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RICHTLINIENTEXT

Allgemeine Grundsiitze fiir die Aufnahme in die Warteliste zur
Organtransplantation

Fiir die Aufnahme von Patienten in die Warteliste zur Organtransplantation wird der
Stand der Erkenntnisse der medizinischen Wissenschaft gemafd § 16 Abs. 1 Satz 1 Nr. 2
des Transplantationsgesetzes (TPG) von der Bundesdrztekammer in Richtlinien
festgestellt.

Uber die Aufnahme in die Warteliste legt § 13 Abs. 3 Satz1 TPG fest: ,Der behandelnde
Arzt hat Patienten, bei denen die Ubertragung vermittlungspflichtiger Organe medizinisch
angezeigt ist, mit deren schriftlicher Einwilligung wunverziiglich an das
Transplantationszentrum zu melden, in dem die Organiibertragung vorgenommen
werden soll.“

Vermittlungspflichtige Organe sind nach § 1 a Nr. 2 TPG das Herz, die Lungen, die Leber,
die Nieren, die Bauchspeicheldriise und der Darm postmortaler Spender.

Eine Organtransplantation kann medizinisch indiziert sein, wenn Erkrankungen

— nicht rickbildungsfahig fortschreiten oder durch einen genetischen Defekt
bedingt sind und das Leben gefahrden oder die Lebensqualitit hochgradig
einschranken und

— durch die Transplantation erfolgreich behandelt werden konnen.

Kontraindikationen einer = Organtransplantation koénnen sich anhaltend oder
voriibergehend aus allen Befunden, Erkrankungen oder Umstdnden ergeben, die das
Operationsrisiko erheblich erhohen oder den ldngerfristigen Erfolg der Transplantation

in Frage stellen wie

nicht kurativ behandelte bosartige Erkrankungen, soweit sie nicht der Grund fiir

die Transplantation sind,

— klinisch manifeste oder durch Immunsuppression erfahrungsgemafd sich
verschlimmernde Infektionserkrankungen,

— schwerwiegende Erkrankungen anderer Organe,

— vorhersehbare schwerwiegende operativ-technische Probleme.

Die als Beispiele genannten moglichen Kontraindikationen gelten insbesondere dann nur

eingeschrankt, wenn die Transplantation eines weiteren Organs indiziert ist.
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175 Auch die unzureichende oder sogar fehlende Mitarbeit des Patienten (Compliance) kann
176 zu einer Kontraindikation werden. Compliance eines potentiellen Organempfangers
177 bedeutet iiber seine Zustimmung zur Transplantation hinaus seine Bereitschaft und
178 Fahigkeit, an den erforderlichen Vor- und Nachuntersuchungen und -behandlungen
179 mitzuwirken. Compliance ist kein unveranderliches Personlichkeitsmerkmal, sondern
180 kann aus verschiedenen Griinden im Laufe der Zeit schwanken. Deren Fehlen kann auch
181 auf sprachlichen und somit {berbriickbaren Schwierigkeiten beruhen. Anhaltend
182 fehlende Compliance schliefst die Transplantation aus. Bevor die Aufnahme in die
183 Warteliste aus diesem Grund arztlich endgiiltig abgelehnt wird,ist der Rat einer weiteren,
184 psychologisch erfahrenen Person einzuholen. Die behandelnden Arzte miissen sowohl bei
185 der Aufnahme in die Warteliste als auch nach der Transplantation auf die Compliance
186 achten und hinwirken.

187 5. Die Entscheidung liber die Aufnahme eines Patienten in die Warteliste, ihre Fiihrung

188 sowie liber die Abmeldung eines Patienten trifft eine stindige, interdisziplindare und
189 organspezifische Transplantationskonferenz des Transplantationszentrums. Dies erfolgt
190 im Rahmen des jeweiligen Behandlungsspektrums und unter Beriicksichtigung der
191 individuellen Situation des Patienten. In der interdisziplindren
192 Transplantationskonferenz muss neben den. direkt beteiligten operativen und
193 konservativen Disziplinen mindestens eine weitere von der arztlichen Leitung des
194 Klinikums benannte medizinische Disziplin vertreten sein, die nicht unmittelbar in das
195 Transplantationsgeschehen eingebunden ist. Die Mindestanforderungen an die
196 Zusammensetzung dieser Konferenz sind in den besonderen Regelungen dieser Richtlinie
197 festgelegt.

198

199 Die Mitglieder der interdisziplindiren Transplantationskonferenz sind der
200 Vermittlungsstelle namentlich zu benennen und sind fiir alle vermittlungsrelevanten
201 Meldungen und Entscheidungen verantwortlich. Sie unterzeichnen insbesondere die
202 Entscheidung tiber die Aufnahme eines Patienten in die Warteliste und tibermitteln das
203 Dokument als Grundlage fiir die Anmeldung der Vermittlungsstelle. Die arztliche Leitung
204 des Klinikums ist dartiber zugleich schriftlich, einschlief3lich eventuell abweichender
205 Stellungnahmen, in Kenntnis zu setzen. Diese kann ggf. ein Votum einer externen
206 Transplantationskonferenz einholen.

207

208 Soweit in diesen Richtlinien nichts anderes bestimmt ist, legt die Vermittlungsstelle Form
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und Inhalt der mit der Anmeldung und fortgesetzten Fiihrung einzureichenden
medizinischen Angaben eines Patienten sowie den hierfiir namentlich zu benennenden

verantwortlichen Personenkreis fest.

Nach Aufnahme eines Patienten in die Warteliste sind alle fiir die Organvermittlung
relevanten Behandlungen, Ergebnisse und Entscheidungen, insbesondere der Zuteilung
von eingeschrankt vermittelbaren Organen, von dem jeweils verantwortlichen Arzt
nachvollziehbar Zu dokumentieren und der interdisziplinaren
Transplantationskonferenz unverziiglich bekannt zu geben. Die Mindestanforderungen
an die Dokumentation sind in den besonderen Regelungendieser Richtlinie festgelegt.
Uber die Aufnahme in die Warteliste zur Organtransplantation ist insbesondere nach
Notwendigkeit und Erfolgsaussicht zu entscheiden (§ 10 Abs.2 Nr.2 TPG). Patienten
konnen dann in die jeweilige Warteliste aufgenommen werden; wenn die
Organtransplantation mit groferer Wahrscheinlichkeit eine Lebensverlangerung oder
eine Verbesserung der Lebensqualitat erwarten lasst als die sonstige Behandlung. Bei der
Entscheidung tiber die Aufnahmeist jeweils zu priifen, ob die individuelle medizinische
Situation des Patienten, sein korperlicher und seelischer Gesamtzustand den
erwiinschten Erfolg der Transplantation erwarten ldsst: das langerfristige Uberleben, die
langerfristig ausreichende Transplantatfunktion und die verbesserte Lebensqualitat. Fiir
diese Beurteilung sind die Gesamtumstande zu berticksichtigen. Dazu gehort auch die
Compliance.

Vor Aufnahme in die Warteliste zur Transplantation ist der Patient iliber die
Erfolgsaussicht, die Risiken und die langerfristigen medizinischen, psychologischen und
sozialen Auswirkungen der bei ihm vorgesehenen Transplantation aufzuklaren. Hierzu
gehortauch die Aufklarung tiber die notwendige Immunsuppression mit den potentiellen
Nebenwirkungen und Risiken sowie die Notwendigkeit von regelmafiigen
Kontrolluntersuchungen. Zudem ist der Patient dariiber zu unterrichten, an welche
Stellen seine personenbezogenen Daten ilibermittelt werden. Gegebenenfalls ist der
Patient tiber die Moglichkeiten der Aufnahme in die Warteliste eines anderen Zentrums
zu informieren.

Bei der Aufnahme in die Warteliste ist der Patient darauf hinzuweisen, dass
ausnahmsweise ein ihm vermitteltes Organ aus zentrumsinternen organisatorischen oder
personellen Griinden nicht rechtzeitig transplantiert werden kann. Vorsorglich fiir diese

Situation muss der Patient entscheiden, ob er in diesem Fall die Transplantation in einem
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anderen Zentrum wiinscht oder ob er auf das angebotene Organ verzichten will. Die
Entscheidung des Patienten ist zu dokumentieren. Gegebenenfalls empfiehlt sich eine
vorherige Vorstellung des Patienten mit seinen Behandlungsunterlagen im vertretenden
Zentrum.

Besteht bei einem auf der Warteliste geflihrten Patienten vorlbergehend eine
Kontraindikation gegen die Transplantation, wird er als ,nicht transplantabel (NT)
eingestuft und bei der Organvermittlung nicht beriicksichtigt. Besteht die
Kontraindikation nicht mehr, ist der Patient umgehend wieder in der Warteliste mit der
dann aktuell gegebenen Dringlichkeit als transplantabel zu melden. Der Patient ist jeweils
liber seinen Meldestatus auf der Warteliste von einem Arztdes Transplantationszentrums
zu informieren.

Zur Uberpriifung bisheriger und Gewinnung neuer Erkenntnisse der medizinischen
Wissenschaft auf dem durch diese Richtlinie’ geregelten Gebiet kann nach vorheriger
Unterrichtung der Vermittlungsstelle und der Bundesdrztekammer im Rahmen
medizinischer Forschungsvorhaben fiir eine begrenzte Zeit und eine begrenzte Zahl von
Patienten von dieser Richtlinie abgewichen werden, sofern durch die Vermittlungsstelle
keine Einwdnde erhoben werden. Die Bewertung der zustdndigen Ethik-Kommission oder
die Entscheidung der zustdndigen Genehmigungsbehdrde bleiben unbertihrt. Die
Vermittlungsstelle und die Bundesarztekammer sind nach Abschluss der jeweiligen

Studie zeitnah tiber das Ergebnis zu unterrichten.

Allgemeine Grundsdtze fiir die Vermittlung postmortal gespendeter

Organe

1.1 Rechtliche Grundlagen, medizinische Definitionen und Leitgedanken

a. Vermittlungspflichtige Organe (Herz, Lungen, Leber, Nieren, Bauchspeicheldriise und
Darm postmortaler Spender) werden zur Transplantation in einem deutschen
Transplantationszentrum gemafd dem Transplantationsgesetz (TPG) und dem von der
Bundesarztekammer in Richtlinien festgestellten Stand der Erkenntnisse der
medizinischen Wissenschaft (§ 16 Abs. 1 Satz 1 Nr. 5 TPG) vermittelt. Dabei sind die
Wartelisten der Transplantationszentren fiir das jeweilige Organ als
bundeseinheitliche Warteliste zu behandeln. Die Richtlinien sind fiir die
Vermittlungsstelle, die Vermittlungsentscheidungen fiir die Transplantationszentren

verbindlich.
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275 b. Die vermittlungspflichtigen Organe diirfen nur

276 — gemadfd den §§ 3 und 4 TPG entnommen,

277 — nach Vermittlung durch die Vermittlungsstelle und

278 — in dafiir zugelassenen Transplantationszentren transplantiert werden (§ 9 Abs. 1
279 und § 10 TPG).

280 c. Die Vermittlung muss insbesondere nach Erfolgsaussicht und Dringlichkeit erfolgen
281 (§ 12 Abs. 3 Satz 1 TPG) und dem Grundsatz der Chancengleichheit entsprechen. Der
282 Chancengleichheit dient insbesondere, dass die Wartelisten der
283 Transplantationszentren fiir das jeweilige Organ <bei der Vermittlung als
284 bundeseinheitliche Warteliste zu behandeln sind (§ 12 Abs. 3 Satz 2 TPG).

285 d. Kriterien des Erfolgs einer Transplantation sind die ldngerfristig ausreichende
286 Transplantatfunktion und ein damit gesichertes Uberleben des Empfingers mit
287 verbesserter Lebensqualitat. Die Erfolgsaussichten unterscheiden sich nach Organen,
288 aber auch nach definierten Patientengruppen.

289 e. Der Grad der Dringlichkeit richtet sich nach dem gesundheitlichen Schaden, der durch
290 die Transplantation verhindert werden soll.

291 Patienten, die ohne Transplantation unmittelbar vom Tod bedroht sind, werden bei
292 der Organvermittlung vorrangig berticksichtigt.

293 Bei Kindern, Jugendlichen und Heranwachsenden wird beriicksichtigt, dass ihre
294 Entwicklung ohne Transplantation in besonderer Weise beeintrachtigt oder
295 anhaltend gestort wird.

296 f. Chancengleichheit der Organzuteilung bedeutet zum einen, dass die Aussicht auf ein
297 vermitteltes Organ insbesondere nicht von Wohnort, sozialem Status, finanzieller
298 Situation und der Aufnahme in die Warteliste eines bestimmten
299 Transplantationszentrums abhdngen darf. Zum anderen sollen schicksalhafte
300 Nachteile moglichst ausgeglichen werden. Dem dienen unter anderem die
301 Berticksichtigung der Wartezeit und die relative Bevorzugung von Patienten mit einer
302 seltenen  Blutgruppe oder bestimmten medizinischen Merkmalen wie seltene
303 Gewebeeigenschaften und Unvertraglichkeiten.

304 g. Die Transplantationszentren sind verpflichtet, der Vermittlungsstelle die fiir die
305 Vermittlungsentscheidung und deren Auswertung benotigten Daten zu libermitteln.
306 h. Zur Uberpriifung bisheriger und Gewinnung neuer Erkenntnisse der medizinischen
307 Wissenschaft auf dem durch diese Richtlinie geregelten Gebiet kann nach vorheriger

308 Unterrichtung der Vermittlungsstelle und der Bundesarztekammer im Rahmen
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medizinischer Forschungsvorhaben fiir eine begrenzte Zeit und eine begrenzte Zahl
von Patienten von dieser Richtlinie abgewichen werden, sofern durch die
Vermittlungsstelle keine Einwédnde erhoben werden. Die Bewertung der zustandigen
Ethik-Kommission oder die Entscheidung der zustdndigen Genehmigungsbehdrde
bleiben unberiihrt. Die Vermittlungsstelle, die Bundesdrztekammer und ggf. die
Koordinierungsstelle sind nach Abschluss der jeweiligen Studie zeitnah tiber das

Ergebnis zu unterrichten.

1.2 Verfahren der Organvermittlung

Das einzelne Transplantationszentrum kann im Rahmen seines Behandlungsspektrums der
Vermittlungsstelle allgemeine Akzeptanzkriterien fiir die Annahme von Spenderorganen fir
die in die jeweilige Warteliste aufgenommenen Patienten mitteilen (Zentrumsprofil). Dariiber
hinaus kann das Transplantationszentrum mit dem einzelnen Patienten nach angemessener
Aufklarung  personliche  Akzeptanzkriterien  absprechen = (Patientenprofil). Das
Patientenprofil kann sich im Laufe der Wartezeit andern und ist gegentiber der
Vermittlungsstelle unverziiglich zu aktualisieren. Die Weitergabe der fiir den Patienten
wesentlichen Akzeptanzkriterien des Patientenprofils setzt die informierte Einwilligung des

Patienten oder seines bevollmachtigten Vertreters voraus.

Jedes Organ wird ~nach spezifischen Kriterien unter Verwendung eines
Allokationsalgorithmus vermittelt. Die Gewichtung der Allokationsfaktoren wird fortlaufend
gemdf dem Stand der Erkenntnisse der medizinischen Wissenschaft tberprift und
angepasst. Jede Vermittlungsentscheidung und ihre Griinde sind zu dokumentieren. Dies gilt

auch fiir die Ablehnung eines angebotenen Spenderorgans.

Fiir‘die Allokation vermittlungspflichtiger Organe gilt die Reihenfolge: thorakale Organe,
Leber, Diinndarm, Pankreas, Niere.

Im Rahmen kombinierter Organtransplantationen erfolgt die Allokation gemafd den Regeln
des nach dieser Reihenfolge fiihrenden Organs.

Dariiber hinaus werden die Voraussetzungen bevorzugter kombinierter Transplantationen
nicht-renaler Organe jeweils im Besonderen Teil geregelt; in jedem Fall ist dafiir ein

Auditverfahren bei der Vermittlungsstelle durchzufiihren.

Anderungen bei der Organklassifikation, die sich erst nach erfolgtem Organangebot
gegeniiber einem Transplantationszentrum ergeben, werden nicht mehr berticksichtigt, auch
wenn diese zu einer anderen Zuteilung gefithrt hatten. Das Zentrum wird iiber diese

Anderungen informiert. Entscheidet es sich - gegebenenfalls in Absprache mit dem
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vorgesehenen Empfanger -, das Angebot daraufhin abzulehnen, wird die Allokation unter

Verwendung der neuen Organklassifikation wieder aufgenommen.

Voraussetzung flir die Organvermittlung an einen Patienten ist seine Aufnahme in die
Warteliste eines Transplantationszentrums und seine Registrierung bei der

Vermittlungsstelle mit den fiir die Vermittlung notwendigen aktuellen medizinischen Daten.

Die Aufnahme eines Patienten in die Warteliste zur Organtransplantation verpflichtet das
Transplantationszentrum sicherzustellen, dass ein fiir ihn alloziertes Organ transplantiert
werden kann, soweit keine medizinischen oder personlichen Hinderungsgriinde auf Seiten

des Empfangers vorliegen.

Deshalb muss jedes Transplantationszentrum dafiir sorgen, dass es selbst oder ein es

vertretendes Zentrum

— lber die Annahme eines Organangebots jederzeit und unverziiglich entscheiden
kann, und zwar bei der Transplantation allein der Niere in der Regel innerhalb von
60 Minuten, in allen anderen Fallen in der Regel innerhalb von 30 Minuten, und

— ein akzeptiertes Organ unverziiglich transplantiert, um die Ischamiezeit moglichst
kurz zu halten; dies schliefst ein, dass der Patient, dem das Organ transplantiert
werden soll, in angemessener Zeit fiir die Transplantation vorbereitet und

gegebenenfalls in das Zentrum transportiert werden kann.

Ist das Transplantationszentrum dazu nicht in der Lage, muss es dies der Vermittlungsstelle

unter Angabe der Griinde unverziiglich mitteilen.

Lasst sich das Transplantationszentrum langer als eine Woche zusammenhdngend vertreten,
hat es alle Patienten der betroffenen Warteliste, die sich nicht fiir eine bedarfsweise

Transplantation in einem anderen Zentrum entschieden haben, zu informieren.

I1.3 _Allokation von eingeschrinkt vermittelbaren Organen

I11.3.1 Ausgangssituation

Die Vermittlungsfahigkeit postmortal gespendeter Organe kann durch
Funktionsminderungen oder durch Vorerkrankungen der Spender eingeschrankt sein. Eine
exakte ‘Definition von Kriterien fiir diese unter bestimmten Umstdnden dennoch gut
funktionsfahigen Organe ist wegen der Vielfalt von Ursachen und Einzelheiten nicht méglich.
Viele dieser Organe konnen unter den besonderen Bedingungen, wie sie das modifizierte und
das beschleunigte Vermittlungsverfahren (s.I1.3.3 ) vorsehen, erfolgreich transplantiert

werden. Damit kann ein Organverlust verhindert werden.
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Voraussetzung fiir die Vermittlung nach einem der beiden besonderen Verfahren sind die
Angabe der allgemeinen Akzeptanzkriterien durch das einzelne Zentrum gegeniiber der
Vermittlungsstelle und die mit dem einzelnen Patienten abgesprochenen personlichen

Akzeptanzkriterien.

Generell ist die Vermittlungsstelle verpflichtet, auch fiir eingeschrankt vermittelbare Organe
ein Vermittlungsverfahren durchzufiihren und dabei die Zentrums- und Patientenprofile zu

berticksichtigen.

I1.3.2 Kriterien fiir die Einschrankung der Vermittlungsfahigkeit

Die Vermittlungsfahigkeit von Organen wird unter anderem durch schwerwiegende
Erkrankungen in der Vorgeschichte des Spenders oder durch Komplikationen im Verlauf
seiner todlichen Erkrankung oder Schadigung oder durch Koemplikationen vor oder bei der

Organentnahme eingeschrankt, insbesondere durch

Maligne Tumoren in der Anamnese,

— Drogenabhangigkeit,

— Virushepatitis (jeweils alternativ HBS Ag+, anti-HBC+ oder anti-HCV+),
— Sepsis mit positiver Blutkultur,

— Meningitis.

In den besonderen Regelungen dieser Richtlinie konnen weitere, organspezifische Kriterien

fiir die Einschrankung der Vermittelbarkeit genannt sein.

Im Einzelfall' muss die Einschrankung der Vermittlungsfahigkeit von den an der

Organentnahme, -verteilung oder -libertragung beteiligten Arzten beurteilt werden.

Auch Domino-Transplantate gelten als eingeschrankt vermittelbar. Domino-Transplantate
sind Organe, die einem Empfanger im Rahmen der Transplantation eines Spenderorgans

entnommen werden und anderen Patienten libertragen werden kénnen.
I11.3.3 Besondere Vermittlungsverfahren

I1.3.3.1 Modifiziertes Vermittlungsverfahren
Organe sollen unter den in Abschnitt II.2 beschriebenen Voraussetzungen nur solchen

Transplantationszentren fiir solche Patienten angeboten werden, fiir die sie nach dem
Zentrums- und dem Patientenprofil in Betracht kommen. Im Ubrigen erfolgt die Vermittlung

nach den allgemeinen Regeln fiir das jeweilige Organ.
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3.2 Beschleunigtes Vermittlungsverfahren
Vermittlungsstelle entscheidet iiber die Einleitung des beschleunigten

Vermittlungsverfahrens auf der Grundlage aller vorhandenen Informationen. Dieses

Verfahren wird insbesondere durchgefiihrt, wenn

ein

— durch eine Kreislaufinstabilitdt des Spenders oder
— aus logistischen oder organisatorischen Griinden oder

— aus spender- oder aus organbedingten Griinden

Organverlust droht.

Dabei ist das folgende abgestufte Vorgehen zu beachten:

1.

Um die Ischdmiezeit moglichst kurz zu halten, wird ein Organ im beschleunigten
Vermittlungsverfahren allen Zentren einer Region der Koordinierungsstelle, in der sich
das Organ zum Zeitpunkt des Angebotes befindet, sowie anderen nahegelegenen Zentren
angeboten. Die Zentren wahlen aus ihrer Warteliste bis zu zwei geeignete Empfanger aus
und melden diese an die Vermittlungsstelle. Die Vermittlungsstelle vermittelt dann das
Organ innerhalb der Gruppe der so gemeldeten Patienten entsprechend der Reihenfolge,
wie sie sich aus den im besonderen Teil der Richtlinie beschriebenen Verteilungsregeln
ergibt. Fiir jedes Organangebot gilt eine Erklarungsfrist von maximal 30 Minuten. Wenn
sie liberschritten wird, gilt das Angebot als abgelehnt.

Gelingt eine Vermittlung nach diesem Verfahren nicht, kann die Vermittlungsstelle das
Organ auch weiteren Zentren anbieten. Die Zentren teilen ggf. der Vermittlungsstelle den
gegenwartig am besten geeigneten Empfanger mit. Wenn Patienten aus mehr als einem
Zentrum in Betracht kommen, wird das Organ dem Patienten zugeteilt, fiir den die
Akzeptanzerklarung des zustdndigen Zentrums als erste bei der Vermittlungsstelle
eingegangen ist.

Die Zentren miissen die Griinde fiir ihre Auswahlentscheidung dokumentieren.

Gelingt eine Vermittlung des Organs innerhalb des Zustdndigkeitsbereichs der
Vermittlungsstelle nicht, kann diese das Organ auch anderen
Organaustauschorganisationen anbieten, um den Verlust des Organs moglichst zu

vermeiden.

I1.3.4 Evaluation

Neben der Dokumentation der Auswahlentscheidung sollen die Ergebnisse der

Transplantation aller eingeschrankt vermittelbaren Organe von der Vermittlungsstelle

fortlaufend besonders dokumentiert und jeweils in Abstidnden von zwei Jahren auf der
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Grundlage eines gemeinsamen Berichts der Vermittlungs- und der Koordinierungsstelle

evaluiert werden, soweit die organspezifischen Richtlinien nichts anderes bestimmen.

Die Transplantationszentren sind verpflichtet, der Vermittlungsstelle die fiir die Evaluation

bendtigten Daten zu tibermitteln.

I.4 Sanktionen

Bei einem Verstofd gegen die Richtlinien zur Organvermittlung entfallen die Voraussetzungen
fir die Zulassigkeit der Transplantation (§9 Abs.1 Satz2 TPG), und es liegt eine
Ordnungswidrigkeit vor (§ 20 Abs.1 Nr.4 TPG). Wird der Vermittlungsstelle ein Verstof3
bekannt oder hat sie zureichende tatsachliche Anhaltspunkte dafiir, unterrichtet sie die nach
§ 12 Abs.4 Satz 2 Nr.4 TPG gebildete Prifungskommission. Diese entscheidet Ulber ‘die

Information der zustandigen Bufdgeldstelle.

Il Besondere Regelungen zur Lebertransplantation

I11.1 Griinde fiir die Aufnahme in die Warteliste

Eine Lebertransplantation kann angezeigt sein bei nicht riickbildungsfahiger,
fortschreitender, das Leben des Patienten gefahrdender Lebererkrankung, wenn keine
akzeptable Behandlungsalternative besteht und keine Kontraindikationen fiir eine
Transplantation vorliegen. Daneben kommen als Indikation fiir eine Lebertransplantation
auch solche genetischen Erkrankungen in Frage, bei denen der genetische Defekt wesentlich

in der Leber lokalisiert ist und dieser durch eine Transplantation korrigiert werden kann.

Patienten konnen in die Warteliste zur Lebertransplantation aufgenommen werden, wenn die
Uberlebenswahrscheinlichkeit und/oder die Lebensqualitit mit Transplantation grofler ist
als ohne. Die haufigsten Indikationsgruppen sind Leberzirrhose, Krebserkrankungen der
Leber, genetische und metabolische Erkrankungen, cholestatische Lebererkrankungen und

akutes Leberversagen.
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1.2 Einschrankungen der Aufnahme in die Warteliste
111.2.1 Alkehelinduzierte-Alkohol-assoziierte Zirrhose

Bei Patienten! mit Aalkohol-assoziierterinduzierter-Zirrhose, die auch in Kombination mit
anderen Lebererkrankungen (z. B. Hepatozellulares Karzinom, HCC) oder als Bestandteil von
anderen Lebererkrankungen (z. B. HCV, HBV) vorliegen kann, erfolgt die Aufnahme in die
Warteliste erst dann, wenn der Patient anamnestisch fiir mindestens sechs Monate vollige

Alkoholabstinenz eingehalten hat.

— Als Laborparameter zur Beurteilung des Alkoholkonsums wird Ethylglucuronid
im Urin (uEthG; positiv, wenn > 0,5 mg/l mit LC-MS/MS) beijederambulanten

Verstellung desPatienten-bestimmt. Zusatzlich oder wenn eine uEtG- Bestimmung
aus medizinischen Griinden nicht moglich ist, Zusatzlich-konnen Ethylglucuronid

im Haar (hEthG) und Carbohydrate-Deficient Transferrin (CDT) zur Beurteilung
herangezogen werden.?

— Zur Beurteilung eines moglichen Suchtverhaltens (schadlichen Gebrauchs) und
der Bereitschaft und der Fahigkeit des Patienten, sich an Behandlungsabsprachen
zu halten, wird eine Stellungnahme (Psychologie, Psychosomatik oder Psychiatrie)
unter Beriicksichtigung der vorgenannten Laborparameter eingeholt.

— Diese Stellungnahme enthélt auch Vorschlage zur weiteren suchttherapeutischen

Betreuung oder Behandlung.

1 Aus Griinden der besseren Lesbarkeit wird auf die gleichzeitige Verwendung mannlicher und weiblicher

Sprachformen verzichtet. Sdmtliche Personenbezeichnungen gelten gleichwohl fiir alle Geschlechter.

2 Urin-EthG erlaubt den retrospektiven Nachweis von Alkoholkonsum fiir einen Zeitraum von 1-3 Tagen.
Zur Optimierung der Spezifitit des uEthG-Nachweises und Minimierung des Problems eines positiven
uEthG-Tests durch akzidentelle Alkoholaufnahme aus Lebensmitteln (Pralinen, Sauerkraut, SofRen, Kuchen,
Eis, alkoholfreies Bier), Medikamenten oder Mundwasser ist fiir den uEtG-Test ein Cut-Off von > 0,5 mg/I
anzusetzen. Falsch positive uEthG Befunde konnen bei Patienten mit Harnwegsinfekt und fortgeschrittener
Niereninsuffizienz nicht ausgeschlossen werden, sodass die Befunde ggf. durch Urinstix/-kultur,
Bestimmung anderer Alkoholmarker und Patientenanamnese erginzt werden sollen. Alle positiven mittels
EIA-Tests erhobenen Befunde werden mittels LC-MS/MS verifiziert. Ferner empfiehlt sich die
Mitbestimmung von Urinkreatinin, um eine absichtliche Verdiinnung des Urins durch den Patienten
auszuschliefien. Die Bestimmung von CDT sollte zur Gewdhrleistung einer ausreichenden Spezifitit bei

Patienten mit Leberzirrhose mittels HPLC-Verfahren erfolgen.
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Wahrend der Zeit auf der Warteliste erfolgen regelmafdige Laborkontrollen, welche die
vorgenannten Laborparameter einschliefien. Urin-Ethylglucuronid, eventuell in Kombination
mit anderen Alkoholmarkern, wird mindestens alle 3 Monate im Rahmen einer ambulanten

Vorstellung des Patienten bestimmt.

Bei Hinweis—auffortgesetzten—fortgesetztem Alkoholkonsum ist der Patient durch die

Transplantationskonferenz als ,nicht transplantabel (NT) zu melden und erneut zu

evaluieren. Dieses beinhaltet eine erneute transplantationsbezogene psychologische

Diagnostik und ggf. therapeutische Intervention.

Bestehen in begriindeten Ausnahmefillen, die insbesondere vorliegen bei akut
dekompensierter alkoholischer Lebererkrankung, Notwendigkeit und Erfolgsaussicht fiir die
Transplantation, kann die interdisziplindare Transplantationskonferenz entscheiden, von der
Regel abzuweichen, dass der Patient anamnestisch fiir mindestens sechs Monate vollige
Alkoholabstinenz eingehalten hat. Voraussetzung ist, dass die Sachverstandigengruppe

gemaf$ Kapitel 111.9 dieser Richtlinie dazu Stellung genommen hat.

I11.2.2 Bosartige Erkrankungen

Bei Patienten mit bosartigen Erkrankungen muss vor der Aufnahme in die Warteliste sowie
durch regelmafiige Kontrollen wahrend der Wartezeit extrahepatisches Tumorwachstum

ausgeschlossen sein.

Erfolgt die Behandlung einer bosartigen Erkrankung mittels Resektion, so kann im Falle des
Organverlusts durch die Resektion eine Transplantation nur dann erfolgen, wenn vor,

wahrend oder nach der Resektion keine Kontraindikation zur Transplantation besteht.

Patienten in fortgeschrittenen Stadien bosartiger Erkrankungen sollen nur im Rahmen von
kontrollierten Studien (z.B. zur Priifung adjuvanter Therapiemafinahmen) transplantiert
werden. Im Ubrigen wird auf die Studienklausel (s. Allgemeine Grundsitze fiir die Aufnahme

in die Warteliste zur Organtransplantation, Punkt 10) verwiesen.

II1.2.3 Metabolische/genetische Erkrankungen

Patienten mit metabolischen/genetischen Erkrankungen koénnen in die Warteliste
aufgenommen werden, wenn die Folgen des Defekts unmittelbar zu irreversiblen Schaden zu
fiihren beginnen oder wenn abzusehen ist, dass ein weiteres Abwarten solche Folgen fiir den

Patienten in nachster Zukunft unabwendbar mit sich bringen wiirde.
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I11.3 Griinde fiir die Ablehnung einer Aufnahme in die Warteliste
Als Griinde fiir die Ablehnung einer Aufnahme in die Warteliste gelten die im Allgemeinen

Teil genannten Kriterien.

11.4 Beurteilung der Dringlichkeit einer Transplantation

Ein Maf? fiir die Dringlichkeit einer Transplantation ist der MELD-Score (MELD = Model for
Endstage Liver Disease). Der MELD-Score ermdglicht eine Einschiatzung der
Wahrscheinlichkeit fiir Patienten im Endstadium einer Lebererkrankung, innerhalb von drei

Monaten zu versterben.

Fir die meisten Patienten kann der MELD-Score aus den Laborwerten von Serum-Kreatinin,
Serum-Bilirubin und Prothrombinzeit (International Normalized Ratio, INR) berechnet

werden. Dies ist der berechnete MELD-Score, der sogenannte labMELD (s. I11.6.2.2.1).

Fir einen kleinen Teil der Patienten wird die Dringlichkeit der Transplantation durch den
labMELD nicht addquat ausgedriickt. Diesen Patienten wird auf Antrag ein MELD-Score
zugewiesen, der sogenannte matchMELD. Der matchMELD entspricht einem MELD-Score, wie
er sich hinsichtlich Dringlichkeit und Erfolgsaussicht fiir vergleichbare Patienten mit anderen

Lebererkrankungen berechnet (s. I11.6.2.2.2 ).

Entsprechend wird fiir einen Patienten bei Aufnahme in die Warteliste der labMELD

berechnet oder auf Antrag ein matchMELD zugewiesen.

IIL.5 Zusammensetzung der interdisziplinaren Transplantationskonferenz
Dieer interdisziplindrer Transplantationskonferenz nach Kapitel I. Ziff. 5 des Allgemeinen

Teils dieser Richtlinie setzt sich zusammen aus Vertretern der beteiligten operativen und

konservativen Disziplinen (Leiter oder dessen Vertreter). Diese miissen liber die Zusatz-

Weiterbildung Transplantationsmedizin oder vergleichbare Erfahrung verfiigen.gehéren

Vertreter sind jeweils ein:

*  TransplantationschirurgFA fiir Viszeralchirurgie mit Zusatz-Weiterbildung

Spezielle Viszeralchirurgie oder vergleichbarer Erfahrung)

fagendarzt/padiatrischer —Gastroenterologe;FA fiir Innere Medizin und

Gastroenterologie bzw. bei pidiatrischen Patienten FA fiir Kinder- und
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Jugendmedizin mit Zusatz-Weiterbildung Kinder- und

Jugendgastroenterologie

o AndsthesistoderlntensivimedizinerFA fir Andsthesiologie oder

FA in den Gebieten Chirurgie, Innere Medizin oder Kinder- und

Jugendmedizin, jeweils mit Zusatz-Weiterbildung Intensivmedizin

und jeweils ein:

* _Vertreter einer weiteren von der drztlichen Leitung des Klinikums benannten

medizinischen Disziplin, die nicht unmittelbar in das

Transplantationsgeschehen eingebunden ist,

 Mental Health Professional (bei padiatrischen Patienten nicht erforderlich)

Abhangig vom Krankheitsbild des Patienten sind beratend Vertreter weiterer medizinischer

Disziplinen, wie z. B.:

* FA fiir Innere Medizin und Nephrologie,

* FA fiir Innere Medizin und Hamatologie und- Onkologie,

» FA fiir Radiologie
hinzuzuziehen.

Dariiber hinaus kénnen an der Transplantationskonferenz ein Vertreter der Pflege oder der

Transplantationskoordination beratend teilnehmen.

Die allokationsrelevanten Befunde einschlief3lich der vom FA fiir
Laboratoriumsmedizinkaberarzt bestatigten Laborwerte miissen von der regelmafdig
stattfindenden interdisziplindren Transplantationskonferenz auf Plausibilitit geprift und

bestatigt werden.

I111.6 Kriterien fiir die Allokation von Lebern

I11.6.1 Blutgruppenidentitit und -kompatibilitat (A-B-0-System)

Voraussetzung flir die Organtransplantation ist die Blutgruppenkompatibilitit zwischen
Spender und Empfanger. Um aber eine gleichmafdige und zeitgerechte Verteilung zu
gewahrleisten, erfolgt die Allokation nach den folgenden Regeln. In jeder Dringlichkeitsstufe

wird der zu transplantierende Empfanger zundchst nach der Blutgruppenidentitat
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572 ausgewahlt. Sofern kein blutgruppenidentischer Empfanger vermittelt werden kann, gilt
573  Blutgruppenkompatibilitat.
574 1l6.1.1 Organspender < 46 kg
575 111.6.1.1.1 Dringlichkeitsstufe HU, Erwachsene
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A Aund AB
B B und AB
AB AB
0 Bund 0
576 111.6.1.1.2 Dringlichkeitsstufe HU, Kinder
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A Aund AB
B B und AB
AB AB
0 A,B,ABund 0
577  11.6.1.1.3 Kombinierte Organtransplantation, Erwachsene und Kinder
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A Aund AB
B B und AB
AB AB
0 A,B,ABund 0
578  1.6.1.1.4 MELD-Score > 30, s. I11.6.2.2
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A Aund AB
B B und AB
AB AB
0 Bund 0
579  1.6.1.1.5 MELD-Score < 30, s. 111.6.2.2
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A Aund AB
B B und AB
AB AB
0 0
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580 111.6.1.1.6 Kinder
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A A (AB)**
B B (AB)**
AB AB
0 0 (A, B, AB)**

581 ** In jeder Dringlichkeitsstufe erfolgt die Auswahl zu transplantierender Empfianger zunachst nach der
582 Blutgruppenidentitat. Sofern kein blutgruppenidentischer Empfinger vermittelt werden kann, gilt
583  Blutgruppenkompatibilitit.

584  Fir den Fall, dass sich innerhalb des Eurotransplant-Verbundes fiir die Leber eines Spenders
585 <46 kgkein Empfanger findet, kann die Leber dieses Spenders auch bei ABO-Inkompatibilitat

586  einem Kind im ersten Lebensjahr zugeteilt werden.

587  11.6.1.2 Organspender > 46 kg, Erwachsene und Kinder
588  1.6.1.2.1 Dringlichkeitsstufe HU
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A A und AB
B B und AB
AB AB

0 Bund 0

589  1.6.1.2.2 Kombinierte Organtransplantation

Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe

A Aund AB

B B und AB
AB AB

0 A,B,ABund 0

590 111.6.1.2.3 MELD-Score = 30

Spender Blutgruppe Empfanger Blutgruppe

A Aund AB

B B und AB
AB AB

0 Bund 0

591 111.6.1.2.4 MELD-Score < 30

Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A Aund AB
B B und AB
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l.e.1.3 Zweiter Teil der Leber bei Leberteiltransplantation,
Erwachsene und Kinder
Spender Blutgruppe Empfinger Blutgruppe
A Aund AB
B B und AB
AB AB

0 A, B,ABund 0
111.6.2 Dringlichkeitsstufen
l.6.2.1 Dringlichkeitsstufe High Urgency (HU)

111.6.2.1.1 Voraussetzungen der HU-Listung
Patienten mit einer lebensbedrohlichen akuten Lebererkrankung oder -schadigung konnen

vorrangig vor allen anderen Patienten bei der Organzuteilung durch die Zuerkennung eines

High-Urgency-Status (HU-Status) berticksichtigt werden.

Eine Zuerkennung des HU-Status ist insbesondere fiir folgende Indikationen vorgesehen:

akutes Leberversagen bei Erwachsenen und Kindern (vgl. 111.6.2.1.2.1),

— primédre Nicht-Funktion des Transplantats (PNF) innerhalb von 14 Tagen nach
Transplantation (vgl. I11.6.2.1.2.2),

— Leberarterien-Thrombose innerhalb von 3 Monaten nach Lebertransplantation
(vgl. 111.6.2.1.2.3),

— akute Dekompensation bei Morbus Wilson (vgl. 111.6.2.1.2.4) oder Budd-Chiari-
Syndrom (vgl. [11.6.2.1.2.5),

— Leberresektion bei toxischem Lebersyndrom (lebensbedrohliches Lebertrauma

oder anhepatischer Zustand) (vgl. I11.6.2.1.2.6).
Innerhalb der Dringlichkeitsstufe HU erfolgt die Organverteilung nach der Wartezeit.

Flir Patienten mit einem Hepatoblastom sowie fiir Patienten mit Harnstoffzyklusdefekten
finden sich die Voraussetzungen fiir die Zuerkennung des HU-Status aus historischen
Griinden in der Tabelle 3 ,,matchMELD-Standardkriterien (Standard-Exceptions)“ in Kapitel
[11.6.2.2.2.

Patienten mit einem Akut-auf-chronischen-Leberversagen erhalten in der Regel keinen HU-

Status mit folgenden Ausnahmen:
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Morbus Wilson
Budd-Chiari-Syndrom.

111.6.2.1.2 Kriterien der einzelnen Indikationen

11.6.2.1.2.1.

AKkutes Leberversagen

111.6.2.1.2.1.1 Beim Erwachsenen

Bei erwachsenen Patienten mit akutem Leberversagen (ohne vorbekannte chronische

Lebererkrankung, vgl. 111.6.2.1.1) wird mit an Sicherheit grenzender Wahrscheinlichkeit

kurzfristig eine Lebertransplantation notwendig, wenn folgende Befunde erhoben werden (in

Anlehnung an die King’s-College-Kriterien):

hepatische Enzephalopathie und INR > 6,5

oder

hepatische Enzephalopathie und mindestens drei der folgenden fiinf Kriterien:

kryptogene Hepatitis, toxininduzierte Hepatitis oder
Medikamententoxizitat (falls nicht die Spezialkriterien fir die
Paracetamolintoxikation vorliegen)

Ikterus mehr als 7 Tage vor Enzephalopathie

Alter < 10 Jahre oder > 40 Jahre

INR > 3,5

Serum-Bilirubin > 300 umol/1 (> 17,5 mg/dl).

Im Falle eines akuten Leberversagens bei Paracetamolintoxikation konnen anstatt der

genannten Kriterien auch folgende Spezialkriterien fiir Paracetamolvergiftungen in

Anlehnung an King’s-College-Kriterien angewandt werden:

zu einem Zeitpunkt von mehr als 24 Stunden nach Aufnahme von Paracetamol liegt

ein arterieller pH-Wert < 7,25 oder Serum-Lactat > 3,5 mmol/] bei Aufnahme des

Patienten

vor oder > 3,0 mmol/] mindestens 4 Stunden nach

Fliissigkeitssubstitution und bei Vorliegen einer hepatischen Enzephalopathie

oder alle drei folgenden Kriterien:

INR>6,5
Anurie oder Serum-Kreatinin > 300 pmol/1 (3,4 mg/dl)
Enzephalopathie = Grad 3.
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Bei Patienten mit  einer fulminanten Hepatitis-B-Infektion kann die
Transplantationsindikation zur HU-Listung unter den folgenden Bedingungen gestellt

werden (Clichy-Kriterien):

— Enzephalopathie = Grad 3
und

— Faktor V<20 % bei Patienten < 30 Jahre
oder

Faktor V < 30 % bei Patienten = 30 Jahre.

Bei akutem Leberversagen bei Erwachsenen ohne Zeichen einer hepatischen
Enzephalopathie wird kein standardisierter HU-Status gewahrt. In diesem Fall fiihrt die

Vermittlungsstelle ein Auditverfahren durch.

111.6.2.1.2.1.2 Bei Kindern und Jugendlichen (< 18 Jahre)
Bei pddiatrischen Patienten mit akutem Leberversagen (ohne vorexistierende chronische

Leber-Erkrankung) kann eine HU-Listung erfolgen, wenn folgende Befunde erhoben werden:

Es liegt ein biochemischer Nachweis einer akuten Leberzellschadigung (Erhéhung der
Aminotransferasen) vor. Bei Neugeborenen (innerhalb der ersten vier Lebenswochen) kann
als Ausdruck eines intrauterinen Leberversagens eine Erhohung der Aminotransferasen

fehlen.

— ein INR 22,0, der durch parenterale Vitamin-K-Gabe nicht zu korrigieren ist,
oder ein
— INR 21,5, der durch parenterale Vitamin-K-Gabe nicht zu korrigieren ist,
und
— hepatische Enzephalopathie (nach Whitington).
111.6.2.1.2.2. Primaire Nicht-Funktion des Transplantats (PNF)
Erreicht die transplantierte Leber keine fiir das Uberleben des Patienten ausreichende
Funktion (primare Nicht-Funktion, PNF), kann innerhalb von 14 Tagen nach

Lebertransplantation ein HU-Status zuerkannt werden, wenn folgende Kriterien erfiillt sind:

1. Maximalwert der Aktivitat der Serum-Aspartat-Aminotransferase (AST) von = 3000 IU/],
2. Ausschluss einer mechanischen Gallenwegsobstruktion,
3. Erfiillung von einem der folgenden drei Kriterien (Laborwerte), die ab dem dritten

postoperativen Tag nach Lebertransplantation erhoben werden:

— INR=22)5,
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— Serum-Laktat = 4 mmol/I,

— Gesamtbilirubin = 10 mg/dl.

111.6.2.1.2.3. Leberarterien-Thrombose (HAT)
Patienten, die nach Lebertransplantation eine nachgewiesene Thrombose/Thrombembolie in

der Leberarterie entwickeln, die zu einem Transplantatversagen fiihrt, konnen bis 90 Tage
nach Transplantation einen HU-Status zugeteilt bekommen, wenn folgende Kriterien erfiillt

sind:

1. Maximalwert der Aktivitdt der Serum-Aspartat-Aminotransferase (AST) von = 3000 IU/],

2. Erfiillung von einem der folgenden drei Kriterien (Laborwerte):

— INR=2,5,
— Serum-Laktat = 4 mmol/I,

— art. pH-Wert < 7,3 oder ven. pH-Wert < 7,25.

In Fallen ohne ein Transplantatversagen (d. h. oben genannte Kriterien sind nicht erfiillt) oder
einer HAT, die erst ab dem 91. Tag auftritt (unabhangig von den oben genannten Kriterien),
kann ein SE-Status mit 40 MELD-Punkten zuerkannt werden (vgl. Tabelle 3), wenn dies in

einem Auditverfahren nach II1.8.1.1 befiirwortet wird.

111.6.2.1.2.4. Morbus Wilson

111.6.2.1.2.4.1 Beim Erwachsenen

Entwickelt sich beim erwachsenen Patienten mit Morbus Wilson eine akute Manifestation mit
Entwicklung eines akuten Leberversagens (eine Leberzirrhose darf vorliegen), kann ein HU-

Status gewdhrt werden, wenn folgende Kriterien erfillt sind:

- INR>15
und
— jeder Grad einer hepatischen Enzephalopathie

— und mindestens zwei der folgenden acht Kriterien erfiillt sind:
1. Kayser-Fleischer-Kornealringe (Beurteilung durch ophtalmologisches Konsil)
2. Coombs-negative hamolytische Anamie
3. Kupferkonzentration im Lebergewebe > 4 umol/g
4. Urinkupferausscheidung > 9 umol/24 h

5. Serum-Coeruloplasmin < 0,15 g/1
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6. Alkalische Phosphatase (AP) unterhalb oder innerhalb des Normbereiches
und/oder Aspartat-Aminotransferase (AST) unter 300 U/I

7. Nachweis von Mutationen des ATP7B-Gens

8. Kupferablagerungen im Gehirn in der Kernspintomographie (MRT) oder typische

neurologische Symptome (neurologisches Konsil).

Die Diagnose des akuten Morbus Wilson ist schwierig und beruht auf der Kombination
klinischer, laborchemischer und morphologischer Parameter. Als diagnostische
Standardverfahren sind leitliniengerechte Algorithmen (z. B. der European-Association-for-

the-Study-of-the-Liver- oder der Leipzig-Score) etabliert.

111.6.2.1.2.4.2 Bei Kindern und Jugendlichen (< 18 Jahre)
Die Zuteilung eines HU-Status bei padiatrischen Patienten mit Morbus Wilson erfolgt bei

akuter Prasentation mit Entwicklung eines Leberversagens (eine Leberzirrhose darf

vorliegen).

Dabei gelten die gleichen Kriterien wie fiir das akute Leberversagen bei Kindern und

Jugendlichen (< 18 Jahre) (111.6.2.1.2.1.2).

111.6.2.1.2.5. Budd-Chiari-Syndrom

1.6.2.1.2.5.1 1I1.6.2.1.2.5.1 Beim Erwachsenen

Entwickelt sich beim erwachsenen Patienten mit nachgewiesenem Budd-Chiari-Syndrom
eine akute Manifestation mit Entwicklung eines akuten Leberversagens (eine Leberzirrhose

darf vorliegen), wird ein HU-Status gewahrt, wenn ein Rotterdam-Score-Wert > 1,5 gegeben

ist. Der Rotterdam-Score berechnet sich folgendermafien:

Rotterdam score = 1,27 x hepatische Enzephalopathie? + 1,04 x Aszites® + 0,72 x INR< + 0,004

x Gesamtbilirubin im Serumd

ahepatische Enzephalopathie vorhanden = 1, nicht vorhanden = 0;
bAszites vorhanden = 1, nicht vorhanden = 0;
cINR22,3=1,<2,3=0;

dGesamtbilirubin im Serum in pmol/I.
Kriterien fiir eine HU-Listung beim Budd-Chiari-Syndrom sind:

1. Vorhandensein von bildgebender Diagnostik (Ultraschall mit Farbdoppler, MRT oder CT,
ggf. Diagnostik der Lebervenen),
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2. Nachweis von Untersuchungen auf eine erbliche oder erworbene Thrombophilie,
Paroxysmale nachtliche Hamoglobinurie (PNH), myeloproliferative Erkrankung,
intraabdominelle inflammatorische oder maligne Erkrankung,

3. Vorhandensein einer hdmatoonkologischen Stellungnahme im Falle einer myelo-
proliferativen Erkrankung, die eine Prognose insbesondere im Hinblick auf eine
chronische Immunsuppression bewertet.

4. Die Anlage eines transjuguldren portosystemischen Stent-Shunts (TIPS) oder eine
operative Revaskularisation ist nicht méglich oder hat nicht zu einer Verbesserung des

Blutflusses oder der Leberfunktion gefiihrt. Eine Dokumentation hierzu liegt vor.

111.6.2.1.2.5.2 Bei Kindern und Jugendlichen (< 18 Jahre)
Die Zuteilung eines HU-Status bei padiatrischen Patienten mit Budd-Chiari-Syndrom erfolgt

bei akuter Pradsentation mit Entwicklung eines Leberversagens (eine Leberzirrhose darf

vorliegen).
Dabei gelten die gleichen Kriterien wie fiir das akute Leberversagen bei Kindern und
Jugendlichen (< 18 Jahre) (I11.6.2.1.2.1.2).

111.6.2.1.2.6. Leberresektion bei toxischem Lebersyndrom (lebensbedrohliches
Lebertrauma oder anhepatischer Zustand)

Bei Patienten mit Lebertraumatisierung, die operativ nicht behoben werden kann, oder nach
kompletter Leberresektion (Hepatektomie) wegen eines toxischen Lebersyndroms
(anhepatischer Zustand) kann der HU-Status zuerkannt werden. Hierbei ist II.2.2 zu

beachten.

111.6.2.1.3 HU bei kombinierter Darm-Leber- oder multiviszeraler Transplantation
Eine HU-Lebertransplantation kann dann erfolgen, wenn der Empfanger eine kombinierte

Leber-Darm- oder eine multiviszerale Transplantation (Leber und Darm einschliefend)
beno6tigt und eine akute Situation besteht. Dieses ist dann der Fall, wenn eine diffuse Nekrose
eines oder mehrerer Organe wegen einer vaskuliren Thrombose vorliegt. Die
Vermittlungsstelle fiihrt ein Audit unter Beteiligung eines intestinalen Auditors durch. Es

wird auf die Richtlinie gem. § 16 Abs. 1 S. 1 Nrn. 2 u. 5 TPG fiir die Wartelistenfihrung und

Organvermittlung zur Darmtransplantation und zu kombinierten Transplantationen unter

Einschluss des Darms verwiesen.

11.6.2.2 Elektive Allokation bei erwachsenen Empfiangern (= 18 Jahre)
In der Gruppe der elektiven Patienten wird grundsatzlich nach Dringlichkeit der

Transplantation alloziert. Maf} fiir die Dringlichkeit der Transplantation ist der MELD-Score

(MELD = Model for Endstage Liver Disease). Der MELD-Score ermoglicht eine Einschatzung
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773 der Wahrscheinlichkeit fiir Patienten im Endstadium einer Lebererkrankung, innerhalb von

774 drei Monaten zu versterben.

775  Tabelle 1:
776  Eckpunkte der MELD-Score-Aquivalente

MELD-Score 3-Monats-Mortalitit

6 1%

10 2%

15 5%

20 11 %
22 15%
24 21%
26 28 %
27 32 %
28 37%
29 43 %
30 49 %
31 55 %
32 61 %
33 68 %
35 80 %
36 85%
37 90 %
38 93 %
39 96 %
40 98 %
41 99 %
42 100 %

777
778  11.6.2.2.1 Berechneter MELD-Score (labMELD)

779  Der MELD-Score wird berechnet aus den Laborwerten von Serum-Kreatinin (in mg/dl),
780  Serum-Bilirubin (in mg/dl) und Prothrombinzeit (International Normalized Ratio, INR).
781 Laborwerte, die niedriger als 1,0 liegen, werden zum Zweck der Berechnung auf 1,0 gesetzt.
782  Der maximale Serum-Kreatininwert wird auf 4,0 mg/dl begrenzt (d. h. fiir Patienten mit

783  einem Kreatininwert > 4,0 mg/dl wird der Kreatininwert auf 4,0 mg/dl festgesetzt). Ebenso
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wird der Kreatininwert bei Patienten unter Nierenersatztherapie zum Zweck der
Bestimmung des MELD-Scores auf 4 mg/dl festgesetzt. Diese Festsetzung erfordert eine
dokumentierte facharztliche Indikation zur Nierenersatztherapie, unabhingig vom

eingesetzten Verfahren (z. B. MARS, Prometheus, ADVOS).

Wenn eine Leberunterstiitzungstherapie wie Molecular-Adsorbents-Recirculation-System
(MARS) oder Prometheus benutzt wird, konnen anstelle der aktuellen Werte die Kreatinin-
und Bilirubin-Messwerte vor dem Start dieser Unterstiitzungstherapie benutzt werden, um
den MELD-Score zu berechnen. Ist bei Rezertifizierung das Leberunterstiitzungsverfahren
beendet, werden die zum Zeitpunkt der Rezertifizierung erhobenen Laborwerte zur MELD-

Berechnung verwendet.

Die zur Berechnung des MELD-Scores verwendete INR ist nur valide, wenn innerhalb von
zwei Wochen vor ihrer Bestimmung keine Vitamin-K-Antagonisten eingesetzt wurden. Im
Falle einer Vitamin-K-Antagonisten-Therapie ist der letzte Wert vor Therapie zu verwenden
oder die Bestimmung zwei Wochen nach Absetzen der Therapie durchzufiihren. Fehlt dieser

INR-Wert, wird er zum Zeitpunkt der Eingabe auf 1,0 gesetzt.

Auch direkte orale Antikoagulantien (DOAK) kénnen die INR-Wert Bestimmung beeinflussen.

Bei DOAK-Einnahme muss die Bestimmung des INR-Werts zum Zeitpunkt des

DOAK-Talspiegels erfolgen. Ist der INR-Wert erhoht, ist eine spezifische Messung des

DOAK-Wirkspiegels notwendig, um einen Einfluss auf den MELD-Score auszuschliefien. Bei
residuellem Wirkspiegel aber notwendiger Fortfiihrung der Therapie ist ein Reagenz zur

Neutralisierung der DOAK im Plasma zu verwenden oder auf ein nicht INR-beeinflussendes

Antikoagulanz umzustellen. Ist das oben genannte nicht erfiillt, wird der INR-Wert zum

Zeitpunkt der Eingabe auf 1,0 gesetzt. Das Vorgehen wird in Abb. 1 zusammengefasst.

Abb. 1
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INR-Bestimmung zum Zeitpunkt des DOAK-Talspiegels

INR normal

wird

eingegeben

|
INR erhéht

DOAK-
Wirkspiegel

Der MELD-Score wird wie folgt berechnet:

10 {0,957 x Loge (Kreatinin mg/dl)
+ 0,378 x Loge (Bilirubin mg/dl)

+1,120 x Loge (INR) + 0,643}

Der so errechnete Wert wird auf ganze Zahlen gerundet und auf maximal 40 begrenzt.

Fiir die Aktualisierung der Berechnung des MELD-Scores gelten die folgenden Regeln:

Tabelle 2:

Aktualisierungen von Dringlichkeitsstufen und Laborwerten

Dringlichkeitsstufe | Rezertifizierung nach 7 Tagen Laborwerte nicht alter als 48 h
HU
MELD > 25 Rezertifizierung nach 7 Tagen Laborwerte nicht alter als 48 h

MELD < 24, > 18

Rezertifizierung nach 1 Monat

Laborwerte nicht alter als 7 Tage

MELD <18,211

Rezertifizierung nach 3 Monaten

Laborwerte nicht alter als 14 Tage

MELD <10,>0

Rezertifizierung nach 12 Monaten

Laborwerte nicht alter als 30 Tage

Erfolgt innerhalb der angegebenen Fristen keine Rezertifizierung, wird der MELD-Score

durch die Vermittlungsstelle auf den Wert 6 zurtiickgestuft.

111.6.2.2.2 Zugewiesener MELD-Score (matchMELD)
In Ausnahmefillen wird die Dringlichkeit der Transplantation durch den labMELD nicht

adaquat ausgedriickt. Auf Antrag des Transplantationszentrums wird diesen Patienten ein
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819  MELD-Score zugewiesen, der sogenannte matchMELD. Der matchMELD entspricht einem
820  MELD-Score, wie er sich hinsichtlich Dringlichkeit und Erfolgsaussicht fiir vergleichbare
821  Patienten mit anderen Lebererkrankungen berechnet.

822  Erfulltdie Erkrankung eines Patienten die in Tabelle 3 spezifizierten Standardkriterien, weist
823  ihm der medizinische Dienst der Vermittlungsstelle den zugehorigen matchMELD zu.

824  Tabelle 3:

825 matchMELD-StandardKriterien (Standard-Exceptions)

Erkrankung Kriterien Initialer Hoherstufung
matchMELD - | des
entsprechend | matchMELD
einer 3- | in 3-Monats-
Mortalitit entsprechend
von: einer

Zunahme der
3-Monats-
Mortalitit
von:

Hepatozelluldres matchMELD-Kriterien: 15% +10 %

Karzinom (HCC)

Patienten mit einem HCC in einer
Zirrhose im Stadium UNOS T23 ohne
extrahepatische Metastasierung und

ohne makrovaskuldre Infiltration
erhalten unter folgenden
Voraussetzungen eine Standard-

Exception (SE) auf der Warteliste.
1. Einschlusskriterien

Vorliegen eines HCC im Stadium
UNOS T2 mit:

1 Lasion =2 cm <5 cm oder
2-3 Lasionen = 1cm <3 cm

Zusatzlich gilt:

1.1. Fir die Klassifikation des
Tumorstadiums ist der grofdte
Tumordurchmesser in allen

Bildgebungen maf3geblich. Wird ein
Tumor durch ein interventionelles
Verfahren oder Resektion
verkleinert oder entfernt, so wird
zur Bestimmung des
Tumorstadiums die Grofle des

3 In Bezug genommen wird UNOS T2 September 2013 amendment.
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Tumors in der Bildgebung vor der
Intervention herangezogen.
Patienten, bei denen erst durch
Downstaging ein UNOS T2-Stadium
erreicht worden ist, erhalten keine
Standard-Exception.

1.2. Patienten mit singuldren
Lisionen < 2 cm, erhalten keine SE-
Punkte.

Liasionen < 1 cm werden fiir die
Klassifikation des Tumorstadiums
nicht berticksichtigt. Eine Kontrolle
des Befundes in 3 Monaten mit der
bestgeeigneten Bildgebung wird
empfohlen.

1.3. Tumoren, die spater als 24
Monate nach einem potentiell
kurativen lokal-ablativen Verfahren
auftreten, gelten als Neuerkrankung.

2. Diagnose des HCC erfolgt durch
die in 2.1.-2.4. genannten Kriterien.

2.1. Durch Biopsie alleine

2.2. Bei Tumoren 1 cm bis £ 2cm
durch 2 kontrastmittelverstarkte
Verfahren (CE-MRT, CE-CT oder CE-
us)

2.3. Bei Tumoren > 2 cm reicht 1
kontrastmittelverstiarktes Verfahren
(CE-MRT, CE-CT) aus

2.4. Nachweis einer arteriellen
Hypervaskularisation mit raschem
Auswaschen des Kontrastmittels
und relativer Kontrastumkehr zum
umgebenen Leberparenchym in
einem 3-phasigen (spatarterielle,
portalvendse und einer Spatphase)
Schnittbildverfahren

Fir die Beurteilung des HCC-
Stadiums ist ausschliefdlich der
radiologische Befundbericht unter
Verwendung eines standardisierten
Berichtsbogens entscheidend (siehe

Vi-Anhang; Anlage 1).
3. Untersuchungen bei Erteilung der
SE

Bei Ersterteilung einer HCC-SE
miissen ein Staging des Patienten
mit einer Schnittbildgebung (CE-CT
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oder CE-MRT) des Abdomens und
ein Thorax CT durchgefiihrt werden.

4. Rezertifizierung des SE

4.1. Die Rezertifizierung und
Hoherstufung erfolgt alle 3 Monate.

4.2. Fir die Rezertifizierung ist ein
Schnittbildverfahren CE-CT oder CE-
MRT ausreichend. Sie erfolgt mit
standardisiertem Befundbogen

(siehe Vi-Anhang-Anlage 1).

5. HCCs auflerhalb der SE-Kriterien
konnen fur eine
Lebertransplantation gelistet
werden, jedoch ohne SE.

Voraussetzung ist jedoch, dass die
Tumoren auf die Leber begrenzt sind
und keine Lymphknoten- oder
Fernmetastasen vorliegen.
Zusatzlich muss bildmorphologisch
eine Tumorinfiltration der Pfortader
und der Lebervenen ausgeschlossen
sein.

In begriindeten Ausnahmefillen
kann  nach  Zustimmung der
interdisziplindren

Transplantationskonferenz ein
Audit bei Abweichung von den in 1.-
4. genannten Vorgaben zur Frage der
Zuerkennung einer NSE-Prioritdt
beantragt werden.

6. HCC SE (matchMELD)

6.1. Der initiale matchMELD wird
entsprechend einer  3-Monats-
Mortalitdt von 15 % mit 22 Punkten
festgesetzt.

Nach Rezertifizierung erfolgt die
Hoherstufung des matchMELD in 3-
Monats-Schritten entsprechend
einer Zunahme der 3-Monats-
Mortalitdt von 10 %

Biliare Atresie

matchMELD-Kriterien:

1. Patient ist < 2 Jahre alt,
2. hat eine bilidre Atresie,
3. eine Kasai-Operation wurde

nicht durchgefiihrt oder hat nicht zu
einer ausreichenden Galledrainage
gefiihrt.

60 %

15 %
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Es wird ein initialer matchMELD
entsprechend einer  3-Monats-
Letalitat von 60 % zuerkannt und die
Hoherstufung des  matchMELD
erfolgt in 3-Monats-Schritten -
entsprechend einer Zunahme der 3-
Monats-Letalitdt von 15%.

Neuroendokrine Lebermetastasen von 15% 10 %
Tumoren gastroenteropankreatischen
neuroendokrinen Tumoren (GEP-
NET) konnen eine Indikation zur
Lebertransplantation sein. Patienten
sollen daher im NET-Register
registriert sein.

1. Eingangskriterien

¢ Nicht-resektable?, auf
die Leber begrenzte
Metastasen® eines

hochdifferenzierten
GEP-NET® mit
portalvendser
Drainage’,

e Stable Disease“ seit >
6 Monaten nach
Resektion des
Primartumors  und
evtl. extrahepatischer
Befunde bei  SE-
Beantragung,

* obligate Vorstellung
und Beschlussfassung
in einer
Tumorkonferenz.

2. Rezertifizierung

4 Die Beurteilung der Lebermetastasierung erfolgt in der Regel mit einem triphasischen KM-CT und/oder
einem MRT mit leberspezifischen KM. Die Diagnostik gemafs dem aktuellen Stand der medizinischen

Wissenschaft wird von der Tumorkonferenz festgelegt.

5 Der Ausschluss extrahepatischer Metastasen erfolgt durch PET oder Somatostatin-Rezeptor Szintigraphie
oder DOTA/DOTATOC Szintigraphie. Die Diagnostik gemafi dem aktuellen Stand der medizinischen

Wissenschaft wird von der Tumorkonferenz festgelegt.
6 G1 und niedrig proliferierende G2 NET mit KI-67/MiB < 10%. Ein KI-67/MiB-Status ist erforderlich.

7 Patienten mit Metastasen eines NETs ausgehend von tiefem Rektum, Osophagus, Lunge, Nebenniere und

Schilddriise sind von einer SE ausgeschlossen.
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¢ Ausschluss eines
extrahepatischen
Befalls alle 3 Monate
durch ein in der

Tumorkonferenz
festgelegtes
bildgebendes
Verfahren.

* Das Auftreten einer
extrahepatischen
Progression (z.B.
Lymphknoten-
Positivitat) fiihrt zur
Delistung. Nach
einem 6-monatigen
extrahepatisch

tumorfreien Intervall
ist eine erneute
Listung moglich.

* Das Auftreten
extrahepatischer
Metastasen in soliden
Organen (z. B. Lunge,
Knochen) fiihrt zum
permanenten
Ausschluss von der
Lebertransplantation.

Hepatoblastom

matchMELD-Kriterien:
1. Patient ist < 16 Jahre alt;

2. hat ein histologisch
gesichertes Hepatoblastom;

3. ist durch Leberteilresektion
nicht kurabel therapierbar;

4. weist keine vitalen
extrahepatischen Metastasen, ggf.
nach chemotherapeutischer oder
chirurgischer Therapie, auf.

Die Listung soll bei Vorliegen der
unter 1.-4. genannten
Voraussetzungen entweder zum
Zeitpunkt der Diagnose oder im
Therapieintervall der
Antitumortherapie zum Zeitpunkt
der Eignung fiir eine erfolgreiche
Lebertransplantation erfolgen.

HU-Status

Degeneration
Leber (APDL)

Adulte  polyzystische

der

matchMELD-Kriterien
(mindestens 1):

10 %

+10 %
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1. Aszites oder
Varizenblutungen,

2. Budd-Chiari-like-Syndrom
mit hepatovenoser

Ausflussbehinderung durch Zysten
(CT/MRT, Venographie),

3. eingeschrankte  Maoglichkeit
zur Zystenfenestrierung wg. Aszites,

4. hochgradige Malnutrition
(verminderter Armumfang beim
nichtdominanten Arm: Manner:
< 23,8 cm, Frauen: < 23,1 cm);

5. Dialyseabhdngigkeit in
Kombination mit einem Kriterium 1. -
4. (ggf. kombinierte Leber-Nieren-
Transplantation),

6. Kreatinin-Clearance 20-
30 ml/min in Kombination mit einem
Kriterium 1. - 5. (ggf. kombinierte
Leber-Nieren-Transplantation).

Typ 1 (PH1)

Primare Hyperoxalurie AGT-Defizit-Nachweis in

Leberbiopsie oder des genetischen
Defekts (homozygot oder
heterozygot) in allen Fallen

1. Bilirubin = 10 mg/d],
2. INR 21,5,
3. Aszites,

Anmeldung zur prdemptiven 10 % +10 %

Lebertransplantation ohne

signifikanten Nierenschaden

Anmeldung zur kombinierten Leber- 10 % +10 %

Nieren-Transplantation ohne

terminale Niereninsuffizienz

Patienten =1 Jahr und Anmeldung 15% +10 %

zur kombinierten Leber-Nieren-

Transplantation mit terminaler

Niereninsuffizienz und

Nierenersatztherapie
Persistierende Feststellung der| Summeaus | Anpassungdes
Dysfunktion (auch | Retransplantationsindikation durch| 3.Monats- labMELD nach
»small for size“ Leber) | das Zentrum. Die Indikation kann bis Letalitit Laborwerten
mit Indikation zur|zu 3 Monate nach Transplantation gemif jederzeit
Retransplantation gestellt werden. labMELD moglich

Zudem miissen mindestens zwei der und 20 %

folgenden Kriterien erfiillt sein: 3-Monats-

Letalitat
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4. Ischemic Type Biliary Lesions,

ITBL (Gallengangsischamie).
Zystische Fibrose | Lebertransplantation bei 10 % +10 %
(Mukoviszidose) FEV1 > 40 %,

sonst kombinierte Leber-Lungen-

Transplantation
Familidre matchMELD-Kriterien (Erfiillung von 15 % +10 %
Amyloidotische 1 und 2 und mindestens 1 Kriterium
Polyneuropathie (FAP) |aus 3. - 5.):

1. Biopsie mit Nachweis von

Amyloidablagerung in einem Organ,

2. Nachweis einer TTR-
Genmutation (DNA-Analyse oder
Massenspektrometrie (Val30Met vs.
Non-Val30Met)),

Zusatzlich:

3. Neurologische Symptomatik
bzw. modifizierter Polyneuropathy
Disability (PND) Score von < IIlb,

4. Modifizierter BMI (mBMI) >
700 (mBMI = {Gewicht [kg]/Lange
[m]?}*S-Albumin [g/L]),

5. Bei  geplanter, alleiniger
Lebertransplantation: Ausschluss
einer klinisch apparenten kardialen
Funktionsstorung und/oder Kkeine
lebensbedrohlichen
Rhythmusstorungen und/oder keine
Kardiomyopathie mit einer EF <40 %
+ NYHA II-Symptome.

Bei Vorliegen einer Herzbeteiligung
und linksventrikuldrer Wanddicke
>12mm sollte eine kombinierte
Herz-Leber-Transplantation
erwogen werden.

Die FAP-Leber sollte, wenn maéglich,
zur  Domino-Lebertransplantation
verwendet werden.

Hepatopulmonales Kriterien (alle Kriterien miissen erfiillt 15 % +10 %
Syndrom sein):

1. PaO; < 60 mmHg (im Sitzen
bei Raumluft),

2. keine weitere pulmonale
Pathologie,
3. Nachweis  intrapulmonaler

Shunts und Ausschluss intrakardialer
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Shunts durch Kontrast-
Echokardiographie,

4. nachgewiesene
Lebererkrankung.

Portopulmonale Kriterien (alle Kriterien miissen erfiillt 25%
Hypertension sein):

1. Mittlerer
Pulmonalarteriendruck (mPAP) 25-
35 mmHg (mit oder ohne Therapie),

2. Pulmonaler Gefaf3widerstand
> 240 dyn/sec,

3. Pumonalkapillarer
Wedgedruck < 15 mmHg,

4, Die genannten Messwerte
miissen mittels Rechtsherzkatheter
erhoben worden sein,

5. nachgewiesene
Lebererkrankung.

+10 %

Harnstoffzyklusdefekte | matchMELD-Kriterien: HU-Status
1. Patient ist < 3 Jahre alt,

2. bewiesener Harnstoffzyklus-
defekt oder organische Aziddmie,

3. Patient ist ein geeigneter
Lebertransplantationskandidat.

Morbus Osler Kriterien (alle Kriterien miissen erfiillt 15%
sein):

1. Symptomatische
Leberbeteiligung (Shunts, Abszesse,
destruierende Cholangitis,
Lebernekrose),

2. Vorliegen eines
hyperdynamischen
Herzkreislaufsyndroms mit
Herzinsuffizienz durch Shunts,

3. Fachgutachten eines
Kardiologen, aus dem hervorgeht,
dass das hyperdynamische
Herzkreislaufsyndrom vordringlich
leberbedingt ist (und somit die
Lebertransplantation kurativ ist).

akutes ischamisches Leberversagen MELD 40
im Rahmen eines Morbus Osler

+10 %

Hepatisches Die folgenden Kriterien miissen erfiillt 15%
Hamangioendotheliom |sein:

1. Histopathologischer
Nachweis eines nur wenig zellreichen

+10 %
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Tumors mit Faktor-VIII-Expression
auf den Gefafdendothelien,

2. Antrag frithestens ein Jahr
nach Aufnahme in die Warteliste zur
Lebertransplantation moglich.

Bilidre Sepsis/
Sekundar
skleriosierende
Cholangitis (SSC)

Die bilidre Sepsis ist nur durch
Lebertransplantation sanierbar.

Zusdtzlich miissen folgende Kriterien
erflillt sein:

1. Mindestens zwei spontan
auftretende, septische Episoden in 6
Monaten  (nicht interventionell
verursacht, nicht interventionell
sanierbar),

2. Septikdamie trotz
antibiotischer Therapie.

Anmerkung: eingeschlossen sind
auch Komplikationen der
Lebertransplantation wie  ITBL,
Ischamie/Gefafsthrombose,
Gallengangsnekrose, diffuser
Gallengangsschaden, vanishing bile
duct syndrome.

Summe aus
3-Monats-
Letalitat
gemaf3
labMELD
und 30 %
3-Monats-
Letalitat

Anpassung des
labMELD nach
Laborwerten
jederzeit
moglich

Leberarterien-
Thrombose (HAT)

In Fallen ohne ein
Transplantatversagen oder einer
HAT, die erst ab dem 91. Tag auftritt,
kann ein SE-Status mit 40 MELD-
Punkten zuerkannt werden, wenn
dies in einem Auditverfahren nach
[11.8.1.1 Audit-beflirwortet wird (vgl.
111.6.2.1.2.3).

MELD 40

Primar sklerosierende
Cholangitis (PSC)

15%35 %

+10 %
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Kriterien:

Diagnose einer PSC durch MRCP oder
ERCP unter Ausschluss von Ursachen

einer sekundir sklerosierenden
Cholangitis (SSC)

und

durch MRCP oder ERC
nachgewiesene, interventionell nicht
therapierbare Striktur des
Hauptgallengangs (DHC) oder der
Lappengallenginge (DHD, DHS) mit
Symptomen und  Zeichen der

obstruktiven Cholestase mit
Gesamtbilirubin > 6 mg/dl uber 6
Monate

(Bei einem Alter unter 18 Jahren
erfolgt die Beantragung eines NSE
unter Einbeziehung eines
padiatrischen Auditors)

Cholangiokarzinom Kriterien: 10 % +10 %

1. Bilidre Strikturen in
Cholangiographie und Biopsie bzw.
Zytologie mit Nachweis einer
Neoplasie (Aneuploidie gilt als

Neoplasie),

2. Tumor technisch bzw. auf
Grund der Lebererkrankung nicht
resezierbar,

3. Lasion (CT/MRT) < 3 cm im
Durchmesser,

4. keine intra- oder

extrahepatischen Metastasen im
CT/MRT (Thorax, Abdomen), keine
Beteiligung regionaler Lymphknoten
(Ausschluss in Laparotomie),

5. die Transplantation sollte im
Rahmen einer prospektiven Studie
erfolgen.

Allokation bei Kindern und Jugendlichen unter 18 Jahren siehe I11.6.4

826  Erfullt in Ausnahmefillen die Erkrankung eines Patienten die in Tabelle 3 spezifizierten
827  Standardkriterien nicht, kann das Transplantationszentrum in einem Antrag an die
828  Vermittlungsstelle begriinden, warum der labMELD die Dringlichkeit einer Transplantation
829  bei diesem Patienten und seinem Krankheitsbild nicht adaquat widerspiegelt (sog. Non-
830  Standard-Exception). Von der Vermittlungsstelle wird daraufhin ein Auditverfahren

831 durchgefiihrt, um zu klaren, ob ein vom labMELD abweichender matchMELD zuerkannt
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werden kann. Wird der Antrag von der Auditgruppe akzeptiert, erhalt der Patient einen
initialen matchMELD, der einer 3-Monats-Letalitat von 15 % entspricht. Dieser wird in 3-

Monats-Schritten entsprechend einer Zunahme der 3-Monats-Letalitit von 10 % erhoht.

Basierend auf diesen durch die Auditgruppe beurteilten Ausnahmeféllen (Non-Standard-
Exceptions) werden - wenn medizinisch sinnvoll und aufgrund der Datenlage mdéglich - neue
Vorschlage fiir Standardkriterien erarbeitet, die der Stindigen Kommission

Organtransplantation (zur Erganzung dieser Richtlinie) vorgelegt werden.

Dariiber hinaus werden alle Standardkriterien regelmafdig durch die Standige Kommission
Organtransplantation tberprift und ggf. an den jeweiligen Stand der medizinischen

Wissenschaft angepasst.

Hat ein Patient nach Zuweisung eines matchMELDs zu einem spateren Zeitpunkt einen

hoheren labMELD, so wird dieser hohere MELD-Score bei der Allokation berticksichtigt.
Die Hoherstufung des matchMELD erfolgt nach Uberpriifung in 3-Monats-Schritten.

Die Allokation erfolgt bei erwachsenen Patienten nach dem MELD-Score in absteigender
Reihenfolge, sodass Patienten mit dem hochsten Sterblichkeitsrisiko auf der Warteliste und

damit der héchsten Dringlichkeit die hochste Prioritat besitzen.

I11.6.3 Konservierungszeit/Wartezeit

Die sofortige und addaquate Funktionsaufnahme der transplantierten Leber ist fiir den Verlauf

und den Erfolg nach Transplantation entscheidend. Zur Verbesserung der

Transplantatorganfunktion und zur Abwendung eines Organverlustes kann die

Maschinenperfusion eingesetzt werden. Neben spenderbedingten Faktoren (z.B. Alter,
Verfettung, Intensivverlauf) ist ganz besonders die Dauer der Konservierung (kalte
Ischamiezeit) fiir die Frithfunktion von Bedeutung. Eine moglichst kurze kalte Ischdamiezeit
ist daher anzustreben und bei der Organallokation zu berticksichtigen. Es ist anzunehmen,
dass durch die Nutzung der Informations- und Organisationsstrukturen in den gebildeten
Organentnahmeregionen die Ischdmiezeiten verkiirzt werden kénnen. Deshalb wird bei
Patienten mit gleichem MELD-Score der regionale Empfanger bevorzugt. Danach erfolgt die
Allokation nach Wartezeit. Hierzu werden die zusammenhédngenden Tage der Wartezeit mit
diesem und ggf. einem unmittelbar vorausgehenden, hoheren MELD-Score berticksichtigt. Ist

auch diese Wartezeit identisch, erfolgt die Allokation nach der Gesamtwartezeit.
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I1.6.4 Lebertransplantation bei Kindern und Jugendlichen

Bei Kindern und Jugendlichen unter 16 Jahren muss die Wartezeit moglichst kurzgehalten
werden. Wegen der problematischen Grofdenverhéltnisse sollen zunachst alle Organe von
Spendern unter 46 kg Korpergewicht primar fiir die Lebertransplantation von Kindern und

Jugendlichen unter 16 Jahren vermittelt werden.

1.6.4.1 Kinder (unter 12 Jahren)
Bei Kindern unter 12 Jahren erfolgt die Allokation mit Hilfe eines matchMELD, sodass eine

Transplantation nach Moéglichkeit innerhalb von drei Monaten durchgefiihrt werden kann.
Hierzu wird der initiale matchMELD einer 3-Monats-Mortalitat von 35 % entsprechend
festgesetzt. Sind Kinder unter 12 Jahren nach drei Monaten auf der Warteliste noch nicht
transplantiert, wird der matchMELD entsprechend einer Zunahme der 3-Monats-Mortalitat
um 15 % erhoht. Hat ein Kind unter 12 Jahren einen hoheren labMELD als der nach den
vorgenannten Regeln festgesetzte matchMELD, so wird dieser hohere labMELD-Score bei der

Allokation bertcksichtigt.

11.6.4.2 Jugendliche (iiber 12 Jahre bis einschlief3lich 15 Jahre)
BeiJugendlichen tiber 12 Jahre bis einschlieflich 15 Jahre erfolgt die Allokation mit Hilfe eines

matchMELD-Scores in absteigender Reihenfolge, sodass eine Transplantation nach
Moéglichkeit innerhalb von drei Monaten durchgefiihrt werden kann. Hierzu wird der initiale
matchMELD einer 3-Monats-Mortalitat von 15 % entsprechend festgesetzt. Sind Jugendliche
iiber 12 Jahre bis einschliefllich 15 Jahre nach drei Monaten auf der Warteliste noch nicht
transplantiert, wird der matchMELD entsprechend einer Zunahme der 3-Monats-Mortalitat
um 10 % erhoht. Hat ein Jugendlicher tiber 12 Jahre bis einschliefilich 15 Jahre einen hoheren
labMELD als den nach den vorgenannten Regeln festgesetzten matchMELD, so wird dieser

hohere labMELD-Score bei der Alloka5tion berticksichtigt.

1.6.4.3 Jugendliche (ab 16 Jahre)
Bei Jugendlichen ab 16 Jahren erfolgt die Allokation nach dem labMELD.

Sollte bei Jugendlichen ab 16 Jahren ein hoherer padiatrischer matchMELD vorliegen, bleibt

dieser erhalten.

I11.6.5 Bevorzugte kombinierte Organtransplantation

Unter Berticksichtigung von Indikation und Erfolgsaussicht erfolgt eine vorrangige Allokation
fiir Lebertransplantationen in Kombination mit anderen nicht-renalen Organen, wenn diese
Kombinationen nach Priifung durch die Auditgruppe als besonders dringlich angesehen

werden. Somit ergibt sich folgende Allokationsreihenfolge: Gruppe der HU-Patienten >
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Patienten fiir eine bevorzugte kombinierte Organtransplantation > Gruppe der elektiven

Patienten.

Hinsichtlich eines mdglichen HU-Status der Leber im Falle einer kombinierten Darm-Leber-

oder multiviszeralen Transplantation ist [11.6.2.1.3 zu beachten.

I11.6.6 Leberteiltransplantation

Bei geeigneten Spenderlebern kann im Interesse der Versorgung von zwei Patienten mit
einem Transplantat die Moglichkeit der Organteilung (Lebersplit) erwogen werden. Dieses

Verfahren wird derzeit vor allem bei Kindern, jedoch auch bei Erwachsenen angewendet.

Erhalt ein Patient von der Vermittlungsstelle ein sich aus der Warteliste ergebendes
postmortales Leberangebot, so wird die Leber zu Zwecken der Transplantation geteilt, sofern
es flr eine Durchfiihrung der Transplantation medizinisch erforderlich ist. Die Leber kann
dariiber hinaus geteilt werden, sofern die Erfolgsaussichten der Transplantation fiir diesen
Patienten nicht unvertretbar beeintrachtigt werden. Die Teilung der Leber sollte nach
Moglichkeit von den zustindigen Arzten des explantierenden Zentrums und den zustiandigen

Arzten des implantierenden Zentrums gemeinsam durchgefiihrt werden.
Eine Ischdamiezeit von weniger als 12 Stunden fiir die Teillebertransplantate ist anzustreben.

Die fiir die Allokation von Teillebern erforderlichen Angaben (Segmentverteilung und

Ablaufzeiten) meldet das teilende Zentrum unmittelbar an die Vermittlungsstelle.

Wegen der speziellen medizinischen Bedingungen bei Empfangern einer Teilleber gelten die

folgenden Allokationsregeln.

11.6.6.1 Asymmetrischer Lebersplit
Im Falle eines asymmetrischen Lebersplits, d.h. bei der Teilung in einen linkslateralen

Lappen (Segmente 2 und 3) und einen erweiterten rechten Lappen (anatomisch rechter
Leberlappen plus Segment 4 (Segmente 4 bis 8)), handelt es sich bei dem erweiterten rechten

Lappen in der Regel nicht um ein Organ mit eingeschrankter Vermittelbarkeit.

111.6.6.1.1 Primire Zuteilung fiir ein Kind als Empfinger
Bei geplanter Teilung primar fiir ein Kind als Empfanger des linkslateralen Lappens soll der

verbleibende erweiterte rechte Leberlappen nur solchen Transplantationszentren fir
diejenigen Patienten angeboten werden, die nach dem Zentrums- und dem Patientenprofil fiir
die Transplantation eines erweiterten rechten Leberlappens in Betracht kommen. Im Ubrigen

erfolgt die Vermittlung nach den allgemeinen Regeln fiir das jeweilige Organ.
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111.6.6.1.2 Primére Zuteilung fiir einen erwachsenen Empfanger
Bei geplanter Teilung primar fiir einen Erwachsenen als Empfanger des erweiterten rechten

Leberlappens sind fiir die konsekutive Zuteilung des verbleibenden linkslateralen Lappens

die Regeln des beschleunigten Vermittlungsverfahrens zu beachten.

111.6.6.2 Symmetrischer Lebersplit
Bei geplanter Teilung einer primar entsprechend den Richtlinien zur Organvermittlung

allozierten Leber durch einen symmetrischen Lebersplit, d. h. bei der Teilung der Leber in den
anatomisch rechten (Segmente 5 bis 8) und den anatomisch linken Leberlappen (Segmente 2
bis 4), sind fiir die konsekutive Zuteilung des jeweils verbleibenden Lebersplits die Regeln

des beschleunigten Vermittlungsverfahrens zu beachten.

I1.6.7 Gewebevertraglichkeit

Die Kenntnis der Gewebemerkmale und Spender-spezifischen-Antikorper vor und nach
Lebertransplantation kann fiir die Festlegung der Therapie nach Transplantation z. B. die
Immunsuppression und ggf. damit verbunden eine nachhaltige Verbesserung der
Langzeitfunktion des Transplantats von Bedeutung sein. Die Relevanz der Gewebemerkmale
und Spender-spezifischer-Antikérper fiir den jeweiligen Patienten muss seitens der

behandelnden Arzte individuell klinisch gepriift werden.

1.7 Verfahrensweise bei der Organvermittlung

Die Regeln der Organallokation der vermittlungspflichtigen Leber-Spenderorgane sind
regelmafdig auf ihre Validitat zu Uberpriifen. Unter Beriicksichtigung der Ergebnisse der
Qualitatssicherung ist jahrlich zu klaren, ob die Entwicklung der medizinischen Wissenschaft
eine Anderung der Kriterien oder ihrer Gewichtung erforderlich macht. Dazu berichtet die
Vermittlungsstelle der Standigen Kommission Organtransplantation jahrlich, insbesondere
auch zu den in anderen Landern iiber Auditverfahren vermittelten Organen fiir sogenannte
Non-Standard-Exceptions. Die  Transplantationszentren sind  verpflichtet, der

Vermittlungsstelle die dafiir notwendigen Daten zu tibermitteln.

I11.8 Expertengruppe Lebertransplantation (Auditgruppe)
I11.8.1 Aufgaben der Auditgruppe und Verfahren

1.8.1.1 HU-Verfahren
Ein Patient, der zur dringlichen Transplantation (Dringlichkeitsstufe HU) angemeldet wird,

muss sich in dem anmeldenden Transplantationszentrum in stationdrer Behandlung

befinden. Zur Einstufung in die Dringlichkeitsstufe HU fiihrt der medizinische Dienst der
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Vermittlungsstelle eine Priifung der Standard-HU-Kriterien durch. Sind diese nicht erfiillt,
fiihrt die Vermittlungsstelle zur Feststellung der Dringlichkeit ein Auditverfahren durch.

Beim HU-Antrag ist das Transplantationszentrum fiir die Einhaltung der Richtlinie

verantwortlich.

11.8.1.2 Kombinierte Lebertransplantation
Bei Patienten, bei denen eine Lebertransplantation in Kombination mit anderen nicht-renalen

Organen vorgesehen ist, wird von der Vermittlungsstelle auf Antrag des
Transplantationszentrums ein Auditverfahren durchgefiihrt, um zu klaren, ob im Einzelfall
unter Bertcksichtigung von Indikation und Erfolgsaussicht eine vorrangige Allokation vor
elektiven Transplantationen angezeigt ist.

1.8.1.3 Zuweisung eines matchMELD bei Nichtvorliegen von StandardKriterien
(Non-Standard-Exceptions)

Fiir Patienten mit Krankheitsbildern, deren Dringlichkeit der Transplantation durch den
labMELD nicht addquat ausgedriickt wird und fiir die (noch) keine Standardkriterien
festgelegt wurden, wird von der Vermittlungsstelle ein Auditverfahren durchgefiihrt, um zu

kldren, ob eine Non-Standard-Exception besteht (s. I11.6.2.2.2).

1I1.8.2 Zusammensetzung der Auditgruppe und Verfahren

Die Auditgruppe im HU-, SE- und NSE-Verfahren besteht aus drei in der Lebertransplantation
erfahrenen Arzten aus verschiedenen Zentren im Vermittlungsbereich der
Vermittlungsstelle, nicht jedoch aus dem anmeldenden Zentrum. Die Mitglieder der

Auditgruppe werden von der Vermittlungsstelle benannt.

Die Entscheidung der Auditgruppe ist mehrheitlich zu treffen und erfolgt im Falle des HU-
Verfahrens unverziiglich und fiir die anderen Auditverfahren zeitnah unter Beachtung der
medizinischen Dringlichkeit. Jedes Votum wird begriindet und bei der Vermittlungsstelle

dokumentiert.

Die Reevaluation erfolgt auf Veranlassung des anmeldenden Zentrums fiir die
Dringlichkeitsstufe HU nach 14 Tagen und fiir Standard- und Non-Standard-Exceptions nach

3 Monaten.

I11.8.3 Evaluation

Die Auditverfahren sollen von der Vermittlungsstelle fortlaufend gesondert dokumentiert
und evaluiert werden. Dariiber ist der Stindigen Kommission Organtransplantation
regelmafig, jedenfalls jahrlich zu berichten, um ggf. neue Erkenntnisse zeitnah in die

Richtlinie einzuarbeiten.
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Die Transplantationszentren sind verpflichtet, der Vermittlungsstelle die fiir die Evaluation

der Audits notwendigen Daten zu libermitteln.

I11.9 Zusammensetzung der Sachverstindigengruppe und Verfahren bei
Alkohol-assoziierter Leberzirrhose

Die Sachverstindigengruppe besteht aus drei in der Lebertransplantation erfahrenen Arzten
(ein Transplantationschirurg, ein Internist/Gastroenterologe, ein Psychosomatiker/Psycho-
therapeut/Psychiater) aus verschiedenen Zentren im Bereich der Vermittlungsstelle, nicht
jedoch aus dem anmeldenden Zentrum. Die Mitglieder der Sachverstandigengruppe werden
von der Stindigen Kommission Organtransplantation benannt und von der
Vermittlungsstelle zur Beurteilung von Ausnahmefallen herangezogen (s. Abschnitt I11.2.1 ).
Damit die Vermittlungsstelle titig werden kann, muss der Patient der Vermittlungsstelle
gemeldet werden. Er erhédlt zu diesem Zwecke bis zur endgiiltigen Listungsentscheidung den

Status ,nicht transplantabel” (NT).

Die gutachterliche Stellungnahme der Sachverstindigengruppe erfolgt unverziglich_und

unterstiitzt die interdisziplindre Transplantationskonferenz bei der Entscheidungsfindung.

Die Stellungnahme wird durch die Vermittlungsstelle dokumentiert und von dieser auch der

Standigen Kommission Organtransplantation zugeleitet.

Die Sachverstindigengruppe berichtet der Stindigen Kommission Organtransplantation
regelmafdig iiber die von ihr begutachteten Ausnahmefdlle. Basierend darauf werden

Vorschlage zur Weiterentwicklung dieser Richtlinie erarbeitet.

111.10 Allokation von eingeschrankt vermittelbaren Organen

I11.10.1 Kriterien fiir die Einschrankung der Vermittelbarkeit

Es gelten die im Allgemeinen Teil genannten Kriterien fiir die Einschrankung der
Vermittelbarkeit (I1.3.2 ). Daneben bestehen fiir die Lebertransplantation spezifizierte,

erweiterte Spenderkriterien.
Dies sind alternativ:

— Alter des Spenders > 65 Jahre,

— Intensivtherapie einschlief3lich Beatmung des Spenders > 7 Tage,

— Adipositas des Spenders mit BMI > 30,

— Fettleber (histologisch gesichert) > 40 %,

— S-Natrium > 165 mmol/I (letzter Wert vor der Spendermeldung),

— SGOT oder SGPT > 3 x normal (letzter Wert vor der Spendermeldung) oder
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— S-Bilirubin > 3 mg/dl (letzter Wert vor der Spendermeldung).

Im Einzelfall muss es der Einschitzung der an der Organentnahme beteiligten Arzte
liberlassen bleiben, ob erweiterte Spenderkriterien vorliegen. Dies gilt insbesondere auch,
wenn im Laufe des Vermittlungsverfahrens oder des Organspendeprozesses gravierende
Beeintrachtigungen, zum Beispiel der Kreislaufstabilitit des Spenders, auftreten, die eine

beschleunigte Organentnahme, Allokation und Transplantation notwendig machen.

I11.10.2 Evaluation

Die Verfahrensevaluation fiir die Leberallokation von eingeschrankt vermittelbaren Organen

soll jahrlich vorgenommen werden.

II1.11 Inkrafttreten
Die Richtlinieninderung tritt nach Bekanntgabe im Deutschen Arzteblatt und

Veroffentlichung auf der Internetseite der Bundesarztekammer am XX.XX.XXXX in Kraft.
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B. ANLAGEN

L e

Anlage 1 - Dokumentations- und Verlaufsbogen hepatozelluldares Karzinom
(HCC) fiir die Lebertransplantation

Patientenname ET Nummer/Datum | Initiales Verlaufsbericht
HCC (Rezertifizierung)
JaO NeinO | JaO Nein O
Anzahl der HCC-Knoten
Mailand-KriterienUNOS- |JaO Nein O
T2 erfullt
HCC-Diagnose gesichert |]JaO Nein O
Leberzirrhose gesichert |]JaO Nein O
Eingesetztes Verfahren MRT O CTO
gef. US O
(Befund beifiigen)
Lasion 1
Grofde der Lasion | Segment Kontrastphase der Messung
(grofdter Durchmesser,

Pseudokapsel der portalen
oder verzogerten Phase
nicht in Messung einbe-

zogen)
spatarteriell O portalvenés O
verzogerte Phase (ca. 120-180 sec
nach Applikation) O
Spatarterielle Phase stark anreichernd JaO Nein O
Portalvenése Phase frith auswaschend Jao Nein O
~Pseudokapsel” Jao Nein O
Verzogerte Phase (ca. | auswaschend JaO Nein O
120-180 sec. nach “ .
Applikation) »Pseudokapsel JaO Nein O
makrovaskulare Jao Nein O
Invasion
(Tumorthrombus)

Lasion 2
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Grofde der Lasion
(grofdter Durchmesser,
Pseudokapsel der portalen
oder verzogerten Phase
nicht in Messung
einbezogen)

Segment

Kontrastphase der Messung

spatarteriell O portalvenoés O
verzogerte Phase (ca. 120-180 sec
nach Applikation) O

Spatarterielle Phase stark anreichernd JaO Nein O
Portalvendse Phase frith auswaschend JaO Nein O
~Pseudokapsel” Jao Nein O
Verzogerte Phase (ca. | auswaschend JaO Nein O
120-180 sec. nach “ .
Applikation) »Pseudokapsel JaO Nein O
makrovaskulare JaO Nein O
Invasion
(Tumorthrombus)
Lasion 3
Grofde der Lasion | Segment Kontrastphase der Messung
(grofdter Durchmesser,

Pseudokapsel der portalen
oder verzogerten Phase
nicht in Messung
einbezogen)

spatarteriell O portalvenés O
verzogerte Phase (ca. 120-180 sec
nach Applikation) O

Spatarterielle Phase stark anreichernd JaO Nein O
Portalvendse Phase frith auswaschend JaO Nein O
~Pseudokapsel” Jao Nein O
Verzogerte Phase (ca. | auswaschend JaO Nein O
120-180 sec. nach « .
Applikation) »Pseudokapsel JaO Nein O
makrovaskulare JaO Nein O
Invasion
(Tumorthrombus)
Lasion 4
Grofde der Lasion | Segment Kontrastphase der Messung
(grofdter Durchmesser,

Pseudokapsel der portalen
oder verzogerten Phase
nicht in Messung
einbezogen)
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spatarteriell

O portalvenés O

verzogerte Phase (ca. 120-180 sec
nach Applikation) O

Spatarterielle Phase stark anreichernd JaO Nein O
Portalvendse Phase frith auswaschend JaO Nein O
~Pseudokapsel” Jao Nein O
Verzogerte Phase (ca. | auswaschend JaO Nein O
120-180 sec. nach “ .
Applikation) »Pseudokapsel JaO Nein O
makrovaskulare JaO Nein O
Invasion
(Tumorthrombus)
Lasion 5
Grofde der Lasion | Segment Kontrastphase der Messung
(grofdter Durchmesser,

Pseudokapsel der portalen
oder verzogerten Phase
nicht in Messung
einbezogen)

spatarteriell

O portalvenés O

verzogerte Phase (ca. 120-180 sec
nach Applikation) O

Spatarterielle Phase stark anreichernd JaO Nein O
Portalvendse Phase frith auswaschend JaO Nein O
~Pseudokapsel” Jao Nein O
Verzogerte Phase (ca.| auswaschend JaO Nein O
120-180 sec. nach “ .
Applikation) »Pseudokapsel JaO Nein O
makrovaskulare JaO Nein O
Invasion
(Tumorthrombus)

Datum und Unterschrift
Radiologe

Datum und Unterschrift
Vertreter
Transplantationskonferenz
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Minimale technische Anforderungen fiir die Leberdiagnostik

Komponente Spezifikation Kommentar
CT
Art des Scanners Multidetektor
Reihenscanner

Art des Detektors

Minimal 8 Detektorreihen

Gesamte Leber muss in der
kurzen spatarteriellen Phase

erfasst werden konnen

Rekonstruktionsdicke Maximal 5 mm | Diinnere Schichten sind zu
rekonstruierte Schichtdicke | bevorzugen
Injektor Powerinjektor, vorzugsweise | Bolus-Tracking wird
2-Kammerinjektor mit flush | empfohlen
Kontrastmittelinjektionsrate | Mindestens 3 ml/sec, besser
4-6 ml/sec mit minimal 300
mg lodid/ml oder héher, fiir
eine Dosis von 1.5 ml/kg
Korpergewicht
Erforderliche = dynamische a. Spatarterielle Phase a. Arterie voll
Phasen b. portalvendse Phase kontrastiert,
c. verzogerte Phase beginnende
Kontrastierung  der
Portalvene
b. Portalvene
kontrastiert, hochste
Lebergewebekontrasti
erung, beginnende
Kontrastierung  der
Lebervenen

c. Variable Darstellung,

>120 Sekunden nach
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initialer
Kontrastmittel-

injektion.

Dynamische Phasen (timing)

Bolus tracking oder getimter
Bolus wird fiir akkurate

Zeitabfolge empfohlen

MRT

Art des Scanners

1.5T oder grofer

Geringere nicht geeignet

Art der Spule Phased Array multichannel | Aufler wenn korperliche
Korperspule (Torso) Patientenattribute dies
verhindern
Injektor 2-Kammer-Powerinjektor Bolus-tracking empfohlen

Kontrastmittelinjektionsrate

2-3 ml/sec extrazellulares

Kontrastmittel, das keine
dominante bilidre Exkretion

aufweist.

Dosis nach Herstellerangaben

Erforderliche = dynamische

Phasen

a. Vor Kontrast T1W
b. spatarterielle Phase
c. portalvendse Phase

d. verzogerte Phase

a. Scan-Parameter nicht
fir Bilder nach KM-

Gabe andern

b. Arterie voll
kontrastiert,
beginnende
Kontrastierung  der
Portalvene

c. Portalvene
kontrastiert, hochste
Lebergewebekontrasti
erung, beginnende
Kontrastierung  der

Lebervenen
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d. Variable Darstellung,
>120 Sekunden nach
initialer
Kontrastmittel-

injektion.

Timing der

Phasen

dynamischen

Bevorzugt ist die Bolus-
Tracking Methode fiir das
Timing des Kontrastmittels
fiir die friharterielle Phase,
portalvenoése Phase (35-
55sec nach Beginn der
spatarteriellen Phase),
verzogerte Phase (120-180
initialer KM-

sec nach

Injektion).

Schichtdicke

Maximal 5 mm fur
dynamische Serien, maximal

8 mm fiir andere Bildgebung

Luftanhalten

Maximale Lange der

Sequenz, die Luftanhalten
erfordert, sollte ca. 20 sec.
betragen mit einer
minimalen Matrix von 128 x

256.

Die Mitarbeit ist fir die

Bildqualitat entscheidend.
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B.C. BEGRUNDUNG GEMASS § 16 ABS. 2 S.2 TPG

I Rechtsgrundlagen

Die Bundesarztekammer stellt gem. § 16 Abs. 1S. 1 Nrn. 1 bis 7 Transplantationsgesetz (TPG)
den Stand der Erkenntnisse der medizinischen Wissenschaft fest und legt gem. § 16 Abs. 2S. 1
TPG das Verfahren fiir die Erarbeitung der Richtlinien und fiir die Beschlussfassung fest. Die

vorliegende Richtlinie beruht auf der Vorschrift des § 16 Abs. 1 S. 1 Nrn. 2 und 5 TPG.

Il Eckpunkte der Entscheidung zur Richtlinienfortschreibung

1.1 Zielsetzung und Notwendigkeit einer Richtliniendnderung

Die Richtlinie geméf, §16 Abs.1S.1Nrn.2u.5TPG fiir die Wartelistenfithrung und
Organvermittlung zur Lebertransplantation wurde im Wesentlichen in den Kapiteln I11.2.1
(Alkohol-assoziierte  Zirrhose), IIL.5 (Zusammensetzung der interdisziplindaren
Transplantationskonferenz) und I11.6.2.2.1 (Berechneter MELD-Score, labMELD) sowie in
Tabelle 3 in der Rubrik Primar sklerosierende Cholangitis tiberarbeitet. Kapitel I11.6.3
(Konservierungszeit/Wartezeit) wurde hinsichtlich des Einsatzes zugelassener
maschinengestiitzter Konservierungsverfahren erganzt. In Kapitel I11.9 (Zusammensetzung
der Sachverstandigengruppe und Verfahren bei Alkohol-assoziierter Leberzirrhose) wurde

die Funktion einer gutachterlichen Stellungnahme der Sachverstandigengruppe klargestellt.

Die vorgenommenen Anderungen waren erforderlich, um aktuelle Entwicklungen auf dem
Gebiet der Lebertransplantationsmedizin in der Richtlinie zu beriicksichtigen. Dies betrifft
insbesondere die Regelungen zum Einsatz sogenannter direkter oraler Antikoagulantien
(DOAK) in Kapitel I11.6.2.2.1 sowie die Aktualisierung der Kriterien zur Anerkennung eines

zugewiesenen MELD-Scores im Falle einer PSC.

Die Feststellung des Novellierungsbedarfs erfolgte auf der Grundlage neuer
wissenschaftlicher Erkenntnisse und im Erfahrungsaustausch in den Sitzungen der mit der
Uberarbeitung befassten Arbeitsgruppe, wobei auch Erfahrungen aus den Priifungen der
Transplantationszentren, aus medizinischen Anfragen an die Stindige Kommission
Organtransplantation sowie aus den Beratungen und der internationalen Zusammenarbeit

im Eurotransplant-Verbund eingeflossen sind.
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1.2 Darstellung der aktuellen wissenschaftlichen Erkenntnisse
I1.2.1 Zum Kapitel IIL.5 - Zusammensetzung der interdisziplindren

Transplantationskonferenz

Die Bezeichnungen der Vertreter der operativen und konservativen Disziplinen sind der

aktuellen Terminologie der (Muster-)Weiterbildungsordnung von 2018 angepasst worden.

Mit Implementierung der Zusatz-Weiterbildung Transplantationsmedizin in allen
Landesdrztekammern wird diese fiir beide beteiligten operativen und konservativen

Vertreter gefordert werden.

I1.2.2 Zum Kapitel I11.6.2.2.1 - Berechneter MELD-Score (labMELD)

Zur Prophylaxe von Schlaganfillen und systemischen Embolien beim nicht-valvularen
Vorhofflimmern (und gleichzeitigen Vorhandensein eines oder mehrerer Risikofaktoren)
sowie fiir die Therapie und Rezidivprophylaxe vendser Thrombembolien koénnen
verschiedene nicht-Vitamin K-abhdngige direkte orale Antikoagulanzien (DOAK) eingesetzt
werden. Die Anwendungsgebiete sind nicht fiir alle DOAK identisch (siehe jeweilige
Fachinformation). Im Einzelnen handelt es sich um die direkten Faktor Xa-Inhibitoren (DXI)

Rivaroxaban, Edoxaban und Apixaban und den direkten Thrombin [la-Inhibitor Dabigatran.

DOAK konnen zu signifikanten Beeinflussungen gebrauchlicher Gerinnungstests und

erhohten INR-Werten fiihren.

Pharmakokinetische Untersuchungen der DOAK belegen, dass der Spitzenspiegel von
Abigatran, Rivaroxaban, Edoxaban und Apixaban etwa 2 - 4 Stunden (h) nach Einnahme und
der Plasma-Talspiegel 12 - 24 h nach Einnahme erreicht ist [1, 2]. In Abhangigkeit von
verschiedenen Einflussfaktoren und dem jeweiligen DOAK resultieren bei normaler

Nierenfunktion Eliminationshalbwertszeiten von etwa 5-17 h [1, 3, 4].

Bei nierengesunden Patienten ware iiblicherweise zum Zeitpunkt des DOAK-Talspiegels ein
Einfluss auf den INR-Wert nicht zu erwarten. Unter Gabe von DOAK ist das Zeitintervall
zwischen Medikamenteneinnahme und Blutabnahme entscheidend und eine INR-
Bestimmung unter DOAK Talspiegelbedingungen [5] durchzufiihren, so dass der

entsprechende INR-Wert zur Kalkulation des MELD Scores herangezogen werden kann.

Verschiedene Faktoren wie Medikamenteninteraktionen und auch die Nierenfunktion haben
allerdings einen entscheidenden Einfluss auf die Plasmaspiegel und Wirkdauer der DOAK.
Das Kumulationsrisiko steigt bei eingeschrankter Nierenfunktion in der Reihenfolge

Apixaban, Rivaroxaban, Edoxaban und Dabigatran an [6, 7, 1, 8]. Unter Dabigatran fiihrt eine
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mittelgradige Niereninsuffizienz (NI) (eGFR 30-49) bzw. schwere NI (eGFR <30 ml/min) zur
2.7-fachen bzw. 6-fachen Dabigatran Exposition. Bei den DXI kommt es je nach Arzneimittel
und Ausmaf3 der Nierenfunktionseinschrankung zu einer 1.16- bis 1.74-fachen Steigerung der
DOAK-Exposition [9]. Daher bedarf es je nach Schwere der Nierenfunktionseinschrankung
und Ausmafd der renalen Exkretion einer entsprechenden Dosisadaptation gemaf3
Fachinformation und insbesondere bei erh6htem INR-Wert einer Messung des DOAK
Wirkstoffspiegels. Dabei kénnen Anti-Faktor-Xa-Assays zur Bestimmung der
Plasmakonzentrationen der Faktor Xa Inhibitoren eingesetzt werden. Analog kann die
Dabigatran Konzentration z. B. durch einen Escarinzeit-basierten Assay oder durch Messung
der verdiinnten Thrombinzeit (dTT) bestimmt werden [10]. Bei noch vorliegender
Restaktivitat im Rahmen der Quantifizierung der Plasmaspiegel sollte die DOAK Einnahme
pausiert werden und nach Sicherstellung der DOAK Clearance eine erneute INR-Kontrolle

erfolgen, die dann fiir die MELD Score Kalkulation berticksichtigt wird.

Wenn die Antikoagulation nicht unterbrochen werden kann, sollte unter Nutzen-Risiko-
Abwidgung eine Umstellung auf ein nicht-INR beeinflussendes Antikoagulanz (z.B.
niedermolekulares Heparin) erfolgen oder eine Substanz zur Neutralisierung der DOAK im
Plasma eingesetzt werden [11-16]. Zumeist wird hierfiir kommerziell erhaltliche CE-

markierte Kohle Reagenz (z. B. DOAC-Stop oder DOAC Remove) verwendet [17].

Sind die Voraussetzungen fiir diese Vorgehensweise nicht gewahrleistet, wird der INR Wert

zum Zeitpunkt der Eingabe auf 1.0 gesetzt.

I11.2.3 Zum Kapitel I11.6.3 - Konservierungszeit/Wartezeit

Einsatz der Maschinenperfusion bei der Lebertransplantation

Die Organschadigung durch kalte Konservierung mit anschlieféender Reperfusion kann durch
Einsatz einer Maschinenperfusion minimiert werden [18]. Zudem kann eine extrakorporale
Organperfusion zur Beurteilung der Organqualitit bzw. auch Organfunktionalitit vor
Transplantation beitragen [18, 19][18-24]. Insbesondere kann die Maschinenperfusion die
Spenderleberverfiigbarkeit dadurch steigern, dass eine selektierte Verwendung ansonsten
verworfener Organe erfolgen kann und iiberdies dazu beigetragen wird, Retransplantationen
durch primare Nichtfunktion zu vermeiden. Der Einsatz der Maschinenperfusion sollte daher
insbesondere - aber nicht nur - bei sog. ,marginalen“ Organen erwogen werden. Weitere
Anwendungsmaoglichkeiten beinhalten die Reduktion der ansonsten unvermeidlichen kalten

Ischamiezeit im  Rahmen  komplexer und damit Operationszeit-intensiver
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Retransplantationen oder in anderen Situationen, in denen ein Zeitgewinn im Rahmen der

Empfangersicherheit (z. B. Tumor oder Infektionsabklarung) notwendig ist.

Grundsatzlich kann die Maschinenperfusion unmittelbar nach Organentnahme (,upfront®)
oder end-ischamisch nach Eintreffen der Spenderleber im Transplantationszentrum (,back-
to-base”) eingesetzt werden. Dabei existieren verschiedene Perfusionmodalititen: das
Verfahren kann temperaturabhangig in hypo-, normo- und hypertherm sowie oxygeniert und
nicht oxygeniert unterteilt werden [25-27]. Die weltweit hochste Evidenz existiert
gegenwartig fiir die hypotherme Maschinenperfusion im Rahmen von ,donation after
circulatory death (DCD)“ [25, 26] Perspektivisch besteht eine Interventionsoption zur
Optimierung der Spenderorganfunktion. Aufgrund der liickenhaften Evidenz sollte die

Maschinenperfusion im Rahmen von Studien erfolgen.

11.2.4 Zu Tabelle 3, Kapitel 111.6.2.2.2 Zugewiesener MELD-Score (matchMELD),
Tabelle 3 - Primar sklerosierende Cholangitis (PSC)

Die primar sklerosierende Cholangitis (PSC) ist eine chronisch entziindliche Erkrankung, die
zur bindegewebigen Verengung und Zerstérung von grofderen Gallenwegen fiihrt und fiir die
es keine kurative therapeutische Option gibt [28]. Allein die Organtransplantation beseitigt
den Destruktionsprozess am Gallenwegssystem, wobei es in ca. 20 - 25 % der Falle nach 5 -
10 Jahren zu einer Wiederkehr der PSC kommen kann. Die Abschiatzung der
Transplantationsbediirftigkeit ist aufgrund des individuell variablen Verlaufs sowie des zonal
ausgepragten Befallsmusters in der Leber nicht einfach [29]. Verschiedene Score Systeme
wurden fiir die prognostische Abschiatzung entwickelt, die bislang aber nicht fiir die
kurzfristige Abschiatzung der Transplantationsnotwendigkeit eingesetzt werden konnen
[30]. Die entscheidende Schwierigkeit besteht darin, dass die Transplantationsnotwendigkeit
bei PSC-Patienten zu einem Zeitpunkt abgeschatzt werden muss, da aufder einer Erhéhung
des prognostisch relevanten Serumbilirubins oft keine wesentlichen funktionellen
Einschrankungen der Leber vorliegen. Wenn diese aber dauerhaft oder progredient
eingetreten sind, ist der Verlauf oft so schnell, dass eine erfolgreiche Lebertransplantation
entweder nicht mehr realistisch erreichbar ist oder mit einer schlechten postoperativen

Prognose assoziiert ist.

Eine Standard Exception zur Listung fiir die Lebertransplantation ist deshalb notwendig, da
bei PSC-Erkrankten die Progression der Erkrankung durch den MELD Score nicht adaquat
abgebildet werden kann und in den Stadien, in denen eine Transplantation prognostisch

ginstig und erfolgreich durchgefiihrt werden kann, zu einer in den meisten Fillen zu
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niedrigen Prioritat fiir die Listung zur Lebertransplantation fiihrt. Lediglich in den letzten
Stadien der Erkrankung beginnt der MELD-Score die Schwere zu erfassen [30], zu einem

Zeitpunkt, der fiir eine Lebertransplantation meist zu spat ist.

Bislang wurden zur Risikoabschatzung neben der Etablierung der Diagnose durch MRCP oder
ERCP drei Kriterien eingesetzt, die sich — unabhangig voneinander - an der Ausbildung von
dominanten Verengungen (Stenosen) der Gallenwege und den Folgen der Erkrankung

orientierten. Die Folgen waren Infektionsepisoden der Gallenwege und Gewichtsverlust.

Seit der letzten Revision der SE PSC liegen neue Daten zur Einschatzung der Erkrankung und
neue Leitlinien zur Behandlung vor [29, 30]. Seinerzeit wurde bis auf die verfiigbaren Daten
zu den dominanten Stenosen auf einen Expertenkonsens zuriickgegriffen, basierend auf
retrospektiven prognostischen Daten [31]. Es hat sich seither gezeigt, dass die bislang
giiltigen Kriterien nicht in dem Mafde durch publizierte Evidenz gestiitzt werden, wie
inzwischen vorgelegte Bewertungssysteme und Datenauswertungen, die dadurch moglich
geworden sind, dass in den letzten Jahren PSC-Patienten-Kohorten von bis zu 8.000
Individuen analysiert werden konnten [28]. Aufderdem wurden die Listungsdaten deutscher
PSC-Patienten bei ET zur Revision der PSC-Kriterien hinzugezogen (Eurotransplant-
Datenbank-Abfrage 1.1.2007 bis 31.12.2020). Dieser Datensatz umfasst rund 130.000
Patientendaten und Wartelisteninformationen von deutschen PSC-Patienten zwischen dem

01.01.2007 und dem 31.12.2020.

Insbesondere flir den prognostischen Wert von Episoden einer septischen Cholangitis [32],
die ohne Einfluss durch eine endoskopische Mafnahme und damit spontan auftreten, konnte
inzwischen gezeigt werden, dass Patienten in der Warteliste in den U.S.A. (UNOS - United
Network for Organ Sharing) mit septischer Cholangitis sich beziiglich Uberleben und
Transplantationsbediirftigkeit nicht von denen ohne diese Episoden unterscheiden [33]. Die
dominanten Verengungen der Gallenwege (dominante Stenosen) per se als prognostischen
Parameter fiir die Erkrankung heranzuziehen, erscheint aus aktueller Sicht und Literatur
nicht mehr sinnvoll, da die Gallenwegsverengungen vielmehr erst im Kontext mit den von
ihnen verursachten klinischen Komplikationen, wie Erh6hung des Serumbilirubins und die
Ausbildung von bakteriellen Infektionen der Gallenwege, prognostisch relevant werden.
Deshalb ist es nach neueren Leitlinien sinnvoller, von einer ,klinisch relevanten Stenose“ zu
sprechen, und diese in die prognostische Beurteilung des Zustandes der PSC einzubeziehen
[30]. Die Definition muss daher, wie in der Revision geschehen, aktualisiert und auf die Folgen

einer obstruktiven Cholestase erweitert werden.
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Obwohl cholestatische Lebererkrankungen die Resorption von Nahrstoffen negativ
beeinflussen und dies oft zur Gewichtsreduktion fithren kann, ist seit Einfithrung der letzten
Revision keine Literatur vorgelegt worden, die einen Zusammenhang mit der
Transplantationsbedtrftigkeit begriinden kann. Vor diesem Hintergrund ist es nicht sinnvoll,
die Reduktion des BMI um 10 % in 12 Monaten weiter zu verwenden. Die Evidenz der
dominanten Stenosen ist gut etabliert und wird daher in Kombination mit ihren klinischen

Folgen modifiziert beibehalten.

Ein bislang nicht gewirdigter Aspekt ist die (endoskopische) Therapie, die mittels
Stentimplantation und Ballondilatation erfolgen kann. Dabei werden gestaute Gallengidnge
entlastet. Kommt es hierbei zu einer bleibenden Besserung, wiirde dieses prognostisch
relevante Kriterium aus Kklinischer Sicht korrigiert und entfallen. Ist allerdings keine
Besserung erreichbar, gilt es als weiterhin erfiillt. Um dem Aspekt der fortgesetzten
Leberdysfunktion Rechnung zu tragen, wird daher die Dauer einer Serumbilirubinerhéhung
von 6 Monaten als Kriterium prazisiert. Wenn trotz therapeutischer Interventionen zur
Verbesserung des Galleflusses durch endoskopische Mafdnahmen das Serumbilirubin tiber 6
Monate persistierend erhoht bleibt, ist eine Restitution des Galleflusses und damit der
Leberfunktion nicht wahrscheinlich und eine Transplantation hochwahrscheinlich
notwendig. Die Hohe des Bilirubinwertes von 6 mg/dl entspricht dabei dem Mittelwert der
Serumbilirubinwerte von PSC-Patienten in der Warteliste (ET Datenbank, Mittelwert 5,97
mg/dl, Median 3,94 mg/dl, Wartelistendaten zwischen 01.01.2007 und 31.12.2020).

Die Revision der PSC-Kriterien beschreibt durch die Kombination von fachgerechter
apparativ gestiitzter Diagnosestellung der Erkrankung (Magnetresonanztomographie,
MRT/MRCP; endoskopisch retrograd Cholangiographie, ERC(P)) und andererseits
Bewertung von klinisch relevanten Gallenwegsverengungen mit ihren klinischen bzw.
biochemisch Konsequenzen tiber einen zeitlichen Verlauf von 6 Monaten einen Zustand, der
dringlich eine Lebertransplantation erfordert. Insbesondere die 6-monatige
Serumbilirubinerh6hung auf 6 mg/dl verdeutlicht, dass es keine spontane oder
therapeutische Besserung gegeben hat. Daher ist zu diesem Zeitpunkt und eine zeitnahe
Lebertransplantation notwendig, die nicht durch den bisherigen Standard Exception (SE)-
Modus erfolgen kann, bei dem nach ca. 12 - 18 Monaten mit einem Transplantationsangebot

zu rechnen wére.

Die Moglichkeit der Verwendung verschiedener Aspekte der Erkrankung fiihrt zu einer

besseren Erfassung individuell verschiedener Verldufe und zur Transplantation, wenn
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therapeutisch Optionen im mittelfristigen Verlauf keine Befund- und Prognoseverbesserung
erreicht haben. Da die Voraussetzung fiir die SE-Zuerkennung bei PSC-Patienten jetzt eine
Hyperbilirubindmie von = 6 mg/dl iiber 6 Monate ist, wird in Anlehnung an andere SE-
Indikationen ein initialer MELD entsprechend einer Mortalitatswahrscheinlichkeit von 35 %
und 3-monatigem Zuwachs von 10 % angewendet. Aufgrund des Expertenkonsens als Basis
fiir die hier vorgeschlagenen SE-Kriterien und der MELD Zuerkennung muss im Verlauf die

Wirksamkeit dieser Kriterien, z. B. nach Ablauf von 12 Monaten evaluiert werden.

Die Primdr Sklerosierende Cholangitis (PSC) bei Kindern und Jugendlichen weist einige
wesentliche Unterschiede zu Erwachsenen auf, was die Allokation zu beriicksichtigen hat. Die

Unterschiede sind im Folgenden dargestellt.

Die Inzidenz der PSC im Kindes- und Jugendalter (pPSC) wird mit 0,2 auf 100.000 angegeben
und wird in jedem Kindes- und Jugendalter beobachtet [34].

Bei Kindern und Jugendlichen werden in der Gruppe der PSC vier verschiedene klinische

Hauptformen einer sklerosierenden Cholangitis subsummiert [29]:

1. Neonatale Sklerosierende Cholangitis, die hochstwahrscheinlich genetisch bedingt ist und
autosomal rezessiv vererbt wird;

2. Sklerosierende Cholangitis, die mit deutlichen Merkmalen einer Autoimmunitit
einhergeht (auch als Autoimmune Sklerosierende Cholangitis bezeichnet);

3. PSC ohne wesentliche Merkmale einer Autoimmunitit;

4. Sklerosierende Cholangitis, die sekundar auf verschiedenen immunologischen

Erkrankungen beruht (z. B. Langerhans-Zell-Histiozytose, Inmundefekte).

Die pPSC hat einen chronischen, progressiven Verlauf. Daten liber den natiirlichen Verlauf
dieser sind allerdings begrenzt und stammen grofdtenteils aus kleinen Serien einzelner

Zentren mit kurzer Nachsorgezeit [34-41].

Modelle des natiirlichen Krankheitsverlaufs, wie sie auch unseren aktuellen Empfehlungen
fiir die SE der PSC zugrunde liegen, wurden generell von Daten erwachsener Patienten

abgeleitet, aber nicht in Bezug auf ihre Aussagekraft bzgl. der pPSC validiert.

Die Prasentation und der Krankheitsverlauf bei pPSC ist jedoch deutlich verschieden zu dem

bei Erwachsenen [42].
Die wichtigsten klinischen Unterschiede bei Diagnosestellung sind:

1. dominante Strikturen finden sich nur bei 4 % der Kinder und Jugendlichen [35, 43], aber

bei anndhrend 50 % der Erwachsenen [44].



1266
1267
1268
1269
1270
1271
1272
1273
1274

1275
1276
1277
1278
1279
1280

1281
1282
1283

1284
1285
1286

1287
1288
1289
1290

1291
1292

1293
1294
1295
1296

Richtlinie gemaf3 § 16 Abs. 1S.1 Nrn. 2 u. 5 TPG
fiir die Wartelistenfiihrung und Organvermittlung zur Lebertransplantation
Stand: 28.09.2022 Vs 1.1
Seite 62 von 73

2. Ahnlich verhilt es sich mit dem cholangiozelluliren Karzinom (CCC). Dieses wird bei
pPSC selten beobachtet und tritt nur bei 1% innerhalb von 10 Jahren auf [35, 43],
verglichen mit bis zu circa 15 % bei Erwachsenen [45-47].

3. Ein Phanotyp mit ,Small-Duct PSC“ liegt bei mindestens 20 % der Kinder und
Jugendlichen vor [35, 43], aber nur 10 % der Erwachsenen weisen einen solchen auf [48,
49].

4. Merkmale einer Autoimmunhepatitis (Overlap-Syndrom, Autoimmune Sklerosierende
Cholangitis) finden sich bei tiber 33 % der Kinder und Jugendlichen [35, 43], aber nur bei
7 % der Erwachsenen mit PSC [50, 51].

Diese erheblichen und relevanten Unterschiede zwischen padiatrischen und adulten PSC-
Patienten waren Anlass fiir ein grofdes padiatrisches PSC-Konsortium, die wichtigsten
Modelle des natiirlichen Krankheitsverlaufs der PSC bei Erwachsenen an Kindern und
Jugendlichen zu iberpriifen [42]. Im Rahmen dieser Untersuchung wurde nachgewiesen, dass
die untersuchten Modelle (Mayo, Boberg und Amsterdam-Oxford) bzgl. der (mittel- bis
langfristigen) Prognose-Abschatzung bei pPSC ungeeignet sind [42].

Auch aufgrund dieser Erkenntnisse hatten dieselben Autoren das Ziel, ein ,Instrument” zu
entwickeln, das die biochemischen und phanotypischen Merkmale und das friihe

Krankheitsstadium der padiatrischen PSC charakterisiert [52].

Anhand einer Kohorte von iiber 1.000 Patienten aus 40 Zentren wurde multivariat ein
Risikoindex (Sclerosing Cholangitis Outcomes in Pediatrics [SCOPE]-Index) generiert, der zur

Vorhersage

1. desprimaren Endpunkts - Verlust der Eigenleber (Lebertransplantation oder Tod (TD))
und
2. eines inhaltlich breiten sekundaren Endpunkts (hepatobilidire Komplikationen) - z. B.

portale Hypertension, schwerwiegende Gallengangkomplikationen, CCC

geeignet ist. Er korreliert streng mit dem histopathologisch verifizierten Fibrosegrad

und -mafi.

Der SCOPE-Index beinhaltet als padiatriespezifisches Prognoseinstrument fiir PSC das
Gesamtbilirubin, Albumin, Thrombozytenzahl, Gamma-Glutamyltransferase und das Ergebnis
einer Cholangiographie (MRCP oder ERCP) und unterscheidet sich damit wesentlich von den
Prognose-Indices bei adulter PSC [52].



1297
1298
1299

1300
1301

1302
1303

1304
1305
1306
1307
1308
1309
1310
1311

1312

1313
1314
1315
1316
1317
1318
1319

1320
1321
1322

1323
1324
1325

1326

1327
1328

Richtlinie gemaf3 § 16 Abs. 1S.1 Nrn. 2 u. 5 TPG
fiir die Wartelistenfiihrung und Organvermittlung zur Lebertransplantation
Stand: 28.09.2022 Vs 1.1
Seite 63 von 73

Somit fehlt es nicht (mehr) an ausreichender Evidenz dafiir, dass die fiir Erwachsene mit PSC
generierten und validierten Prognose-Scores fiir die pPSC ungeeignet sind und deshalb bei

pPSC nicht verwandt werden kénnen.

Dariiber hinaus belegen die Daten von Deneau und Mitarbeitern, dass Kinder und Jugendliche

mit einer PSC vollig andere und fiir sie spezifische Prognose-Pradiktoren aufweisen [52].

Folgerichtig sind die fiir die Anerkennung einer SE bei PSC im Erwachsenenalter zu Grunde

gelegten Kriterien

Diagnose einer PSC durch MRCP oder ERCP unter Ausschluss von Ursachen einer sekunddr
sklerosierenden Cholangitis (SSC)

und

durch MRCP oder ERC nachgewiesene, interventionell nicht therapierbare Striktur des
Hauptgallengangs (DHC) oder der Lappengallengdnge (DHD, DHS)

mit

Symptomen und Zeichen der obstruktiven Cholestase mit Gesamtbilirubin > 6 mg/dl tiber 6

Monate
fiir Patienten im Kindes- und Jugendalter nicht anzuwenden.

Die PSC ist insgesamt eine seltene Indikation fiir eine Lebertransplantation im Kindes- und
Jugendalter. Da der Krankheitsverlaufin dieser Altersgruppe dariiber hinaus aufderst variabel
ist, ist in jedem einzelnen Fall, die Indikation zu einer Lebertransplantation individuell zu
stellen. Hierbei kann der SCOPE-Index als wichtige Grundlage dienen. Auf dem oben
Erlauterten begriindet sich, dass die Etablierung eines SE fiir diese Patientengruppe nicht
adaquat und sinnvoll ist. Stattdessen sollte die Mdglichkeit des Antrages auf einen NSE bei

pPSC regular geschaffen werden.

Innerhalb der Gruppe der Kinder und Jugendlichen mit PSC sind wissenschaftlich begriindete
Unterschiede, die eine altersspezifische Differenzierung zulassen wiirden, nicht untersucht

und somit auch nicht belegt.

Daher sind dieser Patientengruppe - entsprechend deutschem und internationalem Recht -
alle Personen mit einer entsprechenden Erkrankung in einem Alter von < 18 Jahren zu

subsummieren.
Bei Kindern und Jugendlichen (< 18 Jahre)

Bei Patienten < 18 Jahren mit der Diagnose Primdr Sklerosierender Cholangitis (PSC) kann eine

Listung unter Beantragung eines NSE erfolgen, wenn folgende Kriterien erfiillt werden:
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— < 18]Jahre.

— Nachweis einer Sklerosierenden Cholangitis durch MRCP oder ERCP und/oder
histopathologisch.

— Fortgeschrittene hepatobilidre Erkrankung, z.B. abgeleitet auf der Grundlage des
SCOPE-Index [52].

1.3 Redaktionelle Anderungen
I1.3.1 Zum Kapitel II1.2.1 - Alkohol-assoziierte Zirrhose

Zur Anpassung an den internationalen Sprachgebrauch wurde der Begriff, Alkohol-induzierte

Zirrhose“ in , Alkohol-assoziierte Zirrhose“ gedndert.

I1.3.2 Zum Kapitel 111.6.2.1.2.3 - Leberarterien-Thrombose (HAT)

Zur Prazisierung wird auch begrifflich auf das Auditverfahren nach I11.8.1.1 verwiesen.

I11.3.3 Zum Kapitel I11.6.2.1.3 - HU bei kombinierter Darm-Leber- oder
multiviszeraler Transplantation

Betreffend die kombinierte Darm-Leber- oder multiviszerale Transplantation wurde aus
systematischen Griinden ein Hinweis auf die Richtlinie gem. § 16 Abs. 1 S. 1 Nrn. 2 u. 5 TPG
fir die Wartelistenfiihrung und Organvermittlung zur Darmtransplantation und zu

kombinierten Transplantationen unter Einschluss des Darms eingefiigt.

I1.3.4 Zum Kapitel I11.6.2.2.2 - Zugewiesener MELD-Score (matchMELD)

In Tabelle 3 - matchMELD-StandardKkriterien (Standard-Exceptions) - wurde den Kriterien
fir die Zuerkennung des SE-Status bei Leberarterien-Thrombose (HAT) zur Prazisierung

auch begrifflich auf das Auditverfahren nach I11.8.1.1 verwiesen.

I1.3.5 Zum Kapitel 111.8.1.1 HU-Verfahren

Die Verantwortlichkeit des Transplantationszentrums fiir die Einhaltung der Richtlinie beim

HU-Antrag wurde zur Klarstellung des Verfahrens in den Richtlinientext aufgenommen.

I1.3.6 Zum Kapitel II1.9 - Zusammensetzung der Sachverstiandigengruppe und
Verfahren bei Alkohol-assoziierter Leberzirrhose

Der Richtlinientext wurde im Sinne einer praziseren Darstellung des Verfahrensablaufs

erganzt.
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I1.3.7 Zu Abschnitt B. Anlage 1 - Dokumentations- und Verlaufsbogen

hepatozellulires Karzinom (HCC) fiir die Lebertransplantation

Der Begriff Milan-Kriterien wurden im Formular durch UNOS-T2-Kriterien ersetzt, um eine

Prazisierung und eine Harmonisierung zwischen den Begrifflichkeiten des Richtlinientexts (s.

[11.6.2.2.2) und der Anlage herzustellen.
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Verfahrensablauf

I11.1 Beratungsablauf in den Gremien
II1.1.1 Verfahren

Die Erarbeitung und Beschlussfassung der Richtlinie erfolgte gemafd der im Statut der

Standigen Kommission Organtransplantation der Bundesarztekammer geregelten Verfahren.

II.1.2 Beratungsablaufin der Arbeitsgruppe RL BAK Leber

Die Arbeitsgruppe Richtlinie BAK Leber tagte in der Zeit von November 2019 bis September
2022 und fiithrte 13 Sitzungen durch:

1. 06.11.2019

2. 12.02.2020

3. 28.10.2020

4. 03.02.2021

5. 03.03.2021

6. 28.04.2021

7. 08.09.2021
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8. 27.10.2021
9. 02.02.2022
10. 22.03.2022
11. 27.04.2022
12.29.07.2022
13. 02.09.2022

III.1.3 Beratungsablauf in der Stindigen Kommission Organtransplantation der

Bundesirztekammer

Der Richtliniendnderungsvorschlag einschliefflich Begriindung wurde in der Sitzung der

Standigen Kommission Organtransplantation vom 28.09.2022 in 1. Lesung beraten.

III.1.4 Beratungsablaufim Vorstand der Bundesirztekammer

[Teil I11.1.4 des Begriindungstextes wird nach Beratung im Vorstand der BAK vervollstindigt]

I11.2 Beteiligung von Experten an den Beratungen

Am 06.11.2019 konstituierte sich in Berlin die Arbeitsgruppe RL BAK Leber der StiKO unter
Herrn Prof. Dr. med. Christian Strassburg als Federfiihrendem und Herrn
Prof. Dr. med. Utz Settmacher als Stellvertreter. Die Mitglieder der Arbeitsgruppe wurden ad
personam berufen.

In der Arbeitsgruppe waren folgende Mitglieder vertreten:

e Prof. Dr. med. Susanne Beckebaum, FEBS, Klinik fir Innere Medizin,
Gastroenterologie und Hepatologie der Helios Kliniken Kassel

e Prof. Dr. med. Dr. h. c. Tobias E. Beckurts, Arztlicher Direktor, Chefarzt der Klinik fiir
Allgemein-, Visceral-, Thorax- und Unfallchirurgie, Krankenhaus der Augustinerinnen
Severinsklosterchen, Kéln

* Prof. Dr. med. Thomas Berg, Bereichsleiter Hepatologie der Klinik und Poliklinik fiir
Onkologie, Gastroenterologie, Hepatologie, Pneumologie und Infektiologie am
Universitatsklinikum Leipzig

* Prof. Dr. med. Jens Brockmann (bis 02/2022), Stv. Direktor der Klinik fiir Allgemein-,
Viszeral- und Transplantationschirurgie am Universitatsklinikums Miinster

* Prof. Dr. med. Utz Settmacher, Direktor der Klinik fiir Allgemein-, Viszeral- und

Gefafdchirurgie des Universitatsklinikums Jena
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* Prof. Dr. med. Christian Strassburg, Direktor der Medizinischen Klinik und Poliklinik I
- Allgemeine Innere Medizin des Universitatsklinikums Bonn
* Prof. Dr. jur. Torsten Verrel, Geschaftsfithrender Direktor, Kriminologisches Seminar,

Rheinische Friedrich-Wilhelms-Universitat Bonn

An den Beratungen haben auflerdem Prof. Dr. med. Felix Braun, Kiel,
Prof. Dr. med. Markus Guba, Minchen, Prof. Dr. med. Michael Melter, Regensburg,
Prof. Dr. med. Gerd Otto, Mainz, und Prof. Dr. med. Martina Sterneck, Hamburg, als Gaste

teilgenommen.

Zudem wurden zu einzelnen Themen die folgenden sachverstdndigen Personen angehort:
PD Dr. med. Holger Hinrichsen, Kiel, PD Dr. med. Tobias Weismiiller, Berlin,
Dr. med. Marieke de Rosner-v. Rosmalen, Eurotransplant, Prof. Dr. med. Christoph Schramm,

Hamburg, und Dr. med. Serge Vogelaar, Eurotransplant.

I11.3 Beteiligung der Fachéffentlichkeit im schriftlichen
Stellungnahmeverfahren

Teil I11.3. des Begrtindungstextes wird nach Beteiligung der Fachéffentlichkeit erstellt.

Iv Fazit

Teil 1V. des Begriindungstextes wird nach Beteiligung der Fachéffentlichkeit erstellt.



