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1. Kontext

Die vorliegende, neu geschaffene Verordnung des Eidgendssischen Departements des Innern
iber Geburtsgebrechen (GgV-EDI) steht im engen Zusammenhang mit der Vorlage zur Ande-
rung des Bundesgesetzes (iber die Invalidenversicherung (Weiterentwicklung der IV)'. Die Wei-
terentwicklung der IV (WE [V), die vom Parlament am 19. Juni 2020 verabschiedet worden ist,
umfasst eine Vielzahl von Massnahmen, so auch im Bereich der medizinischen Massnahmen.
Die Massnahmen werden in der Vorlage betreffend die Ausfiihrungsbestimmungen zur Anderung
des Bundesgesetzes Uber die Invalidenversicherung (Weiterentwicklung der 1V), zu welcher vom
4. Dezember 2020 bis am 19. Marz 2021 ein Vernehmlassungsverfahren stattgefunden hat,?
weiter konkretisiert.

Im Bereich der medizinischen Massnahmen zur Behandlung von Geburtsgebrechen sieht die
Vorlage vor, die bisherige Verordnung vom 9. Dezember 19852 (iber Geburtsgebrechen (GgV)
durch eine Departementsverordnung zu ersetzen. Der Regelungsinhalt der bisherigen GgV, der
nicht bereits ins Bundesgesetzes vom 19. Juni 19594 lber die Invalidenversicherung (IVG) auf-
genommen worden ist, soll dabei grosstenteils in die Verordnung vom 17. Januar 1961° (iber die
Invalidenversicherung (IVV) Uberfiihrt werden.®

Gegenstand der Vorlage ist auch die Totalrevision der Liste der Geburtsgebrechen (GG-Liste).
Die neue Liste basiert auf einer Konsultation der betroffenen Fachgesellschaften und wurde im
Rahmen einer breit zusammengesetzten Begleitgruppe, bestehend aus Arztinnen und Arzten
vom Bundesamt fir Gesundheit (BAG), H+, FMH, Pro Raris, Inclusion Handicap, Verband der
Vertrauensarzte und IV-Stellen, erarbeitet. Vorgesehen ist beispielsweise, dass Geburtsgebre-
chen, die zum Zeitpunkt der Einfihrung des IVG (1960) noch lebensbedrohlich waren und heute
dank eines einmaligen Eingriffs behandelt werden kénnen, von der Liste gestrichen werden. Im
Gegenzug sollen Geburtsgebrechen, die schwerere Beeintrachtigungen zur Folge haben, na-
mentlich seltene Krankheiten, aufgenommen werden. Die GG-Liste, aktuell im Anhang der bis-
herigen GgV, soll neu den Anhang der GgV-EDI bilden.

Die GgV-EDI und die neue GG-Liste werden nachstehend erlautert. Dabei handelt es sich um
die nach der Vernehmlassung bereinigte Fassung.’

2. Erlauterungen

Artikel 1

Die GgV wird aufgehoben und neu als Departementsverordnung (GgV-EDI) ausgestaltet. Die
Kriterien zur Aufnahme eines Geburtsgebrechens in die GG-Liste werden neu ausfuhrlich auf
Stufe der IVV geregelt (vgl. Art. 3 Abs. 1 bis 3, 3¢, 3" E-IVV). Da die Verordnung als Departe-
mentsverordnung neu durch das EDI geandert werden kann, kann das EDI nun auch Gebrechen,
welche Kosten von mehr als 3 Millionen Franken verursachen, in eigener Kompetenz als Ge-
burtsgebrechen im Sinne der IV anerkennen. Dies ist von Amtes wegen oder aufgrund eines
Antrages, der von jedermann mittels eines vom Bundesamt fir Sozialversicherungen (BSV)
publizierten Formulars gestellt werden kann, moglich.

Artikel 2
Die GgV-EDI soll gleichzeitig mit der Anderung der IVV auf den 1. Januar 2022 in Kraft treten.

Anhang

Im Anhang der GgV-EDI findet sich die Liste der Geburtsgebrechen. Die Anderungen der Liste
sind im Anhang dieses Dokuments in tabellarischer Form erlautert. Nach der Vernehmlassung

' BBI 2020 5535

2 Kann abgerufen werden unter: https://www.bsv.admin.ch/bsv/de/home/publikationen-und-service/gesetzgebung/vernehmlassun-
gen/verordnung-weiv.html

3 SR 831.232.21

4 SR 821.20

5 SR 831.201

8 Ausfiihrlicher vgl. Erlauternden Bericht betreffend die Ausfiihrungsbestimmungen der WE IV, Kapitel 4.

7 Zur Vernehmlassung vgl. ausfiihrlicher Kapitel 2 des Erlauternden Berichts zu den Ausfiihrungsbestimmungen der WE IV sowie
Ergebnisbericht zur Vernehmlassung.



wurden die GG-Ziffern 124, 177, 208, 246 [neu], 249, 280 (neu), 330, 345, 348, 350, 355, 381,
396, 405, 422, 450, 451, 452, 453, 454, 455, 456, 460, 467, 470, 485 und 488 sowie die Titel
zum Kapitel XVI und zum Kapitel XIX angepasst.

3. Finanzielle Auswirkungen

Die Anderungen bei den Geburtsgebrechen haben fiir die Versicherten nur geringe finanzielle
Auswirkungen. Zwar fuhrt die Aktualisierung der GG-Liste zur Streichung geringflgiger Geburts-
gebrechen sowie zur Aufnahme einiger zusatzlicher Gebrechen, darunter verschiedene soge-
nannte seltene Krankheiten. Die Behandlung zahireicher Geburtsgebrechen, die von der Liste
entfernt werden mussen, wird unter anderer Bezeichnung jedoch weiterhin von der IV Gbernom-
men. Auch bei den anderen Betroffenen wechselt nur der Kostentrager von der IV zur Obligato-
rischen Krankenpflegeversicherung (OKP). Dabei ist zu bericksichtigen, dass flir Kinder auch in
der OKP keine Franchise und nur die Halfte des Hochstbeitrags des Selbstbehaltes erhoben wird
(Art. 64 Abs. 4 KVG). Gegebenenfalls entstehen Reiskosten, die bisher durch die IV entschadigt
wurden.

Weitere finanzielle Auswirkungen der Aktualisierung der Geburtsgebrechen werden im Erlautern-
den Bericht betreffend die Ausfiihrungsbestimmungen zur Anderung des Bundesgesetzes Uber
die Invalidenversicherung (Weiterentwicklung der IV) dargelegt.



Anhang

Tabelle: Gegeniiberstellung Geburtsgebrechen-Liste in Anhang GgV (aktuell) und GgV-EDI (neu) mit Erlauterungen

GgV (aktuell)

GgV-EDI (neu)

Erlauterungen

l. Haut

101 Cicatrices cutaneae congeni-
tae, sofern Operation notwendig ist

101 Angeborene Hautdefekte in-
klusive Hautaplasien und amnio-
tische Schnirfurchen, sofern die
Korrektur nicht in einer einzigen

Operation erfolgen kann

e Dieses Geburtsgebrechen (GG) wurde mit den Leiden gemass Ziffer 112 er-
ganzt, da es sich um verwandte Leiden handelt.

¢ Die Beschrankung auf mehrere Eingriffe stellt sicher, dass nur die schwerwie-
genden Falle unter diese Ziffer fallen.

102 Pterygien und kutane Syn-
daktylien

102 Pterygien

Komplexe Syndaktylien werden neu unter Ziffer 177 subsumiert.

103 Angeborene Dermoidzysten der
Orbita, der Nasenwurzel, des Hal-
ses, des Mediastinums und des
Sacrums

103 Angeborene Dermoidzyste
mit Ausdehnung in die Orbita o-
der mit intrakranieller Ausdeh-
nung, sofern eine Operation not-
wendig ist

¢ Die hier beschriebenen Dermoidzysten bereiten aufgrund ihrer Lage (orbitare
oder intrakranielle Ausdehnung) Schwierigkeiten bei ihrer Entfernung.

e Obschon Dermoidzysten Teratomen entsprechen (Ziffer 486), werden diese,
angesichts der Spezifizitat orbitarer Dermoidzysten, unter dieser Ziffer er-
fasst.

¢ Die neue Nennung der Ausdehnung erfasst und ersetzt die bisher genannten
Kdrperregionen.

104 Dysplasia ectodermalis

104 Dysplasia ectodermalis

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

105 Angeborene blasenbildende
Hautkrankheiten (Epidermolysis bul-
losa hereditaria, Acrodermatitis
enteropathica und Pemphigus be-
nignus familiaris chronicus)

105 Angeborene blasenbildende
Hautkrankheiten, wie Epidermo-
lysis bullosa hereditaria und
Pemphigus benignus familiaris
chronicus, sofern die Diagnose
histologisch oder molekularge-
netisch bestatigt wurde

e Die Aufzahlung wird mit der Erganzung «wie» erweitert, um keine moglichen
Krankheitsbilder auszuschliessen.

e Um sicherzustellen, dass es sich wirklich um eines der hier beschriebenen
Leiden handelt, erfolgt hier eine Ergdnzung mit einer konkreteren Vorausset-
zung im Zusammenhang mit der Diagnosestellung.




107 Angeborene ichthyosiforme
Krankheiten und angeborene pal-
moplantare Keratosen

107 Angeborene ichthyosiforme
Krankheiten und angeborene
palmoplantare Keratosen

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

109 Naevus congenitus, sofern eine
Behandlung wegen maligner Entar-
tung notwendig ist oder wegen der
Grdsse oder Lokalisation eine einfa-
che Excision nicht genugt

109 Naevus congenitus, sofern
zur Entfernung mehrere Operati-
onen oder eine Lasertherapie
notwendig sind

Die Voraussetzung «mehrere Operationen oder eine Lasertherapie» entspricht
inhaltlich der heutigen Formulierung «wegen der Grésse oder Lokalisation eine
einfache Exzision nicht geniigt».

110 Angeborene Hautmastocytosen
(Urticaria pigmentosa und diffuse
Hautmastocytose)

110 Angeborene Hautmastocy-
tosen (Urticaria pigmentosa und
diffuse Hautmastocytose exklu-
siv isolierten Mastozytom)

Ausschluss des isolierten Mastozytoms, das durch eine einmalige Operation ent-
fernt werden kann und somit nicht den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13
Absatz 2 IVG entspricht.

111 Xeroderma pigmentosum

111 Xeroderma pigmentosum

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

112 Angeborene Hautaplasien, so-
fern Operation oder Spitalbehand-
lung notwendig ist

Diese Krankheit wird neu unter Ziffer 101 subsumiert.

113 Amastia congenita und Athelia
congenita

Diese Fehlbildungen erfiillen die Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 Absatz
2 IVG nicht, da diese durch einfache operative Rekonstruktion bzw. Tatowierung
behandelt werden. Amastie oder Athelie kbnnen im Rahmen eines Poland-Syn-
dromes, welches zur Ziffer 190 gehort, auftreten. In solchen Fallen wird deren
Behandlung unter der Ziffer 190 in Betracht gezogen.

Il. Skelett

A. Systemerkrankungen des Skeletts

121 Chondrodystrophie (wie Achon-
droplasie, Hypochondroplasie, Dys-
plasia epiphysaria multiplex)

121 Chondrodystrophie wie
Achondroplasie, Hypochondro-
plasie, Dysplasia epiphysaria
multiplex

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.




122 Enchondromatose

122 Angeborene Hemihypertro-
phie/Hemiatrophie des Gesichts
und/oder des Schadels, aber
ohne progrediente Gesichtsas-
ymmetrien, wie hemi-
mandibulare Hyperplasie, hemi-
mandibulare Elongation, Kon-
dylushyperplasie

Die Enchondromatose wird neu unter Ziffer 124 eingeteilt.

Neu werden unter Ziffer 122 die Hemihypertrophien des Schadels einge-
schlossen.

Bei den ausgeschlossenen progredienten Gesichtsasymmetrien (wie hemi-
mandibulare Hyperplasie, hemimandibulare Elongation, "condylar hyper-
plasia") handelt es sich um krankheitsbedingte Leiden. Es ist somit davon
auszugehen, dass es sich dabei um eine Krankheit im Sinne von Artikel 17
Buchstabe f Ziffer 3 Krankenpflege-Leistungsverordnung (KLV, SR
832.112.31) handelt. Im gleichen Sinne missen Elongationen des Gesichtes
in der Pubertat von den angeborenen Hemihypertrophien abgegrenzt werden,
da bei diesen kaum unterschieden werden kann, ob es sich um ein GG oder
um eine Krankheit handelt.

123 Angeborene Dysostosen

123 Angeborene Dysostosen:

1. Kraniosynostosen, sofern
Operation notwendig ist, und
kraniofaziale Dysostosen

2. Dysostosen mit vorwiegen-
dem Befall des Achsenske-
letts

3. Dysostosen mit vorwiegen-
dem Befall der Extremitaten

Der Titel wird prazisiert. Kuinftig beinhaltet Ziffer 123 auch die Kraniosynosto-
sen, die aktuell zur Ziffer 142 gehdéren. Diese werden jedoch nur als GG be-
trachtet, wenn eine Operation notwendig ist.

124 Kartilaginare Exostosen, sofern
Operation notwendig ist

124 Disorganised Development
of Skeletal Components, wie an-
geborene multiple kartaliginare
Exostosen, fibrése Dysplasie,
Enchrondomatose (exklusive
isolierte Exostosen), angeborene
Knochentumoren, sofern eine
Operation notwendig ist

Der Titel wird an die aktuelle Klassifikation/Terminologie angepasst und prazi-
siert.

Die Enchondromatose (Ziffer 122) sowie die fibrose Dysplasie (Ziffer 128)
werden neu unter dieser Ziffer subsummiert, da beide zur gleichen Krankheits-
gruppe gehdren.

Die angeborenen Knochentumoren gehéren ebenfalls zu dieser Kategorie.

125 Angeborene Hemihypertro-
phien und andere Kérperasymmet-
rien, sofern Operation notwendig ist

125 Angeborene Hemihypertro-
phien (exklusive Gesicht bzw.

Diese Ziffer beinhaltet nur schwere Asymmetrien ausserhalb des Schadels/Ge-
sichts. Angeborene Gesichtshemihypertrophie /-atrophie gehéren neu zur Ziffer
122.




Schadel), sofern Operation not-
wendig ist

126 Osteogenesis imperfecta

126 Osteogenesis imperfecta
und andere angeborene Krank-
heiten mit geringer Knochen-
masse

Der Krankheitskreis wurde erweitert, um verwandte Krankheiten nicht auszu-
schliessen.

127 Osteopetrosis

127 Osteopetrosis und andere
angeborene sklerosierende
Krankheiten, wie Pyle-Krankheit
(metaphysare Dysplasie), Camu-
rati-Engelmann-Krankheit

Der Krankheitskreis wurde erweitert, um verwandte Krankheiten nicht auszu-
schliessen.

128 Fibrose Dysplasie

Die Fibrése Dysplasie wird neu unter Ziffer 124 subsummiert.

B. Regionale Skelettfehlbildungen

a. Kopf

141 Angeborene Schadeldefekte

141 Angeborene Schadelde-
fekte, wie Ossifikationsstorun-
gen, sofern eine Operation not-
wendig ist

Gemeint sind hier in erster Linie Ossifikationsstorungen. Reine Weichteildefekte
fallen nicht unter diese Ziffer.

142 Kraniosynostosen, sofern Ope-

ration notwendig ist

Die Kraniosynostosen fallen neu unter Ziffer 123.

143 Platybasie (basale Impression)

Die Platybasie entspricht einer Anomalie am kraniozervikalen Ubergang und wird
definiert als Abflachung der Schadelbasis, so dass der Basiswinkel am Schnitt-
punkt der Ebene von Clivus und vorderer Schadelgrube mehr als 135° betragt.
Bei diesem Krankheitsbild bestehen in der Regel keine Symptome oder neurolo-
gischen bzw. funktionellen Ausfalle. Aus diesem Grund wird die Platybasie ges-
trichen.

b. Wirbelsaule

151...

Da die Ziffer heute schon keinen Inhalt hat, wird sie gestrichen.




152 Angeborene Wirbelmissbildun-
gen (hochgradige Keilwirbel, Block-
wirbel wie Klippel-Feil, aplastische
Wirbel und hochgradig dysplasti-
sche Wirbel)

152 Angeborene Wirbelfehlbil-
dungen (hochgradige Keilwirbel,
Blockwirbel wie Klippel-Feil, ap-
lastische Wirbel und hochgradig
dysplastische Wirbel)

Der Terminus Missbildung wird durch den heute gebrauchlichen Terminus Fehl-
bildungen ersetzt.

c. Rippen, Thorax, Schulterblatter

161 Costae cervicales, sofern Ope-
ration notwendig ist

Wenn Halsrippen behandelt werden, dann handelt es sich um einmalige und ein-
fache Behandlungen. Funktionelle Nachkontrollen und ggfs. Physiotherapie be-
grunden keine Beibehaltung dieser Ziffer.

162 Fissura sterni congenita

162 Fissura sterni congenita

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

163 Trichterbrust, sofern Operation
notwendig

163 Angeborene Trichterbrust
und kombinierte Thoraxwandde-
formitaten, sofern eine Operation
notwendig ist

Neu werden auch andere Thoraxfehlbildungen unter diese Ziffer subsumiert.

164 Huhnerbrust, sofern Operation
oder Orthese notwendig sind

Die kielférmige Vorwoélbung des Brustbeins bereitet keine gesundheitlichen Kon-
sequenzen. Wenn diese behandelt wird, dann durch eine einfache und einmalige
Operation.

165 Scapula alata congenita und
Sprengelsche Deformitat

165 Sprengel'sche Deformitat

Das fligelartige Abstehen der Schulterblatter (Scapula alata) wird gestrichen, da
dieses meistens ein Symptom einer anderen Erkrankung (z.B. L&hmung von
Muskeln) darstellt.

166 Angeborene Torsion des Ster-
nums, sofern Operation notwendig
ist

Die angeborene Torsion des Sternums wird kiinftig unter die Ziffer 163 subsu-
miert, da diese meist mit Deformitaten des Brustkorbes in Verbindung steht.

167 Angeborene seitliche Thorax-
wanddeformitaten, sofern Operation
notwendig ist

Alleinige seitliche Thoraxdeformitaten sind sehr selten und ohne Krankheitswert.
Einzig im Rahmen anderer Fehlbildungen sind diese von klinischer Bedeutung.
Aus diesem Grund wird diese Ziffer unter 163 miterfasst.




d. Extremitaten

170 Coxa vara congenita, sofern
Operation notwendig ist

In der Regel wird die Coxa vara mit einer einzigen und einfachen Operation so-
wie entsprechenden Nachkontrollen behandelt. Auch wenn in gewissen Einzel-
fallen noch Reoperationen notwendig sind, erfiillt diese Ziffer die Kriterien im
Sinne des neuen Artikel 13 Absatz 2 IVG nicht und wird deshalb gestrichen.

171 Coxa antetorta aut retrotorta
congenita, sofern Operation
notwendig ist

Solche Achsenfehlstellungen haben in der Regel keinen Krankheitswert. Bis zum
Ende des Wachstums kommt es haufig zur spontanen Normalisierung der Be-
funde. Nur bei einem kleinen Teil besteht dann die Notwendigkeit einer Therapie.
Diese ist eine einfache Operation, die nur dann sinnvoll ist, wenn deutliche Be-
schwerden bestehen, was nur selten der Fall ist. Somit erflillt die Ziffer die Krite-
rien des neuen Artikel 13 IVG nicht und wird deshalb gestrichen.

172 Angeborene Pseudarthrosen
der Extremitaten

172 Angeborene Pseudarthro-
sen inklusive Pseudarthrosen als
Folge einer Coxa vara conge-
nita, sofern eine Operation not-
wendig ist

e Obschon Pseudoarthrosen an der Tibia am haufigsten sind, wird die Tibia
nicht spezifisch erwahnt, weil Pseudoarthrosen ebenfalls an anderen Extremi-
tatenknochen (z.B. Ulna) vorkommen kénnen. Des Weiteren werden Pseu-
doarthrose der Clavicula aus dieser Ziffer ausgeschlossen, weil die Clavicula
nicht zu den Extremitaten gehort.

¢ Da nicht alle Pseudoarthrosen einer Behandlung bedirfen, ist das Kriterium
der Notwendigkeit einer Operation erforderlich.

174...

Da die Ziffer heute schon keinen Inhalt hat, wird sie gestrichen.

176 Amelien, Dysmelien und Pho-
komelien

Alle Fehlbildungen an den Extremitaten werden neu unter der gemeinsamen
GG-Ziffer 177 subsumiert.

177 Ubrige angeborene Defekte
und Missbildungen der Extremita-

ten, sofern Operation, Apparatever-
sorgung oder Gipsverband notwen-

dig sind

177 Angeborene knécherne De-
fekte und Fehlbildungen der Ext-
remitaten wie Amelie, Phokome-
lie, Dysmelien, komplexe voll-
stéandige Syndaktylien, sofern
mehrere Operationen, repetitive
Gipsversorgungen oder Appara-
teversorgung notwendig sind

Da der Titel mit den Fehlbildungen von Ziffer 176 erganzt und dazu erweitert
wurde, dienen die Angaben der Kriterien als Schweregradindikator
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178 Angeborene Tibia-Innen- und
Aussentorsion, ab vollendetem vier-
ten Lebensjahr, sofern Operation
notwendig ist

Solche Torsionen haben keinen Krankheitswert. Des Weiteren werden diese mit
einer einfachen chirurgischen Behandlung behoben, die einen praventiven Cha-
rakter aufweisen.

lll. Gelenke, Muskeln und Sehnen

180 Pes adductus aut metatarsus
varus congenitus, sofern Operation
notwendig ist

180 Angeborene Fehlistellungen
der Fusse wie Z-Fuss, Talus ver-
ticalis, sofern eine Operation,
eine Apparateversorgung und
repetitive Gipsversorgungen not-
wendig sind. Exklusive ange-
borene Klumpfuss (Pes equino-
varus congenitus, Ziff. 182)

Die Notwendigkeit einer Operation, Apparateversorgung und repetitiven Gipsver-
sorgungen dient als Schweregradindikator. Eine alleinige Gipsbehandlung, die in
der Regel etwa 3 Monate dauert, ist nicht geniigend um die Kriterien des neuen
Artikels 13 Absatz 2 IVG zu erfullen. Die Kriterien sind daher neu kumulativ
ausgestaltet.

181 Arthromyodysplasia congenita
(Arthrogryposis)

181 Arthrogryposis

Die Terminologie wurde aktualisiert.

182 Pes equinovarus congenitus

182 Pes equinovarus congenitus

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

183 Luxatio coxae congenita und
Dysplasia coxae congenita

183 Dysplasia coxae congenita
sowie Luxatio coxae congenita,
sofern eine Apparateversorgung
oder eine Operation notwendig
ist

Es ist neu ein Schweregrad erforderlich. Weil leichte Dysplasien (bis Grad lic)

mit Spreizhosen behandelt werden und nicht mit einer komplexen Behandlung,
entsprechen diese keinem schwerwiegenden Leiden und entsprechen deshalb
den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 Absatz 2 IVG nicht.

184 Dystrophia musculorum pro-
gressiva und andere congenitale
Myopathien

184 Angeborene Myopathien
und angeborene Myasthenie
(auch kongenitales myasthenes
Syndrom)

Der Titel wurde verallgemeinert und beinhaltet neu myasthene Syndrome und
die adynamia episodica hereditaria (Ziffer 192).

185 Myasthenia gravis congenita

Die myasthenia gravis congenita gehort neu zur Ziffer 184.
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188 Torticollis congenita, sofern
Operation notwendig ist

¢ Meist sind Torticollis nur muskular bedingt. Eine Verletzung respektive Verkr-
zung des M. Sternocleidomastoideus sind durch physiotherapeutische oder
chiropraktische Massnahmen behebbar.

o Tritt ein Torticolli in Verbindung mit einer Fehlbildung auf, wird es unter dieser
subsummiert (z.B. Ziffer 125).

189 Myositis ossificans progressiva
congenita

189 Fibrodysplasia ossificans
progressiva (FOP)

Die Ziffer wurde der aktuellen Terminologie angepasst.

190 Aplasie und hochgradige Hypo-
plasie von Skelettmuskeln

190 Aplasie und hochgradige
Hypoplasie von Skelettmuskeln,
sofern funktionelle Einschran-
kung bestehen

Dieses GG wurde mit der Bedingung einer funktionellen Einschrankung erganzt,
weil eine alleinige Unterentwicklung von Muskeln ohne funktionelle Einschran-
kung kein Krankheitswert hat und somit nicht den Voraussetzungen im Sinne des
neuen Artikel 13 IVG entspricht. Das Poland-Syndrom gehért zu dieser Ziffer.

191 Tendovaginosis stenosans con-
genita

Die Tendovaginosis stenosans congenita entspricht nicht den Kriterien gemass
dem neuen Artikel 13 Absatz 2 IVG, weil sie im Rahmen eines einmaligen (ta-
geschirurgischen) Eingriffes behoben wird. Des Weiteren ist keine spezielle
Nachbehandlung notwendig.

192 Adynamia episodica hereditaria

Dieses Geburtsgebrechen gehort neu zur Ziffer 184.

193 Angeborener Plattfuss, sofern
Operation oder Gipsverband not-
wendig sind

Angeborene Plattflisse werden neu unter Ziffer 180 subsumiert.

194 Angeborene Luxation des Knie-
gelenks, sofern Operation, Appara-
teversorgung oder Gipsverband not-
wendig sind

194 Angeborene Luxationen, so-
fern Operation, Apparateversor-
gung oder Gipsverband notwen-
dig sind. Exklusive angeborene
Hulftgelenksluxation (Ziff. 183)

o Die Ziffer wurde auf alle Gelenken (ausser Huftgelenk) erweitert
¢ Eine Luxation des Huftgelenkes gehért neu zur Ziffer 183.

195 Angeborene Patellaluxation,
sofern Operation notwendig ist

195 Angeborene nicht-entziindli-
che Gelenkskrankheiten (wie hy-
aline Fibromatose, progressive
pseudorheumatoide Dysplasie
[PPRD])

¢ Die angeborene Patellaluxation ist zum einen nicht schwerwiegend und zum
anderen tritt sie meistens im Rahmen eines anderen Leidens auf. Zudem wird
sie im Rahmen einer einfachen und einmaligen Operation behandelt. Sie wird
deshalb gestrichen.
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¢ Diese Ziffer wird daflir neu mit den angeborenen Gelenkskrankheiten besetzt.
Es ist zu beachten, dass es Uber 500 seltene genetische Skeletterkrankungen
gibt, die in 42 Gruppen von Krankheiten unterteilt werden Die PPRD gehort
zur Gruppe 31, welche weitere Krankheiten wie z.B. das CINCA-Syndrom o-
der NOMID einschliessen.

IV. Gesicht

Hangt die Anerkennung eines Geburtsgebrechens von der kephalometrischen Beurteilung ab (Ziffer 208, 209 und 210), so beginnt die Leistungspflicht der
IV von dem Moment an, wo die entsprechenden Winkelwerte kephalometrisch ausgewiesen sind.

201 Cheilo-gnatho-palatoschisis
(Lippen-, Kiefer-, Gaumenspalte)

201 Lippen-, Kiefer-, Gaumens-
palten

Die Terminologie wurde ins Deutsche lUbertragen.

202 Mediane, schrage und quere
Gesichtsspalten

202 Mediane, schrage und
quere Gesichtsspalten

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

203 Angeborene Nasen- und
Lippenfistel

203 Angeborene Nasenspalten,
Nasen- und Lippenfisteln

Die Nasenspalten wurden neu eingefligt, weil diese Fehlbildungen als solche bis
jetzt nicht in der GG-Liste abgebildet waren.

204 Proboscis lateralis

204 Proboscis lateralis

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

205 Angeborene Dysplasie der
Zahne, sofern mindestens 12 Zahne
der zweiten Dentition nach Durch-
bruch hochgradig befallen sind; bei
der Odontodysplasie (ghost teeth)
genugt der Befall von zwei Zahnen
in einem Quadranten

205 Angeborene Dysplasie der
Zahne, sofern mindestens 12
Zahne der zweiten Dentition
nach Durchbruch hochgradig be-
fallen sind; bei der Odontodys-
plasie (Ghost Teeth) genugt der
Befall von zwei Zahnen in einem
Quadranten. Die Diagnose muss
durch eine Vertreterin oder einen
Vertreter der Schweizerischen
Zahnarztegesellschaft (SSO),
die oder der von der IV fir diese

Die Voraussetzung, dass die Diagnose durch einen von der |V akkreditierten
Vertreter der Schweizerischen Zahnarztefachgesellschaft SSO oder ihrer Fach-
gesellschaften Uberpruft werden muss, wurde eingefugt. Die Fachgesellschaft
SSO kennt die kompetenten universitaren und ausseruniversitaren Personen,
weshalb sie mit der Akkreditierung beauftragt werden soll. Die grundsatzliche
Uberpriifung von Anmeldungen unter dieser Ziffer diirfte einen nicht geringen
Prozentsatz irrtimlicher Anmeldungen von erworbenen Defekten der Zahnbil-
dung erfassen: nebst den relativ haufigen 'idiopathischen' Hintergriinden auch
ursachliche metabolische und/oder medikamentése Zusammenhange mit schwe-
ren Geburtsgebrechen und deren Behandlung im Sauglings- und Kleinkindesal-
ter, welche die Zahnbildung gestért haben. Letztere stiinden dann in einem en-
gen Kausalzusammenhang mit dem Grundleiden und werden Uber die entspre-
chenden Ziffern vergutet.
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spezifische Abklarung anerkannt
ist, Uberprift werden.

206 Anodontia totalis congenita o-
der Anodontia partialis congenita
bei Nichtanlage von mindestens
zwei nebeneinander liegenden blei-
benden Zahnen oder vier bleiben-
den Zahnen pro Kiefer, exklusive
Weisheitszahne

206 Anodontia totalis congenita
oder Anodontia partialis conge-
nita bei Nichtanlage von mindes-
tens zwei nebeneinanderliegen-
den bleibenden Zahnen oder
vier bleibenden Zahnen pro Kie-
fer (Weisheitszahne werden
nicht berticksichtigt)

Keine Anpassung bzw. die Terminologie wurde aktualisiert.

207 Hyperodontia congenita, sofern
der oder die Uberzahligen Zahne
eine intramaxillare oder intra-
mandibulare Deviation verursachen,
welche eine apparative Behandlung
verlangt

207 Hyperodontia congenita, so-
fern der Uberzahlige bleibende
Zahn oder die Uberzahligen blei-
benden Zahne eine intrama-
xillare oder intramandibulare De-
viation verursachen, welche eine
apparative Behandlung verlangt.
Odontome gelten nicht als Uber-
zahlige Zahne

Der Schweregrad des Problems hangt nicht von der Anzahl berzahliger Zahne
ab. Aus diesem Grund werden Stichproben durch IV-Stellen erhoben und zwar
werden fur jede 10. oder 20. Anmeldung unter Ziff. 207 Mundfotos und Roéntgen-
bilder eingefordert und zur Kontrolle an das Sekretariat der Kommission fir Ver-
sicherungsfragen der Schweizerischen Gesellschaft fur Kieferorthopadie (SGK)
weitergeleitet. Dies findet seinen Grund darin, dass kieferorthopadische Uberle-
gungen eine Rolle in der Beurteilung der Behandlungsnotwendigkeit spielen.

208 Micrognathia inferior congenita
mit im ersten Lebensjahr auftreten-
den behandlungsbedurftigen
Schluck- und Atemstérungen, oder
wenn die kephalometrische Beurtei-
lung nach Durchbruch der bleiben-
den Incisiven eine Diskrepanz der
sagittalen Kieferbasenrelation mit
einem Winkel ANB von mindestens
9 Grad (beziehungsweise von min-
destens 7 Grad bei Kombination mit
einem Kieferbasenwinkel von min-
destens 37 Grad) ergibt oder wenn

208 Micrognathia inferior conge-

nita:

1. mit im ersten Lebensjahr di-
agnostizierten behandlungs-
bedurftigen Schluck- und/o-
der Atemstorungen, oder

2. bei Okklusionsstérung: wenn
die kephalometrische Beur-
teilung nach Durchbruch der
bleibenden Inzisiven eine
Diskrepanz der sagittalen
Kieferbasenrelation mit ei-

¢ Eine kieferorthopadische Abklarung wird wie bisher durch von der IV aner-
kannte Fachzahnarzte fir Kieferorthopadie gemass Liste auf der Homepage
SSO (https://www.sso.ch/zahnaerzte/invalidenversicherung.html) vorausge-
setzt.

¢ Die kieferorthopadische Diagnose (kephalometrischer Befund) wird stichpro-
benweise Uberprift. Die IV-Stelle fordert das Original-Fernréntgenbild ein und
leitet dieses zur Nachmessung an das Sekretariat der Kommission fir Versi-
cherungsfragen der Schweizerischen Gesellschaft fur Kieferorthopadie SGK
weiter.

¢ Die Terminologie wurde angepasst.
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bei den bleibenden Zahnen, exclu-
sive Weisheitszahne, eine buccale
Nonokklusion von mindestens drei
Antagonistenpaaren im Seitenzahn-
bereich pro Kieferhalfte vorliegt

nem ANB-Winkel von min-
destens 9 Grad beziehungs-
weise von mindestens 7
Grad bei Kombination mit ei-
nem Kieferbasenwinkel von
mindestens 37 Grad ergibt o-
der wenn bei den bleibenden
Zahnen (ohne Weisheits-
zahne) eine bukkale Nono-
kklusion von mindestens drei
Antagonistenpaaren im Sei-
tenzahnbereich einer Kiefer-
halfte vorliegt. Die Diagnose
muss durch eine Fachzahn-
arztin oder einen Fachzahn-
arzt fur Kieferorthopadie ge-
stellt werden, die oder der
von der |V fur diese spezifi-
sche Abklarung anerkannt
ist.

209 Mordex apertus congenitus, so-
fern ein vertikal offener Biss nach
Durchbruch der bleibenden Incisi-
ven besteht und die kephalometri-
sche Beurteilung einen Kieferba-
senwinkel von 40 Grad und mehr
(bzw. von mindestens 37 Grad bei
Kombination mit einem Winkel ANB
von mindestens 7 Grad) ergibt. Mor-
dex clausus congenitus, sofern ein
Tiefbiss nach Durchbruch der blei-
benden Incisiven besteht und die
kephalometrische Beurteilung einen

209 Mordex apertus congenitus,
sofern ein vertikal offener Biss
nach Durchbruch der bleibenden
Inzisiven besteht und die kepha-
lometrische Beurteilung einen
Kieferbasenwinkel von 40 Grad
und mehr (bzw. von mindestens
37 Grad bei Kombination mit ei-
nem ANB-Winkel von mindes-
tens 7 Grad) ergibt. Mordex
clausus congenitus, sofern ein
Tiefbiss nach Durchbruch der
bleibenden Inzisiven besteht und

Vgl. Begriindung zu Ziffer 208.
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Kieferbasenwinkel von 12 Grad und
weniger (bzw. von 15 Grad und we-
niger bei Kombination mit einem
Winkel ANB von mindestens 7
Grad) ergibt

die kephalometrische Beurtei-
lung einen Kieferbasenwinkel
von 12 Grad und weniger (bzw.
von 15 Grad und weniger bei
Kombination mit einem ANB-
Winkel von mindestens 7 Grad)
ergibt. Die Diagnose muss durch
eine Fachzahnarztin oder einen
Fachzahnarzt fir Kieferorthopa-
die gestellt werden, die oder der
von der |V fur diese spezifische
Abklarung anerkannt ist.

210 Prognathia inferior congenita,
sofern die kephalometrische Beur-
teilung nach Durchbruch der blei-
benden Incisiven eine Diskrepanz
der sagittalen Kieferbasenrelation
mit einem Winkel ANB von mindes-
tens —1 Grad ergibt und sich min-
destens zwei Antagonistenpaare
der zweiten Dentition in frontaler
Kopf- oder Kreuzbissrelation befin-
den oder sofern eine Diskrepanz
von +1 Grad und weniger bei Kom-
bination mit einem Kieferbasenwin-
kel von mindestens 37 Grad und
mehr, respektive von 15 Grad und
weniger vorliegt

210 Prognathia inferior conge-
nita, sofern die kephalometri-
sche Beurteilung nach Durch-
bruch der bleibenden Inzisiven
eine Diskrepanz der sagittalen
Kieferbasenrelation mit einem
ANB-Winkel von mindestens -1
Grad ergibt und sich mindestens
zwei Antagonistenpaare der
zweiten Dentition in frontaler
Kopf- oder Kreuzbissrelation be-
finden oder sofern eine Diskre-
panz von +1 Grad und weniger
bei Kombination mit einem Kie-
ferbasenwinkel von mindestens
37 Grad und mehr bzw. von 15
Grad und weniger vorliegt. Die
Diagnose muss durch eine
Fachzahnarztin oder einen
Fachzahnarzt fiir Kieferorthopa-
die gestellt werden, die oder der

Vgl. Begriindung zu Ziffer 208.
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von der |V fir diese spezifische
Abklarung anerkannt ist.

211 Epulis des Neugeborenen

Die Epulis ist ein Pseudotumor. Sie wird durch eine einfache und einmalige Ope-
ration behandelt und entspricht somit nicht den Kriterien im Sinne des neuen Ar-
tikel 13 IVG.

212 Choanalatresie (ein- oder beid-
seitig)

212 Choanalatresie (ein- oder
beidseitig)

Die Ziffer wird unverandert lbernommen.

213 Glossoschisis

Eine gespaltene Zunge wird durch eine einfache und einmalige Operation korri-
giert und entspricht somit nicht den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG.

214 Macro- und Microglossia con-
genita, sofern Operation der Zunge
notwendig ist

214 Macroglossia congenita und
Microglossia congenita, sofern
Operation der Zunge notwendig
ist.

Die Notwendigkeit einer Opera-

tion ist gegeben:

1. wenn die vergrdsserte Zunge
beim Saugling Atem- oder
Schluckstérungen verur-
sacht,

2. bei Sprachstoérungen, sofern
diese im Zusammenhang mit
der Zungengrdsse stehen
und ein Gutachten einer
Facharztin oder eines Fach-
arztes fur Oto-Rhino-Laryn-
gologie mit Schwerpunkt
Phoniatrie vorliegt, das die-
sen Zusammenhang vor der
Durchfiihrung der Operation
bestatigt, oder

Es werden genaue Voraussetzungen angegeben, um erstens die Qualitatssiche-
rung zu gewahrleisten und zweitens die Richtigkeit der Indikationsstellung sicher-
zustellen.
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3. bei Okklusionsstérungen, so-
fern diese im Zusammen-
hang mit der Zungengrdsse
stehen und vor der Durchfiih-
rung der Operation ein Gut-
achten einer Fachzahnarztin
oder eines Fachzahnarztes,
die oder der von der IV fir
kieferorthopadische Abkla-
rungen anerkannt ist, vor-
liegt, das diesen Zusammen-
hang bestatigt .

215 Angeborene Zungenzysten und
-tumoren

Solche Zysten und Tumore werden durch eine einfache und einmalige Operation
behandelt und entsprechen somit nicht den Kriterien im Sinne des neuen Artikel
13 IVG.

216 Angeborene Speicheldriisen-
und Speichelgangaffektionen (Fis-
teln, Stenosen, Zysten, Tumoren,
Ektasien und Hypo- oder Aplasien
samtlicher grosser Speicheldriisen)

216 Angeborene Speicheldri-
sen- und Speichelgangaffektio-
nen (Fisteln, Stenosen, Zysten,
Tumoren, Ektasien und Hypo- o-
der Aplasien samtlicher grosser
Speicheldrisen)

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

218 Kongenitale Retention oder
Ankylose von Zahnen, sofern meh-
rere Molaren oder mindestens zwei
nebeneinanderliegende Zahne im
Bereich der Pramolaren und Mola-
ren (exkl. Weisheitszahne) der
zweiten Dentition betroffen sind,
fehlende Anlagen (exkl. Weisheits-
zahne) sind retinierten und ankylo-
sierten Zahnen gleichgestellt

218 Angeborene Retention oder
Ankylose von Zahnen, sofern
mehrere Molaren oder mindes-
tens zwei nebeneinanderlie-
gende Zahne im Bereich der
Pramolaren und Molaren (ohne
Weisheitszédhne) der zweiten
Dentition betroffen sind; feh-
lende Anlagen sind retinierten
und ankylosierten Zdhnen (ohne
Weisheitszahne) gleichgestellt.
Die Diagnose muss durch eine

Die Terminologie wurde angepasst. Eine kieferorthopadische Abklarung wird wie
bisher durch von der |V anerkannte Fachzahnarzte fiir Kieferorthopadie gemass
Liste auf der Homepage SSO (https://www.sso.ch/zahnaerzte/invalidenversiche-
rung.html) oder durch schweizerische zahnarztliche Universitatsinstitute voraus-
gesetzt.
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Fachzahnarztin oder einen
Fachzahnarzt fir Kieferorthopa-
die gestellt werden, die oder der
von der |V fir diese spezifische
Abklarung anerkannt ist

V. Hals

231 Struma congenita

Diese Ziffer wird gestrichen, weil es dieses Leiden praktisch nicht mehr gibt. Zu-
dem handelt es sich um eine einfache medikamentdse Behandlung.

232 Angeborene Halszysten, -fis-
teln, -spalten und -tumoren (Rei-
chertscher Knorpel)

232 Angeborene Halszysten, -
fisteln, -spalten und -tumoren
(Reichertscher Knorpel), sofern
mehrere Operationen notwendig
sind.

Nur wenn mehrere Operationen notwendig sind, gelten die hier beschriebenen
Fehlbildungen als GG im Sinne des neuen Artikel 13 IVG. Ist zur Behandlung nur
ein Eingriff notwendig, sind die Definitionskriterien nicht erfullt.

VI. Lungen

241 Angeborene Bronchiektasien

241 Angeborene Fehlbildung der
Bronchien wie Bronchomalazie,
Bronchialstenose, Aplasie oder
Dysplasie der Bronchialknorpel,
kongenitale Bronchiektasen,
bronchogene Zysten

Der Titel wurde auf weitere Fehlbildungen bzw. Erkrankungen ausgedehnt.

242 Angeborenes lobares Emphy-
sem

242 Angeborenes lobares Em-
physem

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

243 Partielle Agenesie und Hypop-
lasie der Lungen

243 Angeborene partielle A-
genesie oder Hypoplasie der
Lungen

Der Titel wurde prazisiert.

244 Angeborene Lungenzysten und
-tumoren

244 Angeborene Lungentumo-
ren

Die Lungenzysten werden neu unter der Ziffer 245 eingeteilt.
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245 Angeborene Lungensequestrie-
rung

245 Angeborene Lungense-
questrierung und die Congenital
Pulmonary Airway Malformation
(CPAM), sofern eine interventio-
nelle Therapie (z.B. Chirurgie)
notwendig ist

Der Titel wurde erweitert und beinhaltet komplexe Fehlbildungen, die eine Be-
obachtung und Behandlung erfordern, inklusive Lungenzysten (vorher Ziffer
244). Es wurde die Voraussetzung einer notwendigen interventionellen Therapie
eingefugt, um sicherzustellen, dass nur die schwerwiegenden Falle unter diese
Ziffer fallen.

246 Angeborene Formen der
"Children Interstitial Lung Dise-
ase” (ChiILD) sind:

1. angeborene Stérungen der
Lungenentwicklung, wie
Congenital Acinar Dysplasia,
Congenital Alveolar Dys-
plasia oder Alveolar Capillary
Dysplasia); oder

2. angeborene Stérungen der
Surfactant-Funktion mit
nachgewiesenem geneti-
schen Defekt, wie angebo-
rene Formen der Pulmonary
Alveolar Proteinosis oder
ABCA3-Mutation

Die angeborenen interstitiellen Lungenerkrankungen waren bis anhin in der GG-
Liste nicht abgebildet. Unter angeborenen Formen der ChiLD fallen angeborene
Stérungen der Lungenentwicklung und angeborene Stérungen der Surfactant-
Funktion mit nachgewiesenem genetischen Defekt.

247 Syndrom der hyalinen Membra-
nen

247 Moderate und schwere
bronchopulmonale Dysplasien
(BPD), sofern eine Therapie
(medikamentos, Sauerstoffsub-
stitution, Atembhilfe) notwendig ist

Beim Syndrom der hyalinen Membranen resp. Atemnotsyndrom des Neugebore-
nen (ANS) handelt es sich um eine akute Lungenfunktionsstérung, die somit den
Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG nicht entspricht. Daflir werden die
haufig damit verbundenen BPD, eine Langzeit-Komplikation, in die Liste aufge-
nommen. Die Einteilung der BPD ist auf Stufe Kreisschreiben vorgesehen.

248 Mikity-Wilson-Syndrom

In der Neonatologie wird diese Diagnose kaum mehr gestellt resp. dieser Begriff
kaum mehr verwendet, da dieses Krankheitsbild eigentlich der Bronchopulmo-
nale Dysplasie (Ziffer 247) entspricht. Die Ziffer wird somit gestrichen.
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249 Primare ciliare Dyskinesie (so-
fern die elektronenmikroskopische
Untersuchung in einem infektfreien
Intervall durchgeflihrt wurde)

249 Primare ciliare Dyskinesie
sofern mikroskopisch oder mole-
kulargenetisch nachgewiesen

Der Titel wurde angepasst, um den aktuellen Wissensstand widerzuspiegeln.

VII. Luftwege

251 Angeborene Missbildungen des
Kehlkopfes und der Luftréhre

251 Angeborene Fehlbildungen
des Larynx und der Trachea wie
kongenitale Trachealstenose,
tracheo-laryngo-0sophageale
Fisteln und Spalten

Der Titel wurde angepasst, um den aktuellen Wissensstand widerzuspiegeln.
und wurde mit weiteren Fehlbildungen erganzt.

252 Laryngo- und Tracheomala-
zie, sofern eine Heimbeatmung
(CPAP, BiPAP-Beatmung oder
ahnliche Beatmungsform) oder
eine chirurgische Intervention
notwendig ist

Bei den Laryngo/Tracheomalazien handelt es sich nicht um eigentliche Fehlbil-
dungen, weshalb eine separate Ziffer fir diese Erkrankungen geschaffen wurde.
Aufgrund einer gewissen spontanen Heilungstendenz und — zwecks Erfassung
der schwerwiegenden Falle - wurde dieses GG mit der Notwendigkeit der Heim-
beatmung oder Operation verknupft.

VIil. Mediastinum

261 Angeborene Mediastinaltumo-
ren und -zysten

261 Angeborene Mediastinaltu-
moren und -zysten, sofern eine
Operation notwendig ist

Es wurde die Notwendigkeit einer Operation eingeflgt, um sicherzustellen, dass
nur die schwerwiegenden Falle darunter erfasst werden.

IX. Speiserohre, Magen und Darm

271 Atresia et stenosis oesophagi
congenita et fistula oesophago-
trachealis

271 Angeborene Stenose und
Atresie des Osophagus sowie
6sophagotracheale Fistel

Der Titel wurde ins Deutsche Ubertragen.

272 Megaoesophagus congenitus

272 Angeborener Megadsopha-
gus

Der Titel wurde ins Deutsche Ubertragen.

273 Hypertrophische Pylorusste-
nose

Diese Fehlbildung wird durch eine einmalige, einfache Operation korrigiert und
entspricht daher nicht den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG.
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274 Atresia et stenosis ventriculi, in-
testini, recti et ani congenita

274 Angeborene Stenose und
Atresie des Magens, des Darms,
des Rectums und des Anus

Der Titel wurde ins Deutsche Ubertragen.

275 Angeborene Zysten, Tumoren,
Duplikaturen und Divertikel

275 Angeborene Zysten, Tumo-
ren, Duplikaturen und Divertikel
des Darmes, sofern eine Opera-
tion notwendig ist

Es wurde die Lokalisation dem Kapitel entsprechend prazisiert sowie die Not-
wendigkeit einer Operation eingefligt, um sicherzustellen, dass nur die schwer-
wiegenden Falle darunter erfasst werden.

276 Darmlageanomalien exclusive
Coecum mobile

276 Darmlageanomalien (inklu-
sive Volvulus) exclusive Coecum
mobile

Der Titel wird mit der Darmverschlingung (Volvulus) erganzt.

277 Neugeborenenileus

Das Neugeborenenileus ist meist keine eigenstandige Krankheit, sondern ein
Symptom anderer Erkrankungen resp. Geburtsgebrechen wie z.B. der zysti-
schen Fibrose (GG Ziffer 459). Daher werden die Behandlungen des Darmver-
schlusses unter die jeweilige GG-Ziffer der entsprechenden Grundkrankheit sub-
sumiert.

278 Aganglionose und Ganglienzell-
Anomalien des Dick- oder Dinn-
darms

278 Aganglionose und Ganglien-
zellanomalie des Dick- und
Dinndarms inklusive primare
chronische intestinale Pseu-
doobstruktion (CIPO)

Der Titel wird prazisiert respektive erweitert.

279 Coeliakie infolge kongenitaler
Gliadinintoleranz

Es handelt sich bei dieser Krankheit um eine genetische Pradisposition. Die
Zoeliakie ist nicht angeboren und entspricht somit nicht den Kriterien im Sinne
des neuen Artikel 13 IVG.

280 Kongenitaler gastrooesopha-
gealer Reflux, sofern Operation not-
wendig ist

280 Kongenitale Enterozytopa-
thien wie Tufting-Enteropathie,
sofern eine parenterale Langzei-
terndhrung (langer als vier Wo-
chen) notwendig ist

Als isoliertes GG wird der Reflux gestrichen. Der Reflux wird mit einer einfachen
und einmaligen Operation behandelt. Bei Kindern mit weiteren Erkrankungen o-
der wenn der Reflux Konsequenz einer anderen Krankheit (z.B. Cerebralparese)
ist, wird dessen Behandlung unter der entsprechenden Ziffer erfasst.

Dafir wird neu die Gruppe der angeborenen nicht fehlbildungsbedingten Dar-

merkrankungen resp. angeborenen Diarrhden, die bis jetzt fehlte, aufgenommen.
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281 Angeborene Zwerchfellmissbil-
dungen

281 Angeborene Zwerchfellfehl-
bildungen

Die Terminologie wurde aktualisiert.

282 Nekrotisierende Enterocolitis
bei Friihgeborenen mit einem Ge-
burtsgewicht unter 2000 g oder bei
Neugeborenen, sofern sie innerhalb
von vier Wochen nach der Geburt
manifest wird.

282 Nekrotisierende Enterocoli-
tis beim Neugeborenen, sofern
eine chirurgische Intervention
(Drainage, Laparotomie) not-
wendig ist

¢ Nur die chirurgisch behandlungsbediirftige nekrotisierende Enterocolitis (NEC)
gilt als GG.

¢ Verdacht auf NEC, welche einer Antibiotika-Therapie/Nahrungskarrenz bedr-
fen, gelten nicht als GG.

¢ Der Hinweis auf dem Geburtsgewicht wird geléscht. Obschon die NEC v.a. bei
sehr kleinen Friihgeborenen (Geburtsgewicht unter 1500 Gramm) auftritt, kann
diese auch bei sonstigen Neugeborenen .vorkommen, weshalb der Hinweis
auf Gewicht gestrichen wurde.

X. Leber, Gallenwege und Pankreas

291 Angeborene Atresie und Hypo-
plasie der Gallenwege

291 Angeborene Atresie und Hy-
poplasie der Gallenwege

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

292 Angeborene Choledochuszyste

292 Sonstige angeborene Fehl-
bildungen der Gallenwege so-
fern eine chirurgische Interven-
tion notwendig ist

Der Titel wird erweitert. Es wird die Notwendigkeit einer Operation eingefligt, um
sicherzustellen, dass nur die schwerwiegenden Falle darunter erfasst werden.

293 Angeborene Leberzysten

Wenn Leberzysten operiert werden missen, werden sie durch eine einmalige,
einfache Operation behandelt.

294 Angeborene Leberfibrose

294 Angeborene Leberfibrose

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

295 Angeborene Lebertumoren

295 Angeborene Lebertumoren

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

296 Angeborene Pankreasmissbil-
dungen und -zysten

296 Angeborene Pankreasfehl-
bildungen und -zysten

Die Terminologie wurde aktualisiert.
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XIl. Bauchwand

302 Omphalozele und Laparoschi-
sis

302 Omphalozele und Laparos-
chisis

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

303 Hernia inguinalis lateralis

Angeborene Inguinalhernien werden durch eine einmalige Operation behandelt
und entsprechen nicht den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG.

XIl. Herz, Gefass- und Lymphsystem

311 Haemangioma cavernosum aut
tuberosum

311 Angeborene Hamangiome,
sofern eine komplexe Therapie
(mehrere Laser- oder Kryothera-
pien oder Operationen mit oder
ohne medikamentdser Vorbe-
handlung) notwendig ist

Der Titel wird ins Deutsche Ubertragen und mit der Notwendigkeit von komplexen
Therapien erganzt, um sicherzustellen, dass nur die schwerwiegenden Falle un-
ter dieser Ziffer erfasst werden.

312 Lymphangioma congenitum,
Lymphangiectasia congenita

312 Angeborenes Lymphangiom
und angeborene lymphatische
Malformationen.

Der Titel wurde ins Deutsche Ubertragen.

313 Angeborene Herz- und
Gefassmissbildungen

313 Angeborene Herz- und Ge-
fassfehlbildungen, sofern eine
Therapie (beispielsweise medi-
kamentos, katheterinterventio-
nell oder operativ) oder regel-
massige facharztliche Kontrollen
notwendig sind

Die Terminologie wurde aktualisiert und der Titel so prazisiert, dass diese Fehl-
bildungen therapie- resp. kontrollbedirftig sein missen.

314 Angeborene intestinale Lym-
phangiektasie

314 Angeborene Kardiomyopa-
thien und Rhythmusstérungen,
sofern eine Therapie (medika-
mentos, katheterinterventionell
oder operativ) notwendig ist

Die intestinalen Lymphangiektasien gehoéren zur Ziffer 312. Neu zu dieser Ziffer
gehoren Kardiomyopathien und Rythmusstérungen.

315 Hereditares Angioddem, so-
fern molekulargenetisch besta-
tigt

Hereditare Angioddeme gehdéren zum Kapitel Gefasse und werden daher unter
der neuen Ziffer 315 anstatt 327 erfasst. Die Diagnose muss molekulargenetisch
bestatigt werden.
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XIlll. Milz, Blut und reticuloendotheliales System

321 Anamien, Leukopenien und
Thrombozytopenien des Neugebo-
renen

Diese sehr unspezifische und mit grossem Interpretationsspielraum verbundene
Ziffer wird gestrichen. Die angeborenen Formen dieser Blutkrankheiten werden
bereits unter den Ziffern 322-324 und 326 erfasst.

322 Angeborene hypo- und arege-
neratorische Anamien, Leuko- und
Thrombozytopenien

322 Angeborene hypo- und are-
generatorische Anamien, Leuko-
und Thrombopenien

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

323 Angeborene hamolytische Ana-
mien (Erythrozyto-, Enzymo- und
Hamoglobinopathien)

323 Angeborene hamolytische
Anamien (Erythrozyto-, Enzymo-
und Hamoglobinopathien)

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

324 Angeborene Koagulopathien
und Thrombozytopathien (Hamophi-
lien und andere Defekte von Gerin-
nungsfaktoren)

324 Angeborene Koagulopathien
und Thrombozytopathien (Ha-
mophilien und andere Defekte
von Gerinnungsfaktoren)

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

325 Hyperbilirubinaemia neonati
verschiedener Ursache, sofern Blut-
austauschtransfusion vorgenom-
men werden musste

Bei der Hyperbilirubindmie des Neugeborenen handelt es sich um einen Zu-
stand, der eine einfache Behandlung erfordert. Des Weiteren tritt dieses
Krankheitsbild kaum noch auf.

326 Angeborenes Immun-Defekt-
Syndrom (IDS)

326 Angeborene Immundefekte,
sofern eine Therapie notwendig
ist

Der Titel wurde umformuliert und "ausgeweitet", da diese Krankheitsgruppe viel-
faltige Leiden einschliesst. Die Notwendigkeit einer Therapie wurde angegeben,
um sicherzustellen, dass nur die schwerwiegenden Falle unter dieser Ziffer er-
fasst werden.

327 Hereditares Angiotdem

Das hereditare Angioddem wird unter der neuen Ziffer 315 eingeteilt, da es sich
bei diesem Leiden um eine Stdérung bei den Gefassen handelt.

329 Leukamie des Neugeborenen

329 Angeborene Leukamien

Der Titel wurde angepasst, da aus onkologischer Sicht die sogenannten infanti-
len Leukadmien in der Regel bis zum Alter von 12 Monaten auftreten. Diese sind
angeboren.
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330 Histiozytosen (eosinophiles
Granulom, Hand-Schiiller-Christian
und Letterer-Siwesche Krankheit)

330 Primare Histiozytosen mit
Multiorganbeteiligung

Der Titel wurde der aktuellen Terminologie angepasst.

331 Angeborene Polyglobulie, so-
fern eine therapeutische Blutent-
nahme (Aderlass) mit Plasmaersatz
erfolgen musste

Bei dieser Ziffer handelt es sich um einen veralteten Begriff. Heutzutage wird von
Polyzythamie gesprochen. Diese ist dann Ausdruck von anderen Grundleiden
und muss daher nicht als spezifisches GG aufgeflihrt werden.

333 Angeborene Missbildungen und
Ektopien der Milz

Fehlbildungen und Ektopien der Milz sind unbedeutend, da diese keine Konse-
quenzen fur den Gesundheitszustand haben. Des Weiteren handelt es sich
meistens um Zufallsbefunde.

XIV. Urogenitalsystem

341 Kongenitale Glomerulo- und
Tubulopathien

341 Angeborene Glomerulo- und
Tubulopathien

Der Titel wurde angepasst.

342 Missbildungen, Doppelbildun-
gen und Defekte der Nieren, inklu-
sive Hypoplasien, Agenesien und

Dystopien

342 Hypodysplasien, Dysplasien
und Fehlbildungen der Nieren

Der Titel wurde aktualisiert.

343 Angeborene Nierentumoren
und -zysten

343 Angeborene Nierentumoren
und Nierenzysten (ohne einfa-
che solitdre Zysten), sofern eine
Operation oder medikamentése
Therapie notwendig ist

Der Titel wurde angepasst, indem die bedeutungslosen (nicht therapiebedurfti-
gen) solitdren einfachen Zysten ausgeschlossen wurden. Die Notwendigkeit ei-
ner Therapiebedurftigkeit wurde eingefugt.

344 Hydronephrosis congenita

Diese Ziffer wurde gestrichen, weil die Hydronephrose eine Konsequenz anderer
Erkrankungen darstellt, welche unter anderen Ziffern erfasst werden, z.B. von
Uretherfehlbildungen (GG-Ziffer 345).

345 Uretermissbildungen (Steno-
sen, Atresien, Ureterocele, La-
geanomalien und Megaureter)

345 Angeborene Ureterfehlbil-
dungen wie Abgangs- und Mun-
dungsstenosen, Atresien, Min-
dungs-Ektopien, Ureterozelen
und Megaureter, sofern daraus

Der Titel wurde prazisiert und die Therapienotwendigkeit eingefigt.
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eine therapiebedurftige (endo-
skopisch oder chirurgisch) ob-
struktive Harnabflussstérung re-
sultiert

346 Kongenitaler vesico-ureteraler
Reflux

346 Angeborener vesicouretera-
ler Reflux (VUR) ab Grad Il oder
sofern eine interventionelle Be-
handlung (endoskopisch oder
chirurgisch) notwendig ist

Da Vesico-ureteraler Reflux bis Grad Il primar medikamentds behandelt werden
kann und somit keine schwerwiegende GGs im Sinne des neuen Artikel 13 IVG
entspricht, wurde sowohl der Schweregrad wie auch die Therapienotwendigkeit
eingefugt.

348 Angeborene Missbildungen der
Blase (wie Diverticulum vesicae,
Megacystis congenita)

348 Angeborene Fehlbildungen
der Blase (wie Harnblasena-
genesie, Harnblasenaplasie, Fis-
teln inklusive Urachusfistel), so-
fern eine Operation oder regel-
massige Katheterisierung not-
wendig ist

Der Titel wurde aktualisiert und mit der Notwendigkeit einer Operation erganzt.
Ein Teil der Harnblasenfehlbildungen (z.B. Ektrophie) wird neu unter der umfor-
mulierten Ziffer 350 aufgefiihrt. weil die bisherige Formulierung zu weit gefasst
war.

Die Operationsnotwendigkeit wurde angegeben, weil gewisse Fehlbildungen wie
beispielsweise Blasendivertikel, haufig asymptomatisch verlaufen und Zufallsbe-
funde sind.

349 Angeborene Blasentumoren

349 Angeborene Tumoren der
Harnblase und der ableitenden
Harnwege

Der Titel wurde erweitert und Tumoren der ableitenden Harnwege sind neuer-
dings eingeschlossen.

350 Extrophia vesicae

350 Epispadie und Blasenektro-
phie inklusive Blasenekstrophie-
Epispadie- Komplex (BEEK) so-
wie Kloakenekstrophie

Der Titel wurde erweitert, weil die Harnblasenextrophie haufig mit einer Epis-
padie resp. kloakalen Fehlbildungen verbunden ist. Diese Fehlbildungen werden
daher jetzt gemeinsam aufgefuhrt.

351 Atresia et stenosis urethrae
congenita, Urethraldivertikel

351 Angeborene urethrale Fehl-
bildungen inklusiv Fistelbildun-
gen wie rektourethrale Fisteln,
sofern eine Operation notwendig
ist

Der Titel wurde ausgeweitet (die Ziffer bezeichnet allg. Fehlbildungen) und die
Therapienotwendigkeit eingefligt, um sicherzustellen, dass unter dieser Ziffer die
schwerwiegenden Falle erfasst werden.

352 Hypospadie und Epispadie

352 Hypospadie, sofern eine
Operation notwendig ist

¢ Die Epispadie fallt neu unter die Ziffer 350.
¢ Angabe der Behandlungsnotwendigkeit, um sicherzustellen, dass unter dieser
Ziffer die schwerwiegenden Falle erfasst werden.
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353 Fistula vesico-umbilicalis et
cystis congenita urachi

Diese Fehlbildungen sind neu unter der Ziffer 348 eingeteilt.

354 Fistulae recto-urogenitales con-
genitae

Recto-urogenitale Fisteln gehéren neu zur Ziffer 351.

355 Kryptorchismus (unilateral oder
bilateral), sofern Operation notwen-
dig ist

355 Beidseitiger Kryptorchismus
sowie Hodenagenesie und -dys-
plasie inklusive intraabdominel-
ler Hoden, sofern mehr als ein
Eingriff oder eine hormonelle Be-
handlung notwendig ist

Der Titel wurde aktualisiert. Einfacher Kryptorchismus (Lageanomalie des Ho-
dens) entspricht den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG nicht. Hingegen
stellen die neu beschriebenen Fehlbildungen und Lageanomalien eindeutige GG
dar und werden neu unter dieser Ziffer eingeteilt.

356 Hydrocele testis et funiculi con-
genita und Zysten des Ligamentum
teres, sofern Operation notwendig
ist

Dieses GG wird geldscht, weil diese Zustande durch eine einfache und einmalige
Operation behoben werden kénnen. Sie entsprechen nicht den Kriterien im
Sinne des neuen Artikel 13 IVG.

357 Palmure und angeborene Ver-
krimmung des Penis

357 Angeborene Verkrimmung
des Penis, sofern eine Operation
notwendig ist

Angabe der Operationsnotwendigkeit, um sicherzustellen, dass unter dieser Zif-
fer die schwerwiegenden Falle erfasst werden.

Die Palmure wurde geldscht, weil diese nicht den Kriterien im Sinne des neuen
Artikels 13 IVG entspricht.

358 Angeborene Atresie von Hy-

men, Vagina, Zervix oder Uterus

und angeborene Stenose der Va-
gina

358 Angeborene Fehlbildungen
der inneren und ausseren weibli-
chen Sexualorgane, sofern die
Diagnose durch ein DSD-Team
bestatigt wurde und eine Opera-
tion und/oder eine hormonelle
Therapie notwendig ist

e Der Titel wird erweitert und mit der Behandlungsnotwendigkeit versehen. Um
die Qualitatssicherung bei der Diagnosestellung zu gewahrleisten, besteht die
Voraussetzung der Diagnosebestatigung durch ein DSD (disorders/differences
of sex development) Team. Bei Letzteren handelt es sich um anerkannte Re-
ferenz- bzw. Expertenteams in Grosszentren.

¢ Mit der neuen Formulierung wird ein Teil der zur DSD gehdrenden Varianten
der Geschlechtsentwicklung miterfasst.

359 Hermaphroditismus verus und
Pseudohermaphroditismus

359 Angeborene Entwicklungs-
fehlbildung der Gonaden (Ovar
und Testis), wie Gonadendys-

genesie, Gonadenaplasie oder
Ovotestis, sofern die Diagnose

Der Titel wurde aktualisiert und — zwecks Gewahrleistung der Qualitatssicherung
bei der Diagnosestellung — mit der Voraussetzung der Diagnosebestatigung
durch ein DSD-Team versehen. Bei letzteren handelt es sich um anerkannte Re-
ferenz- bzw. Expertenteams in Grosszentren.
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durch ein DSD-Team bestatigt
wurde

361 Doppelbildungen des weibli-
chen Genitale (Uterus bicornis
unicollis seu bicollis, Uterus unicollis
und Uterus duplex mit oder ohne
Vagina duplex)

Die relevanten Fehlbildungen gehdéren neu zur Ziffer 358.

XV. Zentrales, peripheres und auto

nomes Nervensystem

381 Missbildungen des Zentralner-
vensystems und seiner Haute
(Encephalocele, Arachnoidalzyste,
Myelomeningocele, Hydromyelie,
Meningocele, Diastematomyelie
und Tethered Cord)

381 Fehlbildungen des Nerven-

systems:

1. Zentralnervensystem (wie
Schizenzephalie, Lissenze-
phalie) und seine Haute wie
Encephalozele, Meningo-
myelozele, Hydromelie, Me-
ningozele, Diastematomye-
lie, Tethered-Cord

2. Periphernervensystem und
vegetatives Nervensystem
wie familiare Dysautonomie,
Analgesia congenita

¢ Um Klarheit zu schaffen wurde der Titel prazisiert und nach System aufgeteilt.

¢ Der Titel beinhaltet neuerdings auch die Stérungen des autonomen Nerven-
systems.

382 Zentrale Hypoventila-
tionsstérung des Neugeborenen

382 Kongenitales zentrales Hy-
poventilationssyndrom (CCHS)
(auch Ondine-Syndrom, Undine-
Syndrom)

Der Titel wurde mit dem Krankheitsnamen erganzt.

383 Heredo-degenerative Erkran-
kungen des Nervensystems (wie
Friedreichsche Ataxie, Leukodystro-
phien und progrediente Erkrankun-
gen der grauen Substanz, spinale

383 Heredo-degenerative Er-
krankungen des Nervensystems
wie Friedreich-Ataxie, Leukodys-
trophie, progrediente Erkrankung
der grauen Substanz, spinale

Die familiare Dysautonomie und Analgesia congenita fallen neu unter die Ziffer
381, da diese keine degenerative Erkrankungen, sondern Fehlbildungen des
Nervensystems darstellen.
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und neurale Muskelatrophien, fami-
lidre Dysautonomie, Analgesia con-
genita, Rett-Krankheit)

und neurale Muskelatrophie,
Rett-Syndrom

384 Medulloblastome, Ependy-
mome, Gliome, Plexuspapillome
und Chordome

384 Angeborene und embryo-
nale Hirntumoren wie Medullo-
blastome, Ependymome, Gli-
ome, Plexuspapillome, Chor-
dome

Gemass den Literaturangaben und Expertenmeinungen handelt es sich bei den
meisten Hirntumoren bei Kindern entweder um embryonale oder um sog. ange-
borene (da diese sich von Vorlauferzellen neuroglialer Herkunft ableiten) Tumo-
ren. Aus diesem Grund wird diese GG-Ziffer erweitert.

385 Angeborene Tumoren und
Missbildungen der Hypophyse (wie
Kraniopharyngeom, Rathkesche
Zyste und persistierende Rath-
kesche Tasche)

385 Angeborene Tumoren und
Fehlbildungen der Hypophyse
wie Kraniopharyngeom, Rath-
kesche Zyste und persistierende
Rathke-Tasche

Der Titel wurde aktualisiert.

386 Hydrocephalus congenitus

386 Hydrocephalus congenitus
und posthamorrhagische Hy-
drozephalie nach perinataler
Blutung oder perinatalem Insult

Der Titel wird erweitert, um keine Leiden auszuschliessen.

387 Angeborene Epilepsie (ausge-
nommen Formen, bei denen eine
antikonvulsive Therapie nicht oder
nur wahrend eines Anfalls notwen-
dig ist)

387 Angeborene (primare) Epi-
lepsie (exklusive Formen, bei
denen eine antikonvulsive The-
rapie nicht oder nur wahrend ei-
nes Anfalls notwendig ist)

Der Titel wurde mit dem Begriff «primar» in Klammern prazisiert, um sekundare
Formen der Epilepsie aus dieser Ziffer auszuschliessen.

390 Angeborene cerebrale LAhmun-
gen (spastisch, dyskinetisch [dys-
ton, choreo-athetoid], ataktisch)

390 Angeborene infantile Zereb-
ralparese (spastisch, dyskine-
tisch, ataktisch)

Die Terminologie wurde aktualisiert.

395 Leichte cerebrale Bewegungs-
stérungen (Behandlung bis Ende
des 2. Lebensjahres)

395 Neuromotorische Symptome
im Sinne eindeutig pathologi-
scher Bewegungsmuster (asym-
metrische Bewegungsmuster,
eingeschrankte Variabilitat der
Spontanmotorik [Stereotypien])

Aufgrund des bis jetzt vagen Wortlauts und den daraus resultierenden Abgren-
zungsproblemen wurde diese Ziffer prazisiert. Weiter wurde diese Ziffer an die
aktuelle Terminologie angepasst,

30



oder weitere, im Verlauf als zu-
nehmend dokumentierte Symp-
tome (asymmetrisches Haltungs-
muster, Opisthotonus, persistie-
rende Primitivreaktionen sowie
ausgepragte qualitative Auffallig-
keiten des Muskeltonus [Rumpf-
hypotonie bei erhdhtem Tonus
im Bereiche der Extremitaten)),
welche in den ersten zwei Le-
bensjahren auftreten, als mogli-
che Frihsymptome einer zereb-
ralen Lahmung gelten und thera-
piebedurftig sind. Ein motori-
scher Entwicklungsrickstand
und ein Plagiozephalus gelten
nicht als Geburtsgebrechen im
Sinne der Ziffer 395

396 Sympathogoniom (Neuroblas-
toma sympathicum), Sympathico-
blastom, Ganglioneuroblastom und
Ganglioneurom

396 Neuroblastom, Ganglioneu-
roblastom und Ganglioneurom

Die Ziffer wird inhaltlich unverandert iGbernommen, die Begriffe werden aber ak-
tualisiert.

397 Kongenitale Paralysen und
Paresen

397 Angeborene Paralysen und
Paresen

Teile des Titels wurden ins Deutsche Ubertragen.

XVI. Angeborene psychische Erkra

nkungen und tiefgreifende Entwicklungsriickstande

401...

Da die Ziffer heute schon keinen Inhalt hat, wird sie gestrichen.

402...

Da die Ziffer heute schon keinen Inhalt hat, wird sie gestrichen.
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403 Kongenitale Oligophrenie (nur
Behandlung erethischen und apathi-
schen Verhaltens)

403 Schwere Verhaltensstorun-
gen bei Menschen mit einer an-
geborenen Intelligenzminderung,
sofern eine Therapie notwendig
ist. Die Intelligenzminderung
selbst stellt kein Geburtsgebre-
chen im Sinne der IV dar.

Die Terminologie (Oligophrenie) wurde aktualisiert.

Die aktuelle Situation zeigt, dass die Interpretation der verwendeten Begriffe,
insbesondere bezlglich erethischem Verhalten, sehr unterschiedlich ist. Des
Weiteren ist die Ursache eines apathischen Verhaltens sehr schwierig zu er-
fassen. Aus diesen Griinden und um den Interpretationsspielraum einzu-
schranken, wurde diese Ziffer umformuliert. Die Intelligenzminderung selbst
ist kein Geburtsgebrechen im Sinne des IVG.

404 Stérungen des Verhaltens bei
Kindern mit normaler Intelligenz, im
Sinne krankhafter Beeintrachtigung
der Affektivitat oder Kontaktfahig-
keit, bei Stdrungen des Antriebes,
des Erfassens, der perzeptiven
Funktionen, der Wahrnehmung, der
Konzentrationsfahigkeit sowie der
Merkfahigkeit, sofern sie mit bereits
gestellter Diagnose als solche vor
der Vollendung des 9. Altersjahres
auch behandelt worden sind; kon-
genitale Oligophrenie ist aus-
schliesslich als Ziffer 403 zu behan-
deln.

404 Angeborene Stérungen des

Verhaltens bei Kindern ohne In-

telligenzminderung mit kumulati-

vem Nachweis von:

1. Stérungen des Verhaltens im
Sinne einer krankhaften Be-
eintrachtigung der Affektivitat
oder der Kontaktfahigkeit,

2. Storungen des Antriebes,

3. Storungen des Erfassens
(perzeptive Funktionen),

4. Stérungen der Konzentra-
tionsfahigkeit,

5. Stdrungen der Merkfahigkeit.

Die Diagnosestellung und der

Beginn der Behandlung mussen

vor der Vollendung des 9. Le-

bensjahres erfolgt sein

Die Ziffer wurde prazisiert.

405 Autismus-Spektrum-Stérungen,
sofern diese bis zum vollendeten 5.
Lebensjahr erkennbar werden

405 Autismus-Spektrum-Storun-
gen, sofern die Diagnose durch
eine Facharztin oder einen
Facharzt fir Kinder- und Ju-
gendmedizin mit Schwerpunkt
Neuropadiatrie oder eine Fach-
arztin oder einen Facharzt fir
Kinder- und Jugendmedizin mit

Die Altersgrenze wurde gestrichen, weil nicht bei allen Patienten mit einer
Autismus-Spektrum-Stérung (ASS) die Erkrankung im Kleinkindesalter diag-
nostiziert werden kann, insbesondere bei hochfunktionalen Autismus-Situati-
onen.

Des Weiteren genlgt es gemass der Rechtsprechung, wenn die Stérung vor
dem 5. Lebensjahr erkennbar war, ohne zwingend diagnostiziert zu sein. Die
Abklarungen, ob die Diagnose in der Tat vor dieser Altersgrenze erkennbar
war, hatte bis jetzt in der Praxis einen grossen Abklarungsaufwand zur Folge.
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Schwerpunkt Entwicklungspadi-
atrie bestatigt worden ist

¢ Die Diagnosestellung wird auf die Entwicklungspadiater ausgedehnt, weil die
Entwicklungspadiatrie seit 2010 ein vom Schweizerischen Institut fur arztliche
Weiter- und Fortbildung (SIWF) anerkannter Schwerpunkt der Kinder- und
Jugendmedizin ist und damit formal, fachlich und inhaltlich dem SIWF Titel
der Neuropadiatrie gleichgestellt wird.

406 Frahkindliche primare Psycho-
sen, sofern diese bis zum vollende-
ten 5. Lebensjahr erkennbar werden

Dieses GG wird gestrichen, da es mit keiner Diagnose der Klassifikationssys-
teme korrespondiert. Klinische Psychosen fallen aus Sicht der Schweizerischen
Gesellschaft fur Kinder- und Jugendpsychiatrie und -psychotherapie (SGKJPP)
allenfalls unter die GG-Ziffern 403 oder 404, wenn entsprechende Symptome
vorhanden sind.

XVII. Sinnesorgane

a. Auge

Wird die Anerkennung als Geburts-
gebrechen von einem bestimmten
Grad der Visusverminderung ab-
hangig gemacht, so ist der entspre-
chende Wert nach erfolgter opti-
scher Korrektur massgebend. Ist
der Visus nicht messbar und kann
das betreffende Auge nicht zentral
fixieren, so gilt ein Visus von 0,2 o-
der weniger (Ziff. 416, 417, 418,
419, 423, 425, 427).

Wird die Anerkennung als Ge-
burtsgebrechen von einem be-
stimmten Grad der Visusvermin-
derung abhangig gemacht, so ist
der entsprechende Wert nach
erfolgter optischer Korrektur
massgebend. Ist der Visus nicht
messbar und kann das betref-
fende Auge nicht zentral fixieren,
so gilt ein Visus von 0,3 oder
weniger (Ziff. 416, 417, 418,
419, 423, 425, 427).

Anpassung des Visus, weil die Visusgrenze von 0.2 aus heutiger Sicht — insbe-
sondere mit den hohen visuellen Anforderungen im aktuellen Berufsleben — zu
tief angesetzt ist.

411 Lider: Kolobom und Ankyloble-
pharon

411 Angeborene Fehlbildungen
der Lider, sofern eine Operation
notwendig ist

¢ Die Ziffer wird erweitert.
¢ Angabe der Operationsnotwendigkeit, um sicherzustellen, dass unter dieser
Ziffer die schwerwiegenden Falle erfasst werden.

412 Ptosis palpebrae congenita

412 Angeborene Ptose, sofern
sie im Aufblick von <30° eine
Beeintrachtigung der Sehachse
verursacht

Neu erfolgt die Angabe eines Winkels bezuglich der Sehachse. Wenn die Kinder
nicht nach oben schauen kénnen, fihrt dies zu einer Amblyopie des betroffenen
Auges und erfordert eine Therapie.
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413 Aplasie der Tranenwege

413 Aplasie der Tranenwege

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

415 Anophthalmus, Buphthalmus
und Glaucoma congenitum

415 Anophthalmus, Buphthal-
mus und angeborenes Glaukom

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

416 Cornea: angeborene Tribun-
gen mit Visusverminderung auf 0,2
oder weniger an einem Auge (mit
Korrektur) oder Visusverminderung
an beiden Augen auf 0,4 oder weni-
ger (mit Korrektur)

416 Angeborene Tribungen der
Cornea mit Visusverminderung
auf 0,3 oder weniger (mit Korrek-
tur) oder sofern eine Operation
notwendig ist

Der Visus wurde angepasst, weil eine Operation auch bei Visusverminderung
von < 0.5 angezeigt sind, insbesondere wenn mit einer Operation eine Erhéhung
des Visus auf >0.5 erreicht werden kann. Es wird nicht mehr unterschieden ob
ein oder beide Augen betroffen sind.

417 Angeborener Nystagmus, so-
fern eine Operation notwendig ist

417 Angeborener Nystagmus mit
Visusverminderung auf 0,3 oder
weniger an einem Auge (mit Kor-
rektur) oder Visusverminderung
an beiden Augen auf 0,4 oder
weniger (mit Korrektur) oder so-
fern eine Operation notwendig
ist

Ein angeborener Nystagmus bedeutet praktisch immer eine schwere Einschran-
kung der Sehscharfe. Deshalb wurde der Titel angepasst bzw. ausgeweitet. Der
Visus wird neu angegeben, um sicherzustellen, dass unter dieser Ziffer die
schwerwiegenden Falle erfasst werden.

418 Angeborene Anomalien der Iris
und der Uvea, mit Visusverminde-
rung auf 0,2 oder weniger an einem
Auge (mit Korrektur) oder Visusver-
minderung an beiden Augen auf 0,4
oder weniger (mit Korrektur)

418 Angeborene Anomalien der
Uvea mit Visusverminderung auf
0,3 oder weniger an einem Auge
(mit Korrektur) oder Visusver-
minderung an beiden Augen auf
0,4 oder weniger (mit Korrektur)
oder sofern eine Operation not-
wendig ist

Der Visus wird angepasst, weil die Visusgrenze von 0.2 aus heutiger Sicht — ins-
besondere mit den hohen visuellen Anforderungen im aktuellen Berufsleben — zu
tief angesetzt ist. Streichen der Iris-Anomalie, da diese ein Bestandteil der Uvea

ist. Die Operationsnotwendigkeit wird angegeben, um sicherzustellen, dass unter
dieser Ziffer die schwerwiegenden Falle erfasst werden.

419 Angeborene Linsen- oder Glas-
korpertribung und Lageanomalien
der Linse mit Visusverminderung
auf 0,2 oder weniger an einem

419 Angeborener Linsen- oder
Glaskorpertribungen sowie La-
geanomalien der Linse mit Vi-
susverminderung auf 0,3 oder

Anpassung des Visus, weil die Visusgrenze von 0.2 aus heutiger Sicht — insbe-
sondere mit den hohen visuellen Anforderungen im aktuellen Berufsleben — zu
tief angesetzt ist. Aufgrund von genetischen Defekten oder Krankheiten kann
eine Linse noch nach der Geburt eintriiben oder dislozieren und dadurch eine Vi-
susminderung verursachen.
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Auge (mit Korrektur) oder Visusver-
minderung an beiden Augen auf 0,4
oder weniger (mit Korrektur)

weniger an einem Auge (mit Kor-
rektur) oder Visusverminderung
an beiden Augen auf 0,4 oder
weniger (mit Korrektur)

420 Frahgeborenen-Retinopathie
und Pseudoglioma congenitum
(inkl. Morbus Coats)

420 Frihgeborenenretinopathie
(ROP)

Das Morbus Coats wurde gestrichen, weil dieses nicht angeboren (es taucht so-
wohl bei Kindern wie Erwachsenen auf und die Atiologie ist unbekannt) ist und
somit die Definitionskriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG nicht erfullt.

421 Retinoblastom

421 Retinoblastom

Die Ziffer wird unverandert tlbernommen.

422 Angeborene tapetoretinale De-
generationen

422 Angeborene Erkrankungen
und Anomalien der Netzhaut
(wie Lebersche kongenitale
Amaurose, Chromatopsie, Albi-
nismus, tapetoretinale Degene-
rationen wie Retinitis pigmen-
tosa), die eine Visusverminde-
rung auf 0,3 oder weniger an ei-
nem Auge (mit Korrektur) oder
eine Visusverminderung an bei-
den Augen auf 0,4 oder weniger
(mit Korrektur) verursachen

Die Ziffer wurde erweitert resp. prazisiert und der Visus angegeben, um sicher-
zustellen, dass nur die schwerwiegenden Falle unter diese Ziffer fallen.

423 Missbildungen und angeborene
Erkrankungen des Nervus opticus
mit Visusverminderung auf 0,2 oder
weniger an einem Auge (mit Korrek-
tur) oder Visusverminderung an bei-
den Augen auf 0,4 oder weniger
(mit Korrektur)

423 Angeborene Fehlbildungen
und Erkrankungen des Nervus
opticus mit Visusverminderung
auf 0,3 oder weniger an einem
Auge (mit Korrektur) oder Visus-
verminderung an beiden Augen
auf 0,4 oder weniger (mit Korrek-
tur)

Der Begriff Missbildung wurde durch den aktuellen Begriff Fehlbildung ersetzt,
sowie der Visus angepasst, weil die Visusgrenze von 0.2 aus heutiger Sicht —
insbesondere mit den hohen visuellen Anforderungen im aktuellen Berufsleben —
zu tief angesetzt ist .
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424 Angeborene Tumoren der Au-
genhohle

424 Angeborene Tumoren der
Augenhéhle, die bis zum vollen-
deten 5. Lebensjahr auftreten

Die Ziffer wurde mit einer Altersgrenze versehen, da angeborene Tumore prak-
tisch immer vor dem 5. Lebensjahr (Ursprung: unreife Netzhautzellen) auftreten.
Sie lassen sich auf diese Weise von nicht angeborenen Tumoren abgrenzen.

425 Angeborene Refraktionsano-
malien, mit Visusverminderung auf
0,2 oder weniger an einem Auge
(mit Korrektur) oder Visusverminde-
rung an beiden Augen auf 0,4 oder
weniger (mit Korrektur)

425 Angeborene Refraktions-
anomalien mit Visusverminde-
rung auf 0,3 oder weniger an ei-
nem Auge (mit Korrektur) oder
Visusverminderung an beiden
Augen auf 0,4 oder weniger (mit
Korrektur)

Der Visus wurde angepasst, weil die Visusgrenze von 0.2 aus heutiger Sicht —
insbesondere mit den hohen visuellen Anforderungen im aktuellen Berufsleben —
zu tief angesetzt ist.

426...

426 Angeborene zentrale Visus-
storung (elementare Sehfunkti-
onsstdrungen wie Stérungen des
Gesichtsfelds, des Kontrastse-
hens, des Farbsehens und des
Raumsehen) sowie angeborene
korticale Blindheit

Es wurde ein neues GG geschaffen, um zentrale Visusstérungen zu erfassen,
die bisher nicht erfasst waren.

427 Strabismus und Mikrostrabis-
mus concomitans monolateralis,
wenn eine Amblyopie von 0,2 oder
weniger (mit Korrektur) vorliegt

427 Strabismus und Mikro-
strabismus monolateralis, wenn
eine Amblyopie mit Visusvermin-
derung auf 0,3 oder weniger (mit
Korrektur) vorliegt

Der Visus wurde angepasst, weil die Visusgrenze von 0.2 aus heutiger Sicht —
insbesondere mit den hohen visuellen Anforderungen im aktuellen Berufsleben —
zu tief angesetzt ist. Der Titel wurde angepasst, da auch ein nicht konkomittie-
render Strabismus eine Amblyopie auslésen kann.

428 Kongenitale Paresen der Au-
genmuskeln (sofern Prismen, Ope-
ration oder orthoptische Behand-
lung notwendig sind)

428 Angeborene Paresen von
Augenmuskeln sowie Duane-
Syndrom, sofern Prismen, Ope-
ration oder orthoptische Behand-
lung notwendig sind

Die Ziffer wurde erweitert sowie die Terminologie angepasst.

b. Ohr

441 Atresia auris congenita inklu-
sive Anotie und Mikrotie

441 Angeborene Ohratresie (in-
klusive Anotie und Mikrotie) und
Gehorgangsatresie (knéchern o-

Die Ziffer wurde mit der Gehdrgangsatresie erweitert, um diese mit zu erfassen.
Zuséatzlich wurden Angaben Uber die Schalleitungsschwerhdrigkeit gemacht, um
sicherzustellen, dass nur die schwerwiegenden Falle unter diese Ziffer fallen.
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der fibrés) mit Schallleitungssto-
rung mit einem Hoérverlust im
Reintonaudiogramm von min-
destens 30 dB bei zwei Mess-
werten der Frequenzen von 500,
1000, 2000 und 4000 Hz

442...

Da die Ziffer heute schon keinen Inhalt hat, wird sie gestrichen.

443 Angeborene Spalte im Ohrbe-
reich, Mittelohrfisteln und Trommel-
felldefekte

443 Angeborene Spalte im Ohr-
bereich, Mittelohrfisteln und an-
geborene Trommelfelldefekte.
Ohranhangsel sind kein Ge-
burtsgebrechen im Sinne der IV

Ohranhangsel wurden aus dieser Ziffer ausgeschlossen, da diese durch eine
einmalige einfache Behandlung behoben werden kénnen.

444 Angeborene Mittelohrmissbil-
dung mit ein- oder doppelseitiger
Schwerhdrigkeit bei einem Horver-
lust von mindestens 30 Dezibel im
Reintonschwellenaudiogramm bei
zwei Messwerten der Frequenzen
von 500, 1000, 2000 und 4000
Hertz

444 Angeborene Mittelohrfehlbil-
dung mit ein- oder doppelseitiger
Schwerhdrigkeit mit einem Hor-
verlust im Reintonaudiogramm
von mindestens 30 dB bei zwei
Messwerten der Frequenzen von
500, 1000, 2000 und 4000 Hz

Die Terminologie wurde aktualisiert.

445 Angeborene Taubheit

Die Ziffer wird gestrichen, da die angeborene Taubheit unter die GG-Ziffer 446
subsummiert wird.

446 Angeborene Schallempfin-
dungsschwerhdrigkeit bei einem
Horverlust im Reintonschwellenau-
diogramm von mindestens 30 Dezi-
bel bei zwei Messwerten der Fre-
quenzen von 500, 1000, 2000 und
4000 Hertz

446 Angeborene Schallempfin-
dungsstdrung mit einem Horver-
lust im Reintonaudiogramm von
mindestens 30 dB bei zwei
Messwerten der Frequenzen von
500, 1000, 2000 und 4000 Hz
sowie angeborene Taubheit

Die Terminologie wurde aktualisiert und die Ziffer mit der angeborenen Taubheit
— die bisher zur GG-Ziffer 445 gehorte — erganzt.
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447 Angeborenes Cholesteatom

447 Angeborenes Cholesteatom

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.

XVIII. Stoffwechsel und endokrine Organe

450 Angeborene lysosomale
Stoffwechselkrankheiten (wie
Mucopolysaccharidosen, Morbus
Gaucher, Niemann-Pick), sofern
die Diagnose in einem medizi-
nisch-genetischen Zentrum oder
im Stoffwechselreferenznetz-
werk gestellt wurde und die Be-
handlung vom Stoffwechselnetz-
werk begleitet wird

¢ Es wurde eine neue Ziffer geschaffen, die spezifisch die lysosomalen Spei-
cherkrankheiten beinhaltet.

o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.

451 Angeborene Stérungen des
Kohlehydrat-Stoffwechsels (Glyko-
genose, Galaktosamie, Fruktose-In-
toleranz, Hypoglykéamie MacQuar-
rie, Hypoglykamie Zetterstroem,
Leucin-sensible Hypoglykamie, pri-
mare Hyperoxalurie, angeborene
Stérungen des Pyruvat-Stoffwech-
sels, Laktose-Malabsorption, Sac-
charose-Malabsorption und Diabe-
tes mellitus, sofern dieser innert den
ersten vier Lebenswochen festge-
stellt wird oder unzweifelhaft mani-
fest war)

451 Angeborene Stérungen des
Kohlehydrat-Stoffwechsels, so-
fern die Diagnose in einem me-
dizinisch-genetischen Zentrum
oder im Stoffwechselreferenz-
netzwerk gestellt wurde und die
Behandlung vom Stoffwechsel-
netzwerk begleitet wird

¢ Die Ziffer wurde aktualisiert, indem die obsoleten Begriffe gestrichen wurden.

o Damit keine Krankheiten ausgeschlossen werden, werden diese nicht mehr
einzeln erwahnt.

o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.

¢ Die Altersvoraussetzung, die sich auf Diabetes bezog, wird geléscht. Nach
heutigem Kenntnisstand liegt dem angeborenen (oder kongenitalen) Diabetes
ein genetischer Defekt zugrunde, welcher vor dem 6 Lebensmonat diagnosti-
ziert wird, daher wird die Grenze von 4 Wochen geldscht.

452 Angeborene Stérungen des
Aminosauren- und Eiweissstoff-
wechsels (wie Phenylketonurie,
Zystinose, Zystinurie, Oxalose,
oculo-cerebrorenales Syndrom

452 Angeborene Stérungen des
Aminosauren- und Eiweissstoff-
wechsels inklusiv Harnstoffzyk-
lus und Organazidurie, sofern

¢ Die Ziffer wurde aktualisiert, indem die obsoleten Begriffe gestrichen wurden.

o Damit keine Krankheiten ausgeschlossen werden, werden diese nicht mehr
einzeln erwahnt.

o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.
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Lowe, angeborene Stérungen des
Harnstoff-Zyklus und andere ange-
borene Hyperammoniamien)

die Diagnose in einem medizi-
nisch-genetischen Zentrum oder
im Stoffwechselreferenznetz-
werk gestellt wurde und die Be-
handlung vom Stoffwechselnetz-
werk begleitet wird

453 Angeborene Stérungen des
Fett- und Lipoprotein-Stoffwechsels
(wie Amaurotische Idiotie, Morbus
Niemann-Pick, Morbus Gaucher,
hereditare Hypercholesterinamie,
hereditare Hyperlipdmie, Leukodys-
trophien)

453 Angeborene Stérungen des
Fett, Fettsduren- und Lipopro-
tein-Stoffwechsels (wie Smith-
Lemli-Opitz-Krankheit, heredi-
tare Hypercholesterindmie, here-
ditare Hyperlipamie), sofern die
Diagnose in einem medizinisch-
genetischen Zentrum oder im
Stoffwechselreferenznetzwerk
gestellt wurde und die Behand-
lung vom Stoffwechselnetzwerk
begleitet wird

o Der Titel wurde aktualisiert, indem die obsoleten Begriffe gestrichen werden.
o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.

454 Angeborene Stérungen des
Mucopolysaccharid- und Glykopro-
tein-Stoffwechsels (wie Morbus
Pfaundler-Hurler, Morbus Morquio)

454 Angeborene Glykosylie-
rungsstérungen, sofern die Diag-
nose in einem medizinisch-gene-
tischen Zentrum oder im Stoff-
wechselreferenznetzwerk ge-
stellt wurde und die Behandlung
vom Stoffwechselnetzwerk be-
gleitet wird

¢ Der Titel wurde angepasst. Die Stérungen, die den Kohlenhydratstoffwechsel
betreffen, befinden sich alle unter der GG-Ziffer 451.

o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.

455 Angeborene Stérungen des Pu-
rin- und Pyrimidin-Stoffwechsels
(Xanthinurie)

455 Angeborene Stérungen des
Purin- und Pyrimidin-Stoffwech-
sels (wie Xanthinurie), sofern die
Diagnose in einem medizinisch-
genetischen Zentrum oder im
Stoffwechselreferenznetzwerk

o Die Ziffer wird angepasst: Die in Klammern angegebene Diagnose wird mit
"wie" erganzt, um keine Krankheit dieser Leidensgruppe auszuschliessen.

o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.
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gestellt wurde und die Behand-
lung vom Stoffwechselnetzwerk
begleitet wird

456 Angeborene Stérungen des
Metall-Stoffwechsels (Wilsonsche
Krankheit, Himochromatose und
Menkes-Syndrom)

456 Angeborene Stérungen im
Stoffwechsel von Mineralstoffen
inklusive Spurenelementen so-
wie von Vitaminen, Co-Faktoren
und Neurotransmittern, sofern
die Diagnose in einem medizi-
nisch-genetischen Zentrum oder
im Stoffwechselreferenznetz-
werk gestellt wurde und die Be-
handlung vom Stoffwechselnetz-
werk begleitet wird (beim Mor-
bus Wilson auch durch die Fach-
arztin oder den Facharzt fir Kin-
der und Jugendmedizin mit
Schwerpunkt padiatrische Gast-
roenterologie und Hepatologie)

¢ Die Ziffer wird aktualisiert respektive an die heutige Terminologie angepasst.
o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.

457 Angeborene Stérungen des
Myoglobin-, Hamoglobin- und Biliru-
bin-Stoffwechsels (Porphyrie und
Myoglobinurie)

457 Angeborene Porphyrien und
angeborene Bilirubinstoffwech-
selstérungen

¢ Die Ziffer wurde aktualisiert respektive an der heutigen Terminologie ange-
passt.

458 Angeborene Stérungen der Le-
berfunktion (hereditare, nichthamo-
lytische Ikterus-Formen)

458 Angeborene Stérungen der
Leberenzyme wie Gallensaure-
synthesedefekte

o Die Ziffer wird, basierend auf der Rlickmeldung der Schweizerischen Gesell-
schaft fur Padiatrische Gastroenterologie und Hepatologie (SGPGHE) korri-
giert: in diesem Abschnitt der Stoffwechselkrankheiten, soll der Terminus «Le-
berfunktion» nicht verwendet werden, da mit diesem Begriff im deutschen
Sprachgebrauch die Lebersynthesefunktion, d.h. Synthese u.a. von Gerin-
nungsfaktoren (und somit bei den Blutkrankheiten einzuteilen) gemeint ist.

¢ Die peroxysmalen Stoffwechselstorungen werden neu unter einer separaten

Ziffer (GG-Ziffer 469) erfasst.
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459 Angeborene Stérungen der
Pankreasfunktion (Mucoviscidosis
und primare Pankreasinsuffizienz)

459 Angeborene Stérungen der
Pankreasfunktion (primare Pan-
kreasinsuffizienz [wie beim
Shwachman-Syndrom])

¢ Die cystische Fibrose (cF, Mukoviszidose) wurde aus dieser Ziffer entfernt und
kommt neu unter die eigene Ziffer 480. Der Grund ist, dass die cF nicht nur
eine Stérung der Pankreasfunktion ist, sondern Stérungen weiterer Organe
mit sich zieht.

o Der Titel wurde mit einem Beispiel erganzt.

460 Angeborene mitochondriale
Stoffwechselstérungen, sofern
die Diagnose in einem medizi-
nisch-genetischen Zentrum oder
im Stoffwechselreferenznetz-
werk gestellt wurde und die Be-
handlung vom Stoffwechselnetz-
werk begleitet wird

¢ Da Mitochondriopathien aktuell nicht tel quel auf der Liste aufgefiihrt sind,
wurde diese neue Ziffer geschaffen, damit diese spezifisch bezeichnet werden
kdénnen.

o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknUpft.

461 Angeborene Stérungen des
Knochen-Stoffwechsels (wie Hypo-
phosphatasie, progressive
diaphysare Dysplasie Camurati-En-
gelmann, Osteodystrophia Jaffé-
Lichtenstein, Vitamin D-resistente
Rachitisformen)

461 Angeborene Stérungen des
Knochen-Stoffwechsels wie Hy-
pophosphatasie, Vitamin-D-re-
sistente Rachitisformen

o Die progressive diaphysare Dysplasie (bzw. Camurati-Engelmann-Syndrom)
wird neu unter Ziffer 127 und die Osteodystrophia Jaffé-Lichtenstein neu unter
Ziffer 126 subsummiert. Bei diesen Krankheiten handelt es sich namlich nicht
um Stoérungen des Knochenstoffwechsels an sich, sondern um Stérungen der
Ossifikation.

462 Angeborene Stérungen der hy-
pothalamohypophysaren Funktion
(hypophysarer Kleinwuchs, Diabe-
tes insipidus, Prader-Willi-Syndrom
und Kallmann-Syndrom)

462 Angeborene Stérungen der
hypothalamohypophysaren
Funktion (hypophysarer Klein-
wuchs, Diabetes insipidus, ent-
sprechende Funktionsstérungen
beim Prader-Willi-Syndrom und
beim Kallmann-Syndrom)

Die Terminologie wurde prazisiert.

463 Angeborene Stérungen der
Thyreoidea-Funktion (Athyreose
und Hypothyreose)

463 Angeborene Stérungen der
Thyreoidea-Funktion (Athyreose
und Hypothyreose)

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.
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464 Angeborene Stérungen der Pa-
rathyreoidea-Funktion (Hypopa-
rathyreoidismus und Pseudohypo-
parathyreoidismus)

464 Angeborene Stérungen der
Parathyreoidea-Funktion (Hypo-
parathyreoidismus und Pseu-
dohypoparathyreoidismus)

Die Ziffer wird unverandert tlbernommen.

465 Angeborene Stérungen der Ne-
bennierenfunktion (adrenogenitales
Syndrom und Nebenniereninsuffizi-
enz)

465 Angeborene funktionelle
und strukturelle Stérungen der
Nebennieren (adrenogenitales
Syndrom), sofern die Diagnose
durch ein DSD-Team bestatigt
wurde

Die Terminologie wurde aktualisiert und die Ziffer zwecks Gewahrleistung der
Qualitatssicherung bei der Diagnosestellung mit der Voraussetzung der Diagno-
sebestatigung durch ein DSD-Team versehen. Bei Letzteren handelt es sich um
anerkannte Referenz- bzw. Expertenteams in Grosszentren.

466 Angeborene Stérungen der Go-
naden-Funktion (bei Fehlbildung der
Gonaden, Anorchie, Klinefelter-Syn-
drom, und Androgenresistenz, siehe
auch Ziffer 488)

466 Angeborene Stérungen der
Gonaden-Funktion (Androgen-
und Ostrogen-Synthesestérung,
Androgen- und Ostrogenrezep-
tor Resistenzen), sofern die Di-
agnose durch ein DSD-Team
bestatigt wurde

s. Ziffer 465.

467 Angeborene Enzymdefekte des
intermediaren Stoffwechsels, die in

den ersten flnf Lebensjahren mani-
fest werden

467 Angeborene molekulare De-
fekte, die zu multisystemischen
komplexen Krankheiten flihren,
sofern die Diagnose in einem
medizinisch-genetischen Zent-
rum oder im Stoffwechselrefe-
renznetzwerk gestellt wurde und
die Behandlung vom Stoffwech-
selnetzwerk begleitet wird

Enzymdefekte des intermediaren Stoffwechsels fallen unter die Ziffern 451 - 457.

Die Ziffer beinhaltet neu die angeborenen multisystemischen komplexen Krank-
heiten. Es wird darauf verzichtet, Beispiele aufzuflihren, weil es sich meistens
um (sehr) seltene Krankheiten handelt, welche mit der entsprechenden Gen-Mu-
tation bezeichnet werden. Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist,
wird die Ziffer mit der Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk
verknupft.

468 Phaeochromozytom und
Phaeochromoblastom

468 Phaeochromozytom und
Phaeochromoblastom

Die Ziffer wird unverandert lbernommen.

469 Angeborene Tumoren der
Nebennierenrinde

Neue Ziffer zur Bezeichnung dieser angeborenen Tumore.

42



470 Angeborene peroxysomale
Stoffwechselstérungen, sofern
die Diagnose in einem medizi-
nisch-genetischen Zentrum oder
im Stoffwechselreferenznetz-
werk gestellt wurde und die Be-
handlung vom Stoffwechselnetz-
werk begleitet wird

¢ Da peroxysomale Stoffwechselstorungen aktuell nicht auf der Liste aufgefihrt
sind, wurde diese neue Ziffer geschaffen, damit diese spezifisch bezeichnet
werden koénnen.

o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung der Diagnosestellung im Referenznetzwerk verknupft.

XIX. Angeborene Krankheiten, bei denen mehrere Organsysteme be

troffen sind

480 Cystische Fibrose (Mucovis-
zidose), sofern die Diagnose in
einem Zentrum fir Cystische
Fibrose gestellt wurde

e Es wurde eine spezifische GG-Ziffer fur die cystische Fibrose geschaffen.
o Damit die Qualitat der Diagnosestellung gesichert ist, wird die Ziffer mit der
Voraussetzung zur Diagnosestellung verkn(pft.

481 Neurofibromatose

481 Neurokutane Syndrome wie
Neurofibromatose, tuberose
Sklerose Bourneville und Inconti-
nencia pigmenti

Die Neurofibromatose ist eine Erkrankung des Nervensystems welche zu den
sog. Neurokutanen Syndromen (Synonym: Phakomatosen) gehort und bei wel-
cher es zu Fehlbildungen im Bereich der Haut und des Nervensystems kommt.
Zu dieser Krankheitsgruppe gehdren u.a. die tuberése Sklerose Bourneville (kno-
tige Hirnmissbildung) und incontinencia pigmenti (zahlreichen Pigmentflecken
auf der Haut, Stérungen der Fingernagel, Haare und Zahne sowie Fehlbildungen
im Zentralnervensystem). Die Ziffer wird ausgeweitet, um verwandte Krankheiten
unter derselben Ziffer zu subsummieren. Die Ziffer 487 wird gestrichen und unter
Ziffer 481 subsummiert. Dazu kommt noch die incontinencia pigmenti, die aktuell
nicht auf der GG-Liste aufgefihrt ist.

482 Angiomatosis cerebri et retinae
(von Hippel-Lindau)

482 Phakomatosen mit Gefass-
komponenten wie von Hippel-
Lindau, Rendu-Osler, Sturge-
Webber-Krabbe

Die Ziffer wird aktualisiert und erweitert, da zu dieser Krankheitsgruppe die
Phakomatosen (Synonym: Neurokutane Syndrome) mit zusatzlich Fehlbildungen
der Gefasse gehdren.

483 Angiomatosis encephalo-trige-
minalis (Sturge-Weber-Krabbe)

Die Krankheit befindet sich neu unter der GG-Ziffer 482.

484 Ataxia teleangiectatica (Louis
Bar)

484 Ataxia teleangiectatica
(Louis Bar)

Die Ziffer wird unverandert Gbernommen.
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485 Kongenitale Dystrophien des
Bindegewebes (wie Marfan-Syn-
drom, Ehlers-Danlos-Syndrom, Cu-
tis laxa congenita, Pseudoxanthoma
elasticum)

485 Angeborene Dystrophien
des Bindegewebes wie beim
Marfan-, Ehlers-Danlos- oder
Loeys-Dietz-Syndrom, Cutis laxa
congenita, Pseudoxanthoma
elasticum

Die Ziffer wurde aktualisiert und um weitere Leiden erganzt.

486 Teratome und andere Keim-
zelltumoren (wie Dysgerminom,
embryonales Karzinom, gemischter
Keimzelltumor, Dottersacktumor,
Choriokarzinom, Gonadoblastom)

486 Teratome und andere Keim-
zell-Tumoren wie Dysgerminom,
embryonales Karzinom, ge-
mischter Keimzelltumor, Dotter-
sack-Tumor, Choriokarzinom,
Gonadoblastom

Die Ziffer wird unverandert lbernommen.

487 Tuberdse Hirnsklerose (Bour-
neville)

Die tuberése Hirnsklerose (Bourneville) wird neu unter der Ziffer 481 subsum-
miert.

488 Turner-Syndrom (nur Stérun-
gen der Gonadenfunktion und des
Wachstums)

488 Stérungen der Gonaden-
funktion und des Wachstums
beim Turner-Syndrom sowie
Stérungen des Wachstums beim
Noonan-Syndrom, sofern eine
Therapie notwendig ist. Weder
das Turner-Syndrom, noch das
Noonan-Syndrom als solche
sind Geburtsgebrechen im Sinne
der V.

Die Ziffer wurde klarer formuliert.

489 Trisomie 21 (Down-Syndrom)

489 Trisomie 21 (Down-Syn-
drom)

Die Ziffer wird unverandert lbernommen.

XX. Weitere Gebrechen

490 Angeborene HIV-Infektion

490 Folgen von angeborenen In-
fektionskrankheiten wie HIV,
Lues congenita, Toxoplasmose,
Zytomegalie, kongenitaler viraler

Diese Ziffer beinhaltet neu die Folgen von angeborenen Infektionskrankheiten
(die vorher unter Ziffer 493 subsumiert waren). HIV-Infektion sind weiterhin unter
dieser Ziffer beinhaltet.
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Hepatitis. inklusive zugehdrige
Embryo- und Fetopathien

491 Tumoren des Neugeborenen

Diese Ziffer ist obsolet, da die Tumoren unter den spezifischen respektive Or-
gankapiteln aufgefiihrt werden.

492 Doppelmissbildungen (wie Sia-
mesische Zwillinge, Epignathus)

492 Doppelfehlbildungen (sia-
mesische Zwillinge)

Die Terminologie wurde aktualisiert.

493 Folgen von Embryo- und Foeto-
pathien (fir kongenitale Oligophre-
nien gilt Ziff. 403) sowie ange-
borene Infektionskrankheiten (wie
Lues congenita, Toxoplasmose, Tu-
berkulose, Listeriose, Zytomegalie)

493 Folgen von Embryo- und
Fetopathien durch Noxen wie Al-
kohol oder Medikamente

Diese GG-Ziffer beinhaltet nur noch die durch Noxen bedingten Embryo- und Fe-
topathien. Die Folgen von Infektionskrankheiten werden neu separat unter der
Ziffer 490 aufgefihrt.

494 Neugeborene mit einem Ge-
burtsgewicht unter 2000 g bis zur
Erreichung eines Gewichtes von

3000 g

494 Neugeborene mit einem Ge-
stationsalter bei Geburt unter 28
0/7 Schwangerschaftswochen
bis zum Tag des ersten Spital-
austritts nach Hause

Die bisherige Ausgestaltung von Ziffer 494 ist seit der Inkraftsetzung des IVG im
Jahr 1960 unverandert. Aus heutiger medizinischer Sicht ist festzustellen, dass
das Unterschreiten einer Gewichtslimite als solches keine Krankheit darstellt. Zu-
mal alle schweren Komplikationen im Zusammenhang mit einer Frihgeburt
ebenfalls als Geburtsgebrechen anerkannt sind (z.B. Cerebralparese unter Ziffer
395/390; Retinopatie unter Ziffer 420 etc.), stellte sich die Frage, ob die Ziffer
494 nicht ersatzlos gestrichen werden soll. Die Begleitgruppe hat sich praktisch
einstimmig (9 von 10 Meinungen) fir das Streichen dieser Ziffer erklart. Die
FMH-Fachgesellschaft fir Neonatologie hat, aufgrund finanzieller Auswirkungen
dieses Streichens, dagegen Einwand erhoben. Basierend darauf wurde entschie-
den, trotz medizinisch solid abgestutzten Argumenten, auf eine ganze Streichung
der Ziffer 494 zu verzichten und diese an den medizinischen Fortschritt anzupas-
sen. Diese Ziffer wird daher auf der Liste weiter aufgefihrt werden und zwar soll
anstelle des Geburtsgewichts neu auf das fir den Gesundheitszustand des Kin-
des aussagekraftigere Gestationsalter abgestellt werden. Zudem wurde die
Grenze mit 28 Schwangerschaftswochen tiefer angesetzt als die heutige Grenze
von 2000 Gramm. Dies ist angezeigt, weil im Bereich der Neonatologie bedeu-
tende medizinische Fortschritte erzielt werden konnten und die Definition des
Geburtsgebrechens auf diejenigen Kinder beschrankt werden soll, die auf eine
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komplexe Behandlung respektive einen langen Spitalaufenthalt angewiesen sind.
Durch diese Anpassung der Limite wird sich die Anzahl der Kinder mit einem Ge-
burtsgebrechen gemass Ziffer 494 um rund zwei Drittel reduzieren. Der verblei-
bende Drittel 16st allerdings drei Viertel der anfallenden Kosten aus. Hinzu
kommt, dass diejenigen Kinder, welche nach der 28. Schwangerschaftswoche
geboren werden und trotzdem eine schwerwiegende Krankheit haben, mit gros-
ser Wahrscheinlichkeit eine andere GG-Ziffer erfillen.

495 Schwere neonatale Infekte, so-
fern sie in den ersten 72 Lebens-
stunden manifest werden und eine
Intensivbehandlung begonnen wer-
den muss

Es handelt sich dabei um akute Erkrankungen (z.B. Streptokokken-Infektion), die
innert kurzer Frist behoben werden kénnen (u.a. mit Antibiotika-Therapie) und
somit den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG nicht entsprechen. Die
Ziffer wird deshalb gestrichen.

496 Neonatale Suchtmittelabhan-
gigkeit, sofern eine Intensivbehand-
lung begonnen werden muss

Die Behandlung akuter Suchtmittelabhangigkeit bzw. Entzug bei Neugeborenen
ist relativ einfach und stellt somit keine komplexe Behandlung mehr dar. Kommt
es zu chronischen Folgen resp. Feto- und Embryopathie fallt das Leiden unter
die Ziffer 493.

497 Schwere respiratorische Adap-
tationsstérungen (wie Asphyxie,
Atemnotsyndrom, Apnoen), sofern
sie in den ersten 72 Lebensstunden
manifest werden und eine Intensiv-
behandlung begonnen werden
muss

Es handelt sich dabei um ein akutes Leiden (z.B. Atemnotsyndrom) das innert
kurzer Frist (einige Tage bis max. wenige Wochen behandelt wird, z.B. durch
CPAP-Beatmung) behoben werden kann. Deshalb wird nicht von einer langan-
dauernden oder komplexen Behandlung im Sinne des neuen Artikel 13 IVG aus-
gegangen. Die Komplikationen bzw. langfristigen Konsequenzen (z.B. Cerebral-
parese) werden weiterhin in der GG Liste unter separaten Ziffern abgedeckt.

498 Schwere neonatale metaboli-
sche Stérungen (Hypoglykamie, Hy-
pocalcamie, Hypomagnesiamie),
sofern sie in den ersten 72 Lebens-
stunden auftreten und eine Intensiv-
behandlung begonnen werden
muss

Es handelt sich dabei um akute Erkrankungen (z.B. transiente Hypoglykamie)
welche innert kurzer Frist (einige Tage bis max. wenige Wochen behandelt wer-
den, z.B. durch intravendse Verabreichung von Dextrose) behoben werden. Es
handelt sich dabei weder um eine langdauernde noch komplexe Behandlung und
daher sind die Kriterien des neuen Artikel 13 IVG nicht erfillt.
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499 Schwere geburtsbedingte Ver-
letzungen, die einer Intensivbe-
handlung bediirfen

Es handelt sich dabei um Verletzungen bzw. Traumata und nicht um Krankhei-
ten. Verletzungen entsprechen den Kriterien im Sinne des neuen Artikel 13 IVG
nicht.
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