
• Kodierung einer seltenen Erkrankung in 18 % aller stationären 
Fälle. 

 

 
 

 
 

 

• Kodierung insgesamt 1.415 verschiedener seltener Diagnosen. 

 erstmals verpflichtende klinikumsweite Erhebung zur  
      Häufigkeit von Patienten mit seltenen Erkrankungen an  
      einem Universitätsklinikum. 

 

• geschätzte Prävalenz seltener Erkrankungen von 6 bis 8%4  
in der Gesamtbevölkerung wurde deutlich überschritten. 

• tragende Rolle der Universitätsklinika in der stationären 
Versorgung von Patienten mit seltenen Erkrankungen dadurch 
deutlich unterstrichen. 
 

Probleme/Einschränkungen 
 

• Kodierqualität stark nutzerabhängig; d.h. anzunehmen ist eine 
Unterschätzung der Häufigkeit. 

Korrespondenz:  
Tanita.Kretschmer@uniklinikum-dresden.de  
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Hintergrund und Ziel 
In Deutschland existieren bisher keine umfassenden Erhebungen zur 
Häufigkeit von an einem Klinikum behandelten Patienten mit 
seltenen Erkrankungen. Es ist jedoch davon auszugehen, dass sie 
bevorzugt an Universitätskliniken behandelt werden und im gültigen 
deutschen Vergütungssystem nicht adäquat abgebildet sind1. Der 
Nationale Aktionsplan für Menschen mit seltenen Erkrankungen sieht 
die vollständige und qualitativ hochwertige Erfassung und Kodierung 
aller Patienten mit seltenen Erkrankungen als einen 
Maßnahmenvorschlag vor2.  

Methoden 
Datenbank Orphanet 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Ergebnisse 

Literatur 

Diskussion 

9.614 Codes für 5.873 Erkrankungen 

ICD-10 WHO, zahlreiche Synonyme, Klassifikationen 

monatliches Update 

Finanzierung über Europäische Kommission 

keine Deltameldungen 

kostenfreie, deutsche Version 

• Orphanet: Internationales Referenzportal für seltene 
Erkrankungen inkl. Terminologie zu seltenen Erkrankungen3 

• Vorteile: hohe Informationsbreite, Aktualität und Verfügbarkeit 
• Techn. Anforderungen:  

 Anpassungen, um Kompatibilität mit 
Krankenhausinformationssystem (KIS) zu sichern 

 Generierung einer Deltameldungen durch Excel-Makro  

Das Universitäts-Centrum für Seltene Erkrankungen am 
Universitätsklinikum Dresden (UKD) ist Mitglied im 
Innovationsfonds-Projekt „Translate NAMSE“. 
 
Ziel des hier vorgestellten Projekts war die Ermittlung der 
Häufigkeit von stationär behandelten Patienten (Fällen) mit 
seltenen Erkrankungen am UKD im Jahr 2018. Hierzu wurde die 
Kodierung einer seltenen Erkrankung verpflichtend in den 
Fallabschluss von stationären Patienten integriert. 
 

• seit 2017 verpflichtende Dokumentation über Vorliegen einer 
seltenen Erkrankung in Formular des KIS Agfa Orbis.  

• Koppelung der Dokumentation an die Entlass-Abrechnung. 
• Kodierung mittels mehrerer Suchparameter aus Orphanet. 
• zur Vorbereitung und begleitend Schulungen und 

Schulungsvideos an allen Kliniken angeboten. 

Erhebungsinstrument KIS-Formular in Agfa Orbis 

Formular zur Erhebung: Suchmaske und Auswahlfeld im KIS 

Eckdaten: Orphanet-Terminologie im Überblick  

Ausblick 
 

• bundesweite Erfassung zum Vergleich notwendig. 
• Erfassung auch ambulanter Patienten mit seltenen Erkrankungen 

notwendig.  

Vorgehen 
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