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Die 4. Anderungsverordnung (AndVO) der
Versorgungsmedizin-Verordnung (Vers-
MedV) vom 28. Oktober 2011 (siehe INFO-
Blatt: Hintergrundinformationen zum Thema
Schwerbehindertenausweis) betrifft u.a. Pati-
enten mit chronischer myeloischer Leukamie
und anderen chronischen myeloproliferativen
Erkrankungen. Auf die Anderungen wird im
Folgenden eingegangen.

Chronische myeloproliferative Erkran-
kungen

Chronische myeloproliferative Erkrankungen
umfassen eine heterogene Gruppe von Kno-
chenmarkserkrankungen, deren Ge-
meinsamkeit eine permanente Zellproliferati-
on im Knochenmark darstellt. Es liegen ver-
schiedene Mutationen auf Stammzellebene
zugrunde, die je nach betroffener Zelllinie zu
den folgenden Krankheitsbildern fiihren:

e Chronische myeloische Leukamie
(CML)

e Polycythaemia vera (PV)

e Essentielle Thrombozythdmie (ET)

e Primare Myelofibrose (PMF)

Daneben gibt es seltenere Varianten, u.a.:
e  Chronische myelomonozytare Leuk&-

mie (CMML)

e  Chronische Neutrophilenleuk&amie
(CNL)

e Chronische Eosinophilenleukamie
(CEL)

Deutsche Leukédmie & Lymphom-Hilfe e. V.
Thomas-Mann-Str. 40, 53111 Bonn

Tel.: 0228-33 88 9 200, Fax: 0228-33 88 9 222
info@Ileukaemie-hilfe.de, www.leukaemie-hilfe.de

Bisherige Beurteilungskriterien:

Chronische myeloische Leuk&mie

chronische Phase

je nach Auswirkung — auch der Be-
handlung — auf den Allgemeinzu-
stand, Ausmal’ der MilzvergréRRe-

Andere chronische myeloproliferative
Erkrankungen

(z.B. Polycythaemia vera, Essentielle
Thrombozythdmie, Osteomyelosklero-
se)

mit geringen Auswirkungen
(keine Behandlungsbedurftigkeit)

mit maRigen Auswirkungen
(Behandlungsbedurftigkeit)

mit starkeren Auswirkungen (z.B.
mafige Anamie, geringe Thrombozy-
topenie)........ccooviiii 50-70

mit starken Auswirkungen (z.B.
schwere Anamie, ausgepragte
Thrombozytopenie, starke Milzver-
grof3erung, Blutungs- und/oder
Thromboseneigung)................ 80-100

(Auszug aus der ,GdS-Tabelle®)

Unter der Schirmherrschaft von DLH info 47/2012

/\
@ Deutsche Krebshilfe

HELFEN. FORSCHEN. INFORMIEREN.



mailto:info@leukaemie-hilfe.de
http://www.leukaemie-hilfe.de/

Als chronische Erkrankungen mit meist gra-
vierenden Auswirkungen im Beruf und im All-
tag sind diese Erkrankungen fur die Feststel-
lung als Schwerbehinderung (d.h. GdB =
Grad der Behinderung mindestens 50) rele-
vant. Die Behandlung war in der Vergangen-
heit defizitar. Inzwischen sind aber neue Me-
dikamentengruppen (z.B. Tyrosinkinaseinhi-
bitoren, Anagrelid) entwickelt worden, mit
denen eine bessere Krankheitskontrolle mog-
lich geworden ist. Diese Fortschritte haben
zu einer Neubewertung der Beurteilungskrite-
rien gefihrt.

Eine Ausheilung der aufgeflihrten Erkran-
kungen ist nach derzeitigem Kenntnisstand
nur mit einer allogenen Stammzelltrans-
plantation (Fremd- oder Familienspender)
mdoglich. Diese Therapie kann mit erhebli-
chen Nebenwirkungen und Spétfolgen ein-
hergehen, sodass sie nur fur jungere und
ansonsten kdrperlich fitte Patienten in Frage
kommt. Fur diese Therapieform betragt der
GdS 100 fur eine Dauer von 3 Jahren (Hei-
lungsbewahrungszeit). Danach ist der GdS
nach den verbliebenen Auswirkungen und
dem eventuellen Organschaden, jedoch nicht
niedriger als 30 zu bewerten.

Chronische myeloische Leukamie,
BCR/ABL-positiv

Die Einfihrung der Tyrosiskinaseinhibitoren
(Imatinib, Nilotinib, Dasatinib sind derzeit fir
die Therapie der CML zugelassen) stellte
einen Durchbruch in der Behandlung der
BCR/ABL-positiven CML dar. Durch diese
Wirkstoffklasse kann die standige Proliferati-
on der leukdmischen Zellen unterbrochen
und die Zellzahl kontrolliert werden. Die Er-
krankung ist dadurch heute ungleich weniger
bedrohlich als noch Ende der 90iger Jahre.
Die Prognose hangt jedoch von einer standi-
gen Einnahme der Medikamente ab, da sonst
ein Ruckfall wahrscheinlich ist. AufRerdem
spricht die Therapie bei einem Teil der Pati-
enten nicht wie gewinscht an. Da im ersten
Jahr der Therapie noch nicht abschlieRend
Uber das Ansprechen der therapeutischen
MaRRnahmen geurteilt werden kann, ist in
diesem Zeitraum von einem GdS von min-
destens 50 auszugehen.

Im Rahmen der Dauertherapie sind aul3er-
dem die Vertraglichkeit und die Nebenwir-
kungen wichtig. Das Ausmald der Nebenwir-
kungen wird in 4 Schweregrade eingeteilt (1
= leicht, 4 = schwer). Bekannt sind vor allem

. (")dembildung im Gesicht, an Armen
und Beinen

e Serbse Erglusse (Pleura = Rippenfell,

Perikard = Herzbeutel, Aszites =

Bauchwasser)

Hautausschlage

Muskelkrampfe

Herzrhythmusstérungen

Kopfschmerzen

Blutarmut, Blutplattchenmangel, Man-

gel an weil3en Blutkérperchen

e Ubelkeit

e Juckreiz

e Haarausfall

Viele Begleiterscheinungen sind nur voruber-
gehend und kénnen durch einen Wirkstoff-
wechsel oder eine Dosisanpassung behoben
werden. Zum Teil beeintrachtigen sie die Pa-
tienten aber auf Dauer sehr. Unter Umstén-
den muss die Therapie mit einer bestimmten
Substanz sogar wegen nicht tolerabler Ne-
benwirkungen (meist Grad 3/4) beendet wer-
den.

Neue Beurteilungskriterien fir die Chroni-
sche myeloische Leukéamie,
BCR/ABL-positiv

Neue Beurteilungskriterien

e Im Stadium der kompletten hamatolo-
gischen, kompletten zytogenetischen
und molekularen Remission betragt der
GdS 10-20.

e Im Stadium der kompletten hamatolo-
gischen Remission je nach Ausmal}
der zytogenetischen Remission betragt
der GdS 30-40.

e Im chronischen Stadium, auch bei
Krankheitsbeginn (im ersten Jahr der
Therapie), bei fehlender Remission
oder bei Rezidiv je nach Organvergro-
Rerung, Anamie, Thrombozytenzahl
und in Abhangigkeit von der Intensitét
der Therapie betragt der GdS 50-80.

e |n der akzelerierten Phase oder in der
Blastenkrise betragt der GdS 100.




Atypische chronische myeloische Leu-
kdmie, BCR/ABL-negativ; chronische
Neutrophilen-Leukamie; chronische
myelomonozytare Leukamie

Bei diesen Patienten entfallen Aussagen
Uber das zytogenetische und molekulare An-
sprechen der Therapie, da die Kontrollpara-
meter fehlen. Die primar ungunstigen Ver-
haltnisse, die Krankheitszeichen und Thera-
pienebenwirkungen rechtfertigen auch in der
Remissionsphase einen GdS von 40. In der
chronischen bzw. akzelerierten Phase oder
Blastenkrise entsprechen die Beurteilungskri-
terien denjenigen bei der BCR/ABL-positiven
CML.

Neue Beurteilungskriterien fur die Atypi-
sche chronische myeloische Leukamie,
BCR/ABL-negativ; chronische Neutrophi-
len-Leukémie; chronische myelomonozy-
tare Leukamie

Neue Beurteilungskriterien

¢ Im Stadium der kompletten hdmatolo-
gischen Remission betragt der GdS
40.

e Im chronischen Stadium, auch bei
Krankheitsbeginn (im ersten Jahr der
Therapie), ist die Teilhabebeeintrach-
tigung insbesondere abhéngig vom
Ausmald der OrganvergréRerung und
Anamie, der Thrombozytenzahl und
der Intensitat der Therapie. Der GdS
betragt 50 — 80.

¢ In der akzelerierten Phase oder in der
Blastenkrise betragt der GdS 100.

Primare Myelofibrose (Chronische
idiopathische Myelofibrose)

Die Krankheit ist gekennzeichnet durch eine
Proliferation von Fibroblasten mit vermehrter
Kollagenproduktion (Fibrosierung), zuneh-
mender Knochenmarkinsuffizienz, Auswan-
derung von Knochenmarkstammzellen und in
der Folge durch eine Blutbildung auf3erhalb
des Knochenmarks (v.a. in Leber und Milz
mit entsprechender OrganvergréRerung [=
Organomegalie]).

Bei Behandlungsbeddrftigkeit ist eine ent-
sprechend den Kriterien der evidenzbasierten
Medizin notwendige Therapie erforderlich.
Das Ausmal3 der Behandlungsbedurftigkeit
wird bei der PMF insbesondere auch Uber die
Haufigkeit der notwendigen Transfusionen
definiert. Eine Erythrozytengabe im Monat
wird mit einem niedrigeren GdS bewertet als
ein mehrmaliger Transfusionsbedarf. Dane-
ben sind auch das Ausmal der Blutungsnei-
gung (aufgrund von Thrombopenie), die In-
fekthaufigkeit (aufgrund von Leukopenie)
sowie die Leber- und Milzgrof3e mit Verdran-
gungserscheinungen (z.B. Atemnot durch
eine VergroRerung von Leber und Milz mit
Zwerchfellhochstand, Verdauungsprobleme)
fur die GdB-Bildung bedeutsam

Neue Beurteilungskriterien fur die Primare
Myelofibrose (Chronische idiopathische
Myelofibrose)

Neue Beurteilungskriterien

e Bei geringen Auswirkungen (keine Be-
handlungsbedurftigkeit) betragt der
GdS 10 - 20.

e Bei mafigen Auswirkungen (Behand-
lungs-bedurftigkeit) betragt der GdS 30
- 40.

e Bei starkeren Auswirkungen (insbeson-
dere mafRige Anamie, Thrombozytope-
nie, ausgepragte Organomegalie) be-
tragt der GdS 50 - 70.

e Bei starken Auswirkungen (insbesonde-
re schwere Anamie, ausgepragte
Thrombozytopenie, exzessive Organo-
megalie) betragt der GdS 80 — 100.




Polycythaemia vera

Diese erworbene Stammzellerkrankung ist
durch den fast durchgehenden Nachweis
einer Mutation im JAK2-Gen (Exon 12 oder
14) gekennzeichnet. Sie tritt Uberwiegend
nach dem 60. Lebensjahr auf. Vor-wiegend
ist die rote Zellreihe mit stark vermehrten
Erythrozytenzahlen betroffen. Durch die er-
hohte Blutviskositat treten vermehrt thrombo-
embolische Komplikationen auf (verlangsam-
ter Blutfluss, Neigung zu GefaRverschlis-
sen). Als typisch wird bei der PV ein Juckreiz
bei Wasserkontakt (sog. ,aquagener Pruri-
tus“) beschrieben. Daneben finden sich hau-
fig Kopfschmerzen, MilzvergréfRerung, Blu-
tungsneigung, Atemnot und hoher Blutdruck.
Therapeutisch stehen regelméafRige Aderlasse
im Vordergrund (Ziel: Hamatokrit < 45-50%
bei Mannern, < 40-45% bei Frauen), im Ein-
zelfall stattdessen eine Erythrozytapherese
(Blutwasche mit Entfernung einer grof3en
Menge an roten Blutkérperchen). Medika-
mentds kann durch Hydroxyharnstoff [Hydro-
xyurea] oder Interferon-alfa versucht werden,
die standige Zellproliferation der betroffenen
Zellreihen zu kontrollieren. Es kann zu Uber-
gangen in eine PMF kommen. Dauerhafte
Funktionseinschrankungen, z.B. durch abge-
laufene Thrombosen, sind zusatzlich zu be-
ricksichtigen. Die alleinige Aderlassbehand-
lung hat keinen wesentlichen Behinderungs-
charakter. Die Nebenwirkungen einer milden
Chemotherapie (Hydroxyharnstoff) oder der
Gabe von Interferon zur Verminderung der
Zellzahl sind zuséatzlich zu berlcksichtigen.
Ubergange zu anderen myeloproliferativen
Erkrankungen sind analog zu diesen zu be-
werten.

Neue Beurteilungskriterien fir die Polycy-
thaemia vera

Neue Beurteilungskriterien

o Bei Behandlungsbediuirftigkeit

- mit regelmaRigen Aderldssen. Der
GdS betragt 10.

- mit zytoreduktiver Therapie ist die
Teilhabebeeintrachtigung insbeson-
dere abhdngig vom Ausmald der
Nebenwirkungen. Der GdS betragt
30 - 40.

Essentielle Thrombozythamie

Bei der ET sind primar nur die Blutplattchen
betroffen (haufig Thrombozytenzahlen tber 1
Mio./ul), jedoch ist im Anfangsstadium die
Abgrenzung von einer PMF schwierig. Die
Zellproliferation kann durch den Wirkstoff
Anagrelid gut kontrolliert werden, zuséatzlich
werden Hydroxyharnstoff und/oder pegylier-
tes Interferon eingesetzt. Zur Risikoreduzie-
rung von thromboembolischen Komplikatio-
nen ist die Gabe von Acetylsalicylsaure
(ASS) essentiell. Dennoch stellen thrombo-
embolische Komplikationen und Blutungen
den Grofdteil der Begleiterscheinungen dar.
Sofern dauerhafte Einschrankungen durch
solche Komplikationen vorliegen (z.B. neuro-
logische Ausfélle nach Hirnembolie, pulmo-
naler Hochdruck mit Atemnot nach Lungen-
embolie), sind sie zuséatzlich bei der Bewer-
tung nach der Versorgungsmedizin-
Verordnung zu bertcksichtigen. Die Lebens-
erwartung der Patienten mit ET ist kaum ein-
geschrankt, limitierend wirken sich Ubergan-
ge zu anderen myeloproliferativen Erkran-
kungen aus, welche dann analog zu diesen
zu bewerten sind.

Bei alleiniger Behandlung mit ASS ist die
Beeintrachtigung nur gering. Typische Ne-
benwirkungen einer Interferontherapie (z.B.
Haarausfall, Gewichtsveranderungen, grip-
peahnliche Symptome) werden durch den
hoéheren GdS bericksichtigt. Auch Neben-
wirkungen, wie z.B. gravierende Blutbildver-
anderungen mit entsprechender Symptoma-
tik, kbnnen einen héheren GdS begrinden.

Neue Beurteilungskriterien fur die Essen-
tielle Thrombozythémie

Neue Beurteilungskriterien

¢ Bei Behandlungsbedaurftigkeit

- mit Thrombozytenaggregations-
hemmern. Der GdS betragt 10.

- mit zytoreduktiver Therapie ist die
Teilhabebeeintrachtigung  insbe-
sondere abhangig vom Ausmalfl
der Nebenwirkungen der Therapie.
Der GdS betragt 30 — 40.




Chronische Eosinophilen-Leukamie /
Hypereosinophilie-Syndrom

Neue Beurteilungskriterien fur die Chroni-
sche Eosinophilen-Leukamie / Hypereo-
sinophilie-Syndrom

Neue Beurteilungskriterien

o Die Teilhabebeeintrachtigung ist insbe-
sondere abhangig vom Ausmal} der Or-
ganomegalie, Hautbeteiligung, Blutbild-
veranderungen und Nebenwirkungen
der Therapie. Der GdS betragt mindes-
tens 50.

Juvenile myelomonozytare Leukamie

Neue Beurteilungskriterien fir die Juveni-
le myelomonozytare Leukamie

Neue Beurteilungskriterien

o Die juvenile myelomonozytdre Leuka-
mie ist analog zur akuten myeloischen
Leuk&mie zu bewerten.
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