angemerkt, obwohl von einer hohen
inhaltlichen Validitat der Daten durch die Ruckkopplungsschleifen mit projektexternen
Expert:iinnen ausgegangen werden kann.

Ein weiterer wichtiger Aspekt, der an dieser Stelle mitbedacht werden sollte, sind die
unterschiedlichen Anstiegsraten der Pravalenz zwischen der aktuellen Untersuchung
und der in England durchgefihrten Studie von Fraser et al. (2020). Bei der Betrachtung
der Pravalenzen aus den unterschiedlichen Jahren fallt auf, dass sich die Werte von
32,975 (2001/02) auf 86,625 (2017/18) pro 10.000, bzw. von 73,608 (2013/14) auf
86,625 (2017/18) pro 10.000 erhdhen (Fraser et al., 2020, S. 6). Der zuletzt genannte
Anstieg der Pravalenz entspricht ca. 17,7 %.

An dieser Stelle sollen zum Vergleich die Zahlen der aktuellen Erhebung mittels der
Burgio-Jennessen-Liste und der adaptierten Fraser-Liste abgebildet werden. Die Zahl
der ungewichteten Falle (Burgio-Jennessen-Liste) stiegen von 2.108 pro 100.000
(2014) auf 2.302 pro 100.000 (2018). Dies entspricht ca. 9,2 % bzw. und liegt somit
leicht Gber dem Anstieg der ungewichteten Falle der Fraser-Liste von 1.876 (2014)
auf 2.044 (2018) pro 100.00 (ca. 9%). Insgesamt ist bei beiden Untersuchungen ein
Anstieg zu verzeichnen. Die Unterschiede lassen sich mdglicherweise mit unterschied-
lichen Kodierpraxen, Abrechnungsmodalitdten - auch landerspezifischer Art - und der
Zunahme eines gewachsenen Kenntnisstandes bezlglich der Erkrankungen bei den
kodierenden Arzt:innen in Zusammenhang bringen.

Es fallt allerdings auf, dass im Vergleich zu den deutschen Pravalenzzahlen der Prava-
lenzanstieg in England mit ca. 17,7 % (von 2013/14 zu 2018) einen sehr hohen Wert
einnimmt. Die Ursachen hierflir kdbnnen an dieser Stelle nicht eindeutig geklart wer-
den. Neben den bereits genannten Aspekten einer Erhéhung der Pravalenz, kdnnten
hier eben auch noch unterschiedliche Bevolkerungsmerkmale und Sterberaten eine
Rolle spielen, die bereits in Kapitel 4.1.1.3 beschrieben wurden.

Ein letzter wichtiger Punkt ist die einfache Gewichtung der Tabellen. Es fand eine ein-
fache Angleichung an die Gro3e der Grundgesamtheit statt und weitere Randbedin-
gungen wie zusatzliche soziodemografische Verteilungseigenschaften in der Stichprobe
sowie der Grundgesamtheit wurden nicht beachtet. Dies ergibt sich aus den begrenzten
Informationen zu den Lebensbedingungen der Patient:innen, die sowohl InGef als auch
dem GKV-Spitzenverband zur Verfigung stehen bzw. die aufgrund von Datenschutz-
bestimmungen —auch im Rahmen des Anonymisierungsprozesses - nicht genutzt
werden kdénnen.
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4.3 Zentrale Schlussfolgerungen

Wiein derBeschreibungdes Forschungsprozesses und der Limitationen der Studie bereits
skizziert, ist ein direkter Vergleich der bisher genutzten Pravalenzwerte fur Deutschland
(ca.50.000KinderundJugendliche bis 19 Jahre) und der nun erhobenen Daten kaum mog-
lich. Wahrend die Erstgenannten aufeinem Transfer der englischen Daten auf die deutsche
Bevolkerung unter 19 Jahren erfolgte, konnten die nun vorliegenden Werte auf der Grund-
lage von reprasentativen Datenquellen und validen Berechnungen bestimmt werden.
Dies ermdglicht die Festlegung der Pravalenzin einem Bereich (Range) zwischen 319.948
(InGef - adaptierte Fraser-Liste) und 402.058 (GKV) unter Berlcksichtigung der TfSL-
Gruppen 1-4. Die nachfolgende Abbildung 7 veranschaulicht die erstellte Pravalenzrange.
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Abbildung 7: Pravalenzrange von lebensbedrohlichen und lebensverkiirzenden Erkrankungen bei Kindern
und Jugendlichen in Deutschland - Stand 2019
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Da die bereits erlauterte Zahl von 50.000 Betroffenen sich auf die Fraser-Erhebung
und deren Kodierliste bezieht, wird nachfolgend (Abb. 8) die Range um die adaptierte
Fraser-Liste erganzt dargestellt.

TfSL-1 lebensbedrohliche Erkrankungen,
kurative Therapie; Therapieversagen und
verfrithter Tod méglich

PRAVALENZ
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KV

G
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stationar, ambulant

\\

O
o
0
o
a

TfSL-2 Erkrankungen, die zu frihem

Tod fiihren und daher nicht kurativ
behandelbar; Lebensverlangerung durch
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Jugendlichen Partizipation an Aktivitdten
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319.948

TFSL-3 progrediente Erkrankungen, aus-
schlieBlich palliative Therapie méglich

354.748
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Abbildung 8: Pravalenzrange von lebensbedrohlichen und lebensverkirzenden Erkrankungen bei Kindern
und Jugendlichen in Deutschland inklusive der adapt. Fraser-Liste - Stand 2019
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Auch hier wird ersichtlich, dass die aktuelle Zahl von 2019 ohne die durch das
Forschungsteam erweiterte Kodierungen, allerdings durch den Ausschluss einiger
als nicht lebensbedrohlich und lebensverklrzend klassifizierten Erkrankungen, die
Pravalenzrange auf Gber 319.000 betroffene Kinder und Jugendliche erweitert.

Auch wenn die Anzahl von 50.000 Kindern und Jugendlichen mit lebensbedrohlichen
und lebensverklrzenden Erkrankungen lediglich eine einfache Hochrechnung der
englischen Daten auf den deutschen Bevilkerungsanteil dieser Alterskohorte darstell-
te, bildete sie die Grundlage fur die Bewertung der aktuellen Versorgungsstrukturen
sowie gesundheits- und bildungspolitische Entscheidungen. Da es nicht das Ziel der
vorliegenden Studie war, die Bedarfsgerechtigkeit dieser Versorgungsstrukturen zu er-
heben, konnen keine Aussagen dazu getroffen werden, ob diese als hinreichend zu
bezeichnen sind. Die Zahlen legen lediglich nahe, diese auf Grundlage dieser aktuellen
Untersuchung zu Uberdenken.

Versorgungsbedarf

Um Aussagen hinsichtlich des Versorgungsbedarfs treffen zu kdnnen, mussen unter-
schiedliche Faktoren berucksichtigt werden. Hierzu zahlen u.a. die in der Bevilkerung
vorliegende Risikofaktorenstruktur, verhaltensbezogene Variablen (z. B. das Nutzungs-
verhalten der Familien in Bezug auf bestimmte Versorgungsangebote) und die Morbidi-
tat. Auf Grund der genannten notwendigen Bezlge kann aus den GKV-und InGef-Daten
kein Versorgungsbedarf abgeleitet werden, da diese Daten nur die kodierten Diagno-
sen abbilden, die aus den Routinedaten der Versorgung hervorgehen (Hoffmann, Bo-
browski & Fendrich, 2008, S. 1196). Hinzu kommt die grof3e Diversitat der Krankheits-
verlaufe und daraus resultierender Bedarfe an medizinisch-pflegerischer Versorgung
sowie psychosozialer Begleitung und Beratung, die nur eine vage Planungsperspektive
flr entsprechende Versorgungsstrukturen erlauben.

Wenn es um die Versorgungsstrukturen geht, muss zudem ein differenzierter Blick auf
die Diagnosestellungen der TfSL1- und TfSL4-Gruppen gerichtet werden. In der TfSL-
Gruppe 1 sind z.B. auch onkologische Erkrankungen subsummiert. Im Jahresbericht
des Deutschen Kinderkrebsregisters (2019) wird in Bezug auf die Prognose der Falle
im Alter von unter 18 Jahre festgehalten, dass derzeit 82 % der Patient:innen eine
Krebserkrankung mindestens 15 Jahre und 90 % derzeit eine lymphatische Leukdmie
(LL) mindestens 15 Jahre (iberleben (Abschnitt 8). Das bedeutet, dass diese Uberle-
bensraten bei den Versorgungsstrukturen mitbedacht werden sollten, da nur fur einen
geringen Anteil dieser Kindern und Jugendlichen palliative und hospizliche Angebo-
te vorgehalten werden mussen, jedoch zeitlich begrenzte, intensive medizinische und
psychosoziale Versorgungsstrukturen bendtigt werden.
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Ebenso wurden der TfSL4-Gruppe der Burgio-Jennessen-Liste auch Kinder und Jugend-
liche mit chronischen Restzustanden bei Hirnblutungen zugewiesen. Auch wenn bei
dieser Gruppe vermutlich seltener eine Vielzahl gesundheitlicher Komplikationen und
ein frihzeitiger Tod zu erwarten sind, kénnen auch bei diesen Kindern und Jugend-
lichen dauerhaft fragile Gesundheitssituationen auftreten (z.B. durch die Versorgung
mittels Tracheostoma), sodass sie hier grundsatzlich zu berlcksichtigen sind.

Letztlich ist es vonndten eine differenzierte Betrachtung der notwendigen Versorgungs-
strukturen bei Erkrankungen vorzunehmen, die lebensbedrohlich sind, fur die jedoch
potentiell kurative Therapien existieren und lebensverkirzenden Diagnosen, die mit
hoher Wahrscheinlichkleit mit palliativer und hospizlicher Beratung, Begleitung und
Versorgung einhergehen. Zudem ist durch den medizinisch-therapeutischen Fortschritt
bei vielen Erkrankungen eine deutlich gestiegene Lebenserwartung zu konstatieren.
Hierdurch verschieben sich Fragen palliativer Versorgung und hospizlicher Begleitung
zunehmend in ein hdheres Lebensalter und Fragen der Transitionen in den Versor-
gungssektor erwachsener Menschen sowie Aspekte gesellschaftlicher Teilhabe (bei-
spielsweise in den Bereichen Wohnen und Arbeit) werden relevant.

Festzuhalten bleibt jedoch, dass die bestehenden Versorgungsangebote darauf hin
evaluierend Uberpruft werden sollten, ob sie den Familien tatsachlich auch in aus-
reichender Quantitat und Qualitat zur Verfigung stehen. Hierflr musste ein Abgleich
der mit bestimmten Diagnosegruppen einhergehenden prozesshaften Bedarfe an
Versorgung und Begleitung mit den zur Verfigung stehenden Angebotsstrukturen vor-
genommen werden. Dazu bedarf es landerspezifischer reprasentativer Erhebungen
samtlicher gesundheitsbezogener Versorgungs- und Begleitungsangebote flr die Ziel-
gruppe. Auf dieser Datengrundlage konnte ein Abgleich von Versorgungsstrukturen mit
Versorgungsbedarfen erfolgen. Sinnvoll ware auch der Einbezug von Daten aus Pflege-
begutachtungen, durch die Einschrankungen, die mit bestimmten Diagnosen verbun-
den sind, zumindest teilweise offengelegt werden konnten.

Kodierrichtlinien

Durch Kodierrichtlinien und Diagnoseprufungen der Medizinischen Dienste der Kran-
kenkassen, Schulungen des Klinikpersonals sowie zertifizierte Praxisverwaltungs-
systeme wird derzeit versucht, eine Verbesserung der Datenqualitat durch optimierte
Diagnosestellungen zu erreichen (Klauber, GUnster, Gerste, Robra & Schmacke, 2016,
S. 392, KBV(a); (Kassenarztliche Bundesvereinigung, 2021). Die Einfihrung ambu-
lanter Kodierrichtlinien (AKR) wurde zum 01. Juli 2011 ausgesetzt (Klauber, Glnster,
Gerste, Robra & Schmacke, 2016, S. 392). Durch das am 11. Mai 2019 in Kraft getre-
tenen Terminservice- und Versorgungsgesetz (TSVG), werden ab dem 01. Januar 2022
nun Arzt:innen und Psychotherapeut:innen, medizinischen Versorgungszentren, Kran-
kenhduser sowie sonstige Einrichtungen, die an der ambulanten arztlichen Versorgung
zu Lasten der gesetzlichen Krankenversicherung teilnehmen, mittels einer Praxissoft-
ware in der Anwendung von ambulanten Kodierungen der ICD-10-GM unterstutzt (KBV,
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2020,S. 2, KBV(b), 2021) und kdnnen damit die durch das TSVG bestehende Verpflich-
tung, ambulante (Behandlungs-) Diagnosen zu kodieren, umsetzen (KBV, 2020).
»Nach festgelegten Vorgaben einheitlich kodierte Diagnosen sorgen fur Transparenz,
erleichtern die Abrechnungen mit den Krankenkassen und sorgen fur eine Harmoni-
sierung der Kodierung bei zunehmend sektorlbergreifender Vernetzung. Sie bilden
die Grundlage flr eine valide Messung der Veranderung der Morbiditatsstruktur und
wirken sich somit im Rahmen der morbiditatsbedingten Veranderungsrate auf die mor-
biditatsbedingte Gesamtvergutung sowie auf den morbiditatsorientierten Risikostruk-
turausgleich (Morbi-RSA) der Krankenkassen aus“ (KBV, 2020, S. 2).

Allerdings hat sich in der vorliegenden Untersuchung die dennoch immer noch vor-
herrschende unterschiedliche Kodierungspraxis seitens der Palliativmediziner:in-
nen gezeigt. Diese sind auch in Kap. 4.1.1.2 erldutert. Neben den beschriebenen
notwendigen Kodierrichtlinien sind ebenso Validierungsstudien zur Ermittlung der
Qualitat der stationar und ambulant dokumentierten lebensbedrohlichen und/oder
lebensverkirzenden Diagnosen notwendig. Dies beinhaltet auch die Dokumenten-
analyse von Krankenhausabrechnungsdaten. Neben der Hauptdiagnose kénnen auch
verglutungsrelevante Nebendiagnosen angegeben werden, die den Schweregrad eines
DRG-Falls erhdhen und damit Auswirkungen auf das Entgelt fur einen Krankenhaus-
fall haben. Dies schafft fur Krankenhduser einen Anreiz zum Right-Coding (vollstandi-
gen Dokumentation), aber auch zum Up-Coding (Uberkodierung) (Lux, Biermann, Dahl,
Matusiewicz, Mostardt, Nimptsch, Wasem & Walendzik, 2014, S. 414). Hier kbnnten
neben klassischen Plausibilitatsprifungen auch Verfahren zur internen Validierung ge-
wahlt werden, sodass beispielsweise Uberpriuft wird, inwieweit eine Diagnoseangabe
durch weitere Informationen bestatigt wird (Schubert & Koster, 2014, S. 358).

AbschliefRend zeigt sich, dass mit den hier dokumentierten Ergebnissen erstmalig va-
lide Daten zur Pravalenz der Zielgruppe vorliegen. Diese sind auf dem Hintergrund der
vorgestellten Datenzugange, Kodierpraktiken und Diagnoseunsicherheiten nun diffe-
renziert zu diskutieren. Zudem mussen - wie bereits skizziert- Folgestudien zeigen, in-
wieweit die bestehenden Versorgungs- und Begleitstrukturen in Deutschland geeignet
sind, den auflerst heterogenen Bedarfen der in den vier TfSL-Gruppen stratifizierten
Zielgruppe gerecht zu werden.
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ANHANG | - ICD-10 Codes mit diagnostischen Gruppierungen und TfSL-Gruppen

Burgio-Jennessen-Liste ICD 10 Diagnosen

Neurologisch Hamatologisch | Onkologisch Stoffwechsel | Respiratorisch | Herz-Kreislauf | Gastrointestinal | Urogenital Perinatal Kongenital Andere
A7 B 20- B24 C00-C?97 E31.0 J84.1 108 K55.0 N17 P07.00 Q00.0 A 40
A 81.0 D 56.1 D 33 E70.2 J96 120 K55.9 N18 P10.0 Q01 A97.2
A81.1 D 56.9 D 42 E71 121 K71 N19 P10.1 Q03.1 B 34.2
A81.2 D 61.0 D43 E72 122 K72 N25.0 P10.2 Q03.9 B 97.2
F84.2 D 61.9 D444 E74 123 K73 N25.1 P10.3 Q04.0 H49.8
G10 D56.1 D 45 E75 124 K74 N25.8 P10.4 Q04.2 M31.3
G11.1 D56.9 D 46 E76 125 K75 N25.9 P10.8 Q04.3 M32.1
G11.3 D61.0 D 47 E77 127.0 K76.1 P10.9 Q04.4 M89.5
G12 D61.9 D 48 E79.1 127.1 K76.2 P.11.0 Q04.6 T86.0
G20 D70 E83.0 127.20 K76.3 P11.1 Q04.9 T86.1
G23.0 D76.1 E84 127.28 K76.4 P11.2 Q07.0 T86.2
G23.1 D76.4 E88.0 142 K76.5 P21.0 Q20.0 T86.3
G23.2 D81 143 K76.6 P28.4 Q20.3 T86.4
G23.3 D82.0 149.0 K76.7 P28.5 Q20.4 T86.81
G23.8 D82.1 149.8 K86.8 P29.0 Q20.6
G31.8 D82.3 150 P29.3 Q20.8
G31.9 D83 160 P35.0 Q21.3
G35 D89.1 161.0 P35.1 Q21.8
G40.4 D89.3 161.1 P35.8 Q22.0
G40.5 D90 161.2 P37.1 Q22.1
G60.1 161.3 P52.2 Q22.4
G70.2 161.4 P52.3 Q22.5
G70.9 161.5 P52.4 Q22.6
G71.0 161.6 P52.5 Q23.0
G71.1 161.8 P52.6 Q23.2
. G71.2 161.9 P52.8 Q23.4

@ ZURUCK G713 162 P52.9 Q23.9
G80.0 163 P83.2 Q25.4

@ VORWARTS G80.8 181 P91.2 Q25.6
G82.3 P91.6 Q26.2
G82.4 P91.7 Q26.4

@ INHALT G82.5 P96.0 Q26.8
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ANHANG Il - ICD-10 Codes mit diaghostischen Gruppierungen und TfSL-Gruppen

Fortsetzung 1/2 - Burgio-Jennessen-Liste ICD 10 Diagnosen

Neurologisch Hamatologisch | Onkologisch Stoffwechsel | Respiratorisch | Herz-Kreislauf | Gastrointestinal | Urogenital Perinatal Kongenital Andere

G93.1 Q28.2

G93.4 Q32.1

G93.6 Q33.6

G93.7 Q41.0

G94.3 Q41.9

G93.4 Q43.7

G93.6 Q44.2

G93.7 Q44.5

G94.3 Q44.7

Q60.1

Q60.6

Q61.4

Q61.9

Q64.2

Q74.3

Q75.0

Q77.2

Q77.3

Q78.0

Q79.2

Q79.3

Q80.4

Q81

Q82.1

. Q82.4
@ ZURUCK 085.8

Q86.0

@ VORWARTS Q86.2
Q86.88

Q87.0

@ INHALT Q87.8
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ANHANG Il - ICD-10 Codes mit diagnostischen Gruppierungen und TfSL-Gruppen

Fortsetzung 2/2 - Burgio-Jennessen-Liste ICD 10 Diagnosen

Neurologisch

Hamatologisch

Onkologisch

Stoffwechsel

Respiratorisch

Herz-Kreislauf

Gastrointestinal

Urogenital

Perinatal

Kongenital

Andere

Q91

Q92.0

Q92.1

Q92.4

Q92.7

Q92.8

Q92.2

Q93.3

Q93.4

Q93.5

Q93.8

Q95.2
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ANHANG IV - Burgio-Jennessen-Liste ICD 10 Diagnosen - nach TfSL Gruppe 1-4 icp-10-Code

Blatt 1/2
TfSL Gruppe 1 TfSL Gruppe 2 TfSL Gruppe 3 TsFL Gruppe 4 TfSL Gruppe 1 TfSL Gruppe 2 TfSL Gruppe 3 TfSL Gruppe 4
A17 D82.1 A81.0 G80.0 D89.3 127.1 Q85.8
A40 D83 A81.1 G80.8 D90 127.20
A97.2 E31.0 A81.2 G82.3 E83.0 127.28
B20 -B24 E70.2 E75 G82.4 G40.5 142
B34.2 E71 E76 G82.5 G93.6 143
B97.2 E72 E77 G93.1 G93.7 150
C00-C97 E74 E79.1 G94.3 149.0 Jg4.1
D33 E84 E88.0 160 149.8 M32.1
D42 G23.2 F84.2 161.0 J96 M89.5
D43 G23.3 G10 161.1 K55.0 P37.1
D44.4 G35 G111 161.2 K55.9 Q20.0
D45 G60.1 G11.3 161.3 K71 Q20.8
D46 G70.2 G12 161.4 K72 Q21.3
D47 G70.9 G20 161.5 K73 Q21.8
D48 G71.0 G23.0 161.6 K74 Q22.0
D56.1 G71.1 G23.1 161.8 K75 Q22.1
D56.9 G71.2 G23.8 161.9 K76.1 Q224
D61.0 G71.3 G31.8 162 K76.2 Q22.5
D61.9 108 G31.9 163 K76.3 Q22.6
D70 120 G40.4 181 K76.4 Q234
. D76.1 121 G93.4 M31.3 K76.5 Q25.6
@ ZUROCK D76.4 122 H49.8 P10.0 K76.6 Q26.2
D81 123 P35.1 K76.7 Q26.8
@ VORWARTS D82.0 124 Q60.1 K86.8 Q336
D82.3 125 Q60.6 N17 Q61.4
@ INHALT D89.1 127.0 Q81 N18 Q61.9



https://www.reha.hu-berlin.de/de/lehrgebiete/kbp/forschung

ANHANG IV - Burgio-Jennessen-Liste ICD 10 Diagnosen - nach TfSL Gruppe 1-4 icp-10-Code

Blatt 2/2
TfSL Gruppe 1 TfSL Gruppe 2 TfSL Gruppe 3 TTSL Gruppe 4 TfSL Gruppe 1 TfSL Gruppe 2 TfSL Gruppe 3 TfSL Gruppe 4
N19 Q77.3 Q254
N25.0 Q78.0 Q26.4
N25.1 Q80.4 Q28.2
N25.8 Q82.1 Q32.1
N25.9 Q82.4 Q41.0
Q87.8 Q41.9
P07.00 Q43.7
P21.0 Q44.2
P28.4 Q44.5
P28.5 Q44.7
P29.0 Q64.2
P29.3 Q75.0
P35.8 Q79.2
P83.2 Q79.3
P91.7 T86.0
P96.0 T86.1
Q01 T86.2
Q03.1 T86.3
Q03.9 T86.4
Q07.0 T86.81
) Q20.3 7515
@ ZURUCK Q204
Q20.6
@ VORWARTS Q230
Q23.2
@ INHALT Q23.9
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ANHANG V - Anzahl ambulant erfasster Diaghosen nach Burgio-Jennessen-Liste

(GKV-Versicherte im Jahr 2019) Blatt 1/9
Anzahl bis einschlieBlich 19 Jahre 12.970.015
davon Anzahl mit mindestens einer der gelisteten Krankheiten 340.152
Anzahl nach Krankheit
A17 Tuberkulose des Nervensystems 34
A40 Streptokokkensepsis 468
A81.0 Creutzfeldt-Jakob-Krankheit
A81.1 Subakute sklerosierende Panenzephalitis
A81.2 Progressive multifokale Leukenzephalopathie 17
A97.2 Schweres Dengue 5
B20-B24  HIV-Krankheit [Humane Immundefizienz-Viruskrankheit] 1.063
B34.2 Infektion durch Coronaviren nicht ndher bezeichneter Lokalisation 244
B97.2 Coronaviren als Ursache von Krankheiten, die in anderen Kapiteln klassifiziert sind 67
C00-C97 Bosartige Neubildungen 24.797
D33 Gutartige Neubildung des Gehirns und anderer Teile des Zentralnervensystems 1.667
D42 Neubildung unsicheren oder unbekannten Verhaltens der Meningen 45
D43 Neubildung unsicheren oder unbekannten Verhaltens des Gehirns und des Zentralnervensystems 2.249
D44.4 Ductus craniopharyngealis 255
D45 Polycythaemia vera 457
D46 Myelodysplastische Syndrome 439
D47 Sonstige Neubildungen unsicheren oder unbekannten Verhaltens des lymphatischen, blutbildenden und verwandten Gewebes 2.927
D48 Neubildung unsicheren oder unbekannten Verhaltens an sonstigen und nicht naher bezeichneten Lokalisationen 38.403
D56.1 Beta-Thalassémie 2.767
D56.9 Thalassédmie, nicht ndher bezeichnet 8.414
Dé61.0 Angeborene aplastische Andmie 415
D61.9 Aplastische Anamie, nicht ndher bezeichnet 644
D70 Agranulozytose und Neutropenie 10.715
D76.1 Hamophagozytare Lymphohistiozytose 175
D76.4 Zytokinfreisetzungs-Syndrom [cytokine release syndrome]
D81 Kombinierte Immundefekte 725
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D82.0  Wiskott-Aldrich-Syndrom 82
D82.1  Di-George-Syndrom 1.060
D82.3  Immundefekt mit hereditar defekter Reaktion auf Epstein-Barr-Virus 73
D83 Variabler Immundefekt 842
D89.1 Kryoglobulinamie 12
D89.3  Immunrekonstitutionssyndrom
D90 Immunkompromittierung nach Bestrahlung, Chemotherapie und sonstigen immunsuppressiven MaBnahmen 710
E31.0  Autoimmune polyglandulére Insuffizienz 150
E70.2  Stoérungen des Tyrosinstoffwechsels 163
E71 Storungen des Stoffwechsels verzweigter Aminosauren und des Fettsdurestoffwechsels 2.047
E72 Sonstige Stérungen des Aminoséaurestoffwechsels 2.387
E74 Sonstige Stérungen des Kohlenhydratstoffwechsels 50.492
E75 Stérungen des Sphingolipidstoffwechsels und sonstige Stérungen der Lipidspeicherung 1.104
E76 Stérungen des Glykosaminoglykan-Stoffwechsels 481
E77 Stérungen des Glykoproteinstoffwechsels 327
E79.1 Lesch-Nyhan-Syndrom 47
E83.0  Stdérungen des Kupferstoffwechsels 410
E84 Zystische Fibrose 3.675
E88.0 Stérungen des Plasmaprotein-Stoffwechsels, anderenorts nicht klassifiziert 2.371
F84.2 Rett-Syndrom 609
G10 Chorea Huntington 46
G11.1 Friih beginnende zerebellare Ataxie 369
G11.3  Zerebellare Ataxie mit defektem DNA-Reparatursystem 169
G12 Spinale Muskelatrophie und verwandte Syndrome 1.163
G20 Primares Parkinson-Syndrom 52
G23.0  Hallervorden-Spatz-Syndrom 13
G23.1  Progressive supranukledre Parese 8
G23.2  Multiple Systematrophie vom Parkinson-Typ [MSA-P] 17
G23.3  Multiple Systematrophie vom zerebellaren Typ [MSA-C] 13
G23.8  Sonstige ndher bezeichnete degenerative Krankheiten der Basalganglien 130
G31.8  Sonstige naher bezeichnete degenerative Krankheiten des Nervensystems 455
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G31.9  Degenerative Krankheit des Nervensystems, nicht néher bezeichnet 929
G35 Multiple Sklerose [Encephalomyelitis disseminata] 1.088
G40.4  Sonstige generalisierte Epilepsie und epileptische Syndrome 5.844
G40.5  Spezielle epileptische Syndrome 1.074
G60.1  Refsum-Krankheit 9
G70.2  Angeborene oder entwicklungsbedingte Myasthenie 139
G70.9  Neuromuskulédre Krankheit, nicht naher bezeichnet 1.871
G71.0  Muskeldystrophie 5.436
G71.1  Myotone Syndrome 828
G71.2  Angeborene Myopathien 727
G71.3 Mitochondriale Myopathie, anderenorts nicht klassifiziert 300
G80.0  Spastische tetraplegische Zerebralparese 7.505
G80.8  Sonstige infantile Zerebralparese 3.907
G82.3  Schlaffe Tetraparese und Tetraplegie 227
G82.4  Spastische Tetraparese und Tetraplegie 5.592
G82.5  Tetraparese und Tetraplegie, nicht ndher bezeichnet 2.130
G93.1  Anoxische Hirnschadigung, anderenorts nicht klassifiziert 1.771
G93.4  Enzephalopathie, nicht ndher bezeichnet 1.616
G93.6  Hirnddem 166
G93.7  Reye-Syndrom 4
G94.3  Enzephalopathie bei sonstigen anderenorts klassifizierten Krankheiten 8
H49.8  Sonstiger Strabismus paralyticus 1.436
108 Krankheiten mehrerer Herzklappen 970
120 Angina Pectoris 1.760
121 Akuter Myokardinfarkt 163
122 Rezidivierender Myokardinfarkt 12
123 Bestimmte akute Komplikationen nach akutem Myokardinfarkt 26
124 Sonstige akute ischamische Herzkrankheit 107
125 Chronische ischdmische Herzkrankheit 1.485
127.0 Primare pulmonale Hypertonie 906
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127 .1 Kyphoskoliotische Herzkrankheit 4
127.20  Pulmonale Hypertonie bei chronischer Thromboembolie 1.760
127.28  Sonstige nédher bezeichnete sekundare pulmonale Hypertonie 1.760
142 Kardiomyopathie 4.356
143 Kardiomyopathie bei anderenorts klassifizierten Krankheiten 81
149.0 Kammerflattern und Kammerflimmern 159
149.8 Sonstige nédher bezeichnete kardiale Arrhythmien 8.860
150 Herzinsuffizienz 4.087
160 Subarachnoidalblutung 234
161.0 Intrazerebrale Blutung in die GroBhirnhemisphare, subkortikal 89
161.1 Intrazerebrale Blutung in die GroBhirnhemisphare, kortikal 73
161.2 Intrazerebrale Blutung in die GroBhirnhemisphare, nicht ndher bezeichnet 48
161.3 Intrazerebrale Blutung in den Hirnstamm 50
161.4 Intrazerebrale Blutung in das Kleinhirn 64
161.5 Intrazerebrale intraventrikulare Blutung 605
161.6 Intrazerebrale Blutung an mehreren Lokalisationen 37
161.8 Sonstige intrazerebrale Blutung 43
161.9 Intrazerebrale Blutung, nicht ndher bezeichnet 1.385
162 Sonstige nichttraumatische intrakranielle Blutung 503
163 Hirninfarkt 1.389
181 Pfortaderthrombose 286
J84.1 Sonstige interstitielle Lungenkrankheiten mit Fibrose 124
J96 Respiratorische Insuffizienz, anderenorts nicht klassifiziert 11.212
K55.0  Akute GeféBkrankheiten des Darmes 159
K55.9  GefaBkrankheit des Darmes, nicht naher bezeichnet 585
K71 Toxische Leberkrankheit 852
K72 Leberversagen, anderenorts nicht klassifiziert 305
K73 Chronische Hepatitis, anderenorts nicht klassifiziert 346
K74 Fibrose und Zirrhose der Leber 854
K75 Sonstige entzlindliche Leberkrankheiten 3.463
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K76.1 Chronische Stauungsleber 123
K76.2  Zentrale hdmorrhagische Lebernekrose 4
K76.3  Leberinfarkt

K76.4 Peliosis hepatis 17
K76.5  Veno-okklusive Leberkrankheit 12
K76.6  Portale Hypertonie 106
K76.7  Hepatorenales Syndrom 34
K86.8  Sonstige ndher bezeichnete Krankheiten des Pankreas 1.948
M31.3  Wegener-Granulomatose 52
M32.1  Systemischer Lupus erythematodes mit Beteiligung von Organen oder Organsystemen 160
M89.5  Osteolyse 569
N17 Akutes Nierenversagen 377
N18 Chronische Nierenkrankheit 4.789
N19 Nicht ndher bezeichnete Niereninsuffizienz 3.262
N25.0  Renale Osteodystrophie 271
N25.1  Renaler Diabetes insipidus 98
N25.8  Sonstige Krankheiten infolge Schadigung der tubularen Nierenfunktion 705
N25.9  Krankheit infolge Schadigung der tubuldren Nierenfunktion, nicht ndher bezeichnet 76
P07.00 Frihgeborenes mit extrem niedrigem Geburtsgewicht 7.885
P10.0  Subdurale Blutung durch Geburtsverletzung 58
P10.1 Zerebrale Blutung durch Geburtsverletzung 42
P10.2 Intraventrikulére Blutung durch Geburtsverletzung 21
P10.3 Subarachnoidale Blutung durch Geburtsverletzung 8
P10.4  Tentoriumriss durch Geburtsverletzung

P10.8 Sonstige intrakranielle Verletzungen und Blutungen durch Geburtsverletzung 21
P10.9  Nicht ndher bezeichnete intrakranielle Verletzung und Blutung durch Geburtsverletzung 4
11.0 Hirnddem durch Geburtsverletzung 12
11.1 Sonstige ndher bezeichnete Hirnschadigung durch Geburtsverletzung 12
P11.2 Nicht ndher bezeichnete Hirnschadigung durch Geburtsverletzung 16
P21.0  Schwere Asphyxie unter der Geburt 569
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P28.4  Sonstige Apnoe beim Neugeborenen 4.614
P28.5 Respiratorisches Versagen beim Neugeborenen 1.106
P29.0  Herzinsuffizienz beim Neugeborenen 242
P29.3 Persistierender Fetalkreislauf 533
P35.0 Rotelnembryopathie 13
P35.1 Angeborene Zytomegalie 711
P35.8 Sonstige angeborene Viruskrankheiten 46
P37.1  Angeborene Toxoplasmose 141
P52.2 Intraventrikuldre (nichttraumatische) Blutung 3. Grades beim Fetus und Neugeborenen 283
P52.3 Nicht ndher bezeichnete intraventrikulare (nichttraumatische) Blutung beim Fetus und Neugeborenen 161
P52.4 Intrazerebrale (nichttraumatische) Blutung beim Fetus und Neugeborenen 631
P52.5 Subarachnoidalblutung (nichttraumatisch) beim Fetus und Neugeborenen 13
P52.6 Kleinhirnblutung (nichttraumatisch) und Blutung in die Fossa cranii posterior beim Fetus und Neugeborenen 16
P52.8  Sonstige intrakranielle (nichttraumatische) Blutungen beim Fetus und Neugeborenen 84
P52.9 Intrakranielle (nichttraumatische) Blutung beim Fetus und Neugeborenen, nicht néher bezeichnet 470
P83.2 Hydrops fetalis, nicht durch hdmolytische Krankheit bedingt 34
P91.2  Zerebrale Leukomalazie beim Neugeborenen 643
P91.6  Hypoxisch-ischdmische Enzephalopathie beim Neugeborenen [HIE] 322
P91.7 Erworbener Hydrozephalus beim Neugeborenen Posthamorrhagischer Hydrozephalus beim Neugeborenen 346
P96.0  Angeborene Niereninsuffizienz 112
Q00.0  Anenzephalie 47
Q01 Enzephalozele 240
Q03.1  Atresie der Apertura mediana [Foramen Magendii] oder der Aperturae laterales [Foramina Luschkae] des vierten Ventrikels 786
Q03.9  Angeborener Hydrozephalus, nicht nédher bezeichnet 2.600
Q04.0  Angeborene Fehlbildungen des Corpus callosum 3.127
Q04.2  Holoprosenzephalie-Syndrom 185
Q04.3  Sonstige Reduktionsdeformitaten des Gehirns 1.974
Q04.4  Septooptische Dysplasie 340
Q04.6  Angeborene Gehirnzysten 1.613
Q04.9  Angeborene Fehlbildung des Gehirns, nicht ndher bezeichnet 2.341
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Q07.0  Arnold-Chiari-Syndrom 1.869
Q20.0  Truncus arteriosus communis 431
Q20.3  Diskordante ventrikuloarterielle Verbindung 2.858
Q20.4  Doppeleinstromventrikel [Double inlet ventricle] 540
Q20.6  Vorhofisomerismus 84
Q20.8  Sonstige angeborene Fehlbildungen der Herzhdhlen und verbindender Strukturen 726
Q21.3  Fallot-Tetralogie 3.624
Q21.8  Sonstige angeborene Fehlbildungen der Herzsepten 1.842
Q22.0  Pulmonalklappenatresie 584
Q22.1  Angeborene Pulmonalklappenstenose 9.258
Q22.4  Angeborene Trikuspidalklappenstenose 617
Q22.5 Ebstein-Anomalie 485
Q22.6  Hypoplastisches Rechtsherzsyndrom 373
Q23.0  Angeborene Aortenklappenstenose 4712
Q23.2  Angeborene Mitralklappenstenose 620
Q23.4  Hypoplastisches Linksherzsyndrom 1.604
Q23.9  Angeborene Fehlbildung der Aorten- und Mitralklappe, nicht naher bezeichnet 2.347
Q25.4  Sonstige angeborene Fehlbildungen der Aorta 3.776
Q25.6  Stenose der A. pulmonalis (angeboren) 16.877
Q26.2  Totale Fehleinmindung der Lungenvenen 387
Q26.4  Fehleinmiindung der Lungenvenen, nicht ndher bezeichnet 226
Q26.8  Sonstige angeborene Fehlbildungen der groBen Venen 493
Q28.2  Arteriovendse Fehlbildung der zerebralen GefaBe 309
Q32.1  Sonstige angeborene Fehlbildungen der Trachea 248
Q33.6  Hypoplasie und Dysplasie der Lunge 1.061
Q41.0  Angeborene(s) Fehlen, Atresie und Stenose des Duodenums 295
Q41.9  Angeborene(s) Fehlen, Atresie und Stenose des Dinndarmes, Teil nicht ndher bezeichnet 236
Q43.7  Kloakenpersistenz 56
Q44.2  Atresie der Gallengénge 508
Q44.5 Sonstige angeborene Fehlbildungen der Gallengénge 118
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Q44.7  Sonstige angeborene Fehlbildungen der Leber 417
Q60.1  Nierenagenesie, beidseitig 29
Q60.6  Potter-Syndrom 119
Q61.4  Nierendysplasie 4.616
Q61.9  Zystische Nierenkrankheit, nicht ndher bezeichnet 2.131
Q64.2  Angeborene Urethralklappen im hinteren Teil der Harnréhre 1.032
Q74.3  Arthrogryposis multiplex congenita 786
Q75.0  Kraniosynostose 8.119
Q77.2  Kurzripp-Polydaktylie-Syndrome 92
Q77.3  Chondrodysplasia-punctata-Syndrome 226
Q78.0  Osteogenesis imperfecta 899
Q79.2  Exomphalus 742
Q79.3  Gastroschisis 667
Q80.4  Ichthyosis congenita gravis [Harlekinfetus] 92
Q81 Epidermolysis bullosa 753
Q82.1  Xeroderma pigmentosum 37
Q82.4  Ektodermale Dysplasie (anhidrotisch) 279
Q85.8  Sonstige Phakomatosen, anderenorts nicht klassifiziert 1.100
Q86.0  Alkohol-Embryopathie (mit Dysmorphien) 7.643
Q86.2  Warfarin-Embryopathie Embryopathie durch Cumarine 8

Sonstige angeborene Fehlbildungssyndrome durch bekannte duBere Ursachen 561
Q87.0  Angeborene Fehlbildungssyndrome mit vorwiegender Beteiligung des Gesichtes 3.346
Q87.8  Sonstige naher bezeichnete angeborene Fehlbildungssyndrome, anderenorts nicht klassifiziert 3.162
Q91 Edwards-Syndrom und Patau-Syndrom 448
Q92.0  Vollstandige Trisomie, meiotische Non-disjunction 55
Q92.1  Vollstandige Trisomie, Mosaik (mitotische Non-disjunction) 86
Q92.4  Chromosomenduplikationen, die nur in der Prometaphase sichtbar werden 89
Q92.7  Triploidie und Polyploidie 41
Q92.8  Sonstige naher bezeichnete Trisomien und partielle Trisomien der Autosomen 489
Q93.2  Ringchromosomen und dizentrische Chromosomen 88

Quelle: GKV-Spitzenverband


https://www.reha.hu-berlin.de/de/lehrgebiete/kbp/forschung

@ ZURUCK
@ INHALT

ANHANG V - Anzahl ambulant erfasster Diaghosen nach Burgio-Jennessen-Liste

(GKV-Versicherte im Jahr 2019) Blatt 9/9
Q93.3  Deletion des kurzen Armes des Chromosoms 4 231
Q93.4  Deletion des kurzen Armes des Chromosoms 5 220
Q93.5  Sonstige Deletionen eines Chromosomenteils 2.896
Q93.8  Sonstige Deletionen der Autosomen 499
Q95.2  Balanciertes Rearrangement der Autosomen beim abnormen Individuum 17
T86.0  Versagen eines Transplantates hdmatopoetischer Stammzellen und Graft-versus-Host-Krankheit 85
T86.1 Funktionsstérung, Versagen und AbstoBBung eines Nierentransplantates 58
T86.2  Versagen und AbstoBung eines Herztransplantates 13
T86.3  Versagen und AbstoBung eines Herz-Lungen-Transplantates
T86.4 Funktionsstérung, Versagen und AbstoBung eines Lebertransplantates 63
T86.81 Versagen und AbstoBung sonstiger transplantierter Organe und Gewebe - Lunge 34
Z51.5 Palliativbehandlung 954

Quelle: GKV-Spitzenverband
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