Zalacznik B.74.

LECZENIE PRZEWLEKEEGO ZAKRZEPOWO-ZATOROWEGO NADCISNIENIA PEUCNEGO (CTEPH) (ICD-10 127,

127.0 i/lub 126)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
RAMACH PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

1) zdiagnozowane oraz udokumentowane przewlekte zakrzepowo-
zatorowe nadcis$nienie ptucne (CTEPH)

wg aktualnej klasyfikacji ESC/ERS,

2) spetnienie jednego z dwoch ponizszych kryteriow:

a) nicoperowalne CTEPH (dyskwalifikacja od
operacyjnego potwierdzona przez zesp6t CTEPH sktadajacy
si¢ z kardiochirurga z doswiadczeniem w zakresie PEA,
kardiologa interwencyjnego z do§wiadczeniem w zakresie
cewnikowania prawostronnego oraz angioplastyki tetnic
plucnych, kardiologa do$wiadczonego w prowadzeniu
pacjentéw z nadci$nieniem ptucnym lub brak zgody pacjenta
na PEA przy akceptacji zespolu CTEPH; w przypadkach
watpliwych — brak jednoznacznej opinii specjalistow
wymienionych dziedzin — konieczna jest konsultacja przez
kardiochirurga, ktéry wykonat co najmniej 50 zabiegow

leczenia

endarterektomii  tetnic sformutowanie ,;z
doswiadczeniem w wykonywaniu ” nalezy rozumie¢ jako
,lekarza przeszkolonego 1 samodzielnie wykonujacego
okre§lone zabiegi” a ,do$wiadczonego w prowadzeniu
pacjentéw z nadci$nieniem plicnym” jako ,lekarza

posiadajacego doswiadczenie w stosowaniu farmakoterapii

ptucnych;

2

Schemat dawkowania riocyguatu zgodny z
informacjami zawartymi w aktualnej na
dzien wydania decyzji Charakterystyce

Produktu Leczniczego.

1. Badania przy kwalifikacji
1) Badania nicinwazyjne:
a) ocena klasy czynno$ciowej wedlug NYHA,
b) test 6-minutowego marszu,
¢) oznaczenie NT-pro-BNP,
d) badanie echokardiograficzne.
2) Badania inwazyjne:

— badanie hemodynamiczne (aktualne, wykonane nie wiecej
niz 12 tygodni przed kwalifikacja) cewnikowanie
prawego serca z oceng ciSnienia zaklinowania,
naczyniowego oporu ptucnego, pojemnosci minutowej
i saturacji mieszanej krwi zylne;j.

3) Badania obrazowe:
a) arteriografia t¢tnic ptucnych
oraz jedno z trzech nizej wymienionych badan:,
a) MRI,
b) Angio CT;
¢) scyntygrafia ptuc.

W przypadku uczulenia na barwnik stosowany w arteriografii
lub w razie wystapienia innych jednoznacznych przeciwskazan




swoistej w nadcisnieniu plucnym)

lub
b) przetrwate CTEPH po leczeniu chirurgicznym.
Przetrwate CTEPH to utrzymujace si¢ nadcis$nienie plucne
(zgodnie  z  definicja  hemodynamiczng  zawarta
w punkcie 3) przez co najmniej 6 miesi¢cy po endarterektomii
ptucnej (PEA) potwierdzone cewnikowaniem prawego serca. U
pacjentdéw, u ktorych po zabiegu endarterektomii tetnic
ptucnych utrzymuje si¢ nadci$nienie plucne (zgodnie z definicja
hemodynamiczng zawarta w punkcie 3) wywolujace objawy
mozliwe jest wlacznie riocyguatu przed uptywem okresu 6
miesi¢cy od operacji na podstawie decyzji zespotu CTEPH.

3) ésrednie ci$nienie w tgtnicy plucnej >25 mm Hg
i naczyniowy opor ptucny > 240 dyn*sec*cm™ (lub 3 jednostki
Wooda),

4) klasa czynnos$ciowa: od II do III wedtug WHO,

5) wiek $wiadczeniobiorcy: 18 lat i powyze;j.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spelnione tacznie.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Czas leczenia riocyguatem w programie okresla lekarz
na podstawie kryteriow wylaczenia z programu.

3. Kryteria wylaczenia i przeciwskazania do wlaczania do
programu

Wystgpienie co najmniej jednego z ponizszych kryteriow:
1) jednoczesne podawanie z inhibitorami PDE-5 (takimi jak
sildenafil, tadalafil, wardenafil),

2) cigzkie zaburzenia czynno$ci watroby (stopien C w skali
Child-Pugh),

do wykonania tego badania mozna od niego odstgpi¢ i
wykonac 2 z 3 ponizszych badan obrazowych

a) MRI,
b) Angio CT;
¢) scyntygrafia ptuc.

W przypadkach watpliwych moze by¢ konieczne wykonanie
wszystkich powyzszych badan.

2. Monitorowanie leczenia

W okresie dostosowywania dawki wizyty kontrolne odbywaja si¢ co
2 tygodnie +/- 2 dni.

W uzasadnionych przypadkach mozliwe jest przeprowadzenie
wizyty dostosowujacej dawke przez lekarza w miejscu zamieszkania
pacjenta o ile lekarz udokumentuje brak przeciwwskazan do
eskalacji dawki.

Ocena skuteczno$ci leczenia powinna by¢ wykonywana co 3 — 6
miesigcy w stanie jak najbardziej stabilnym.

Mozliwe jest, po wyrazeniu zgody przez lekarza prowadzacego
terapi¢, przeprowadzenie wizyty w programie w formie zdalnej
konsultacji 1 przesunigcie wykonania badan w programie na
pbzniejszy okres o ile nie stanowi to zagrozenia dla zdrowia pacjenta
i pozostaje bez wplywu na skuteczno$¢ 1 bezpieczenstwo
prowadzonej terapii. W takiej sytuacji mozliwe jest dostarczenie
lekow przez szpital do miejsca zamieszkania pacjenta lub wydanie
lekow osobie przez niego upowaznionej w ilosci kazdorazowo nie
wigkszej niz niezbedna do zabezpieczenia 3-4 miesigey terapii (W
zalezno$ci od indywidualnego dawkowania oraz wielko$ci
opakowan poszczegolnych lekow).

Opisane powyzej postgpowanie, w tym wynik zdalnej konsultacji i
ocena stanu zdrowia dokonana przez lekarza prowadzacego,
powinno zosta¢ odnotowane w dokumentacji medycznej pacjenta




3) nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynng lub na ktorgkolwiek oraz SMPT.

substancj¢ pomocnicza, Osobiste stawiennictwo pacjenta w osrodku prowadzacym terapi¢
4) cigza, nie moze by¢ jednak rzadsze niz 2 razy w ciagu kazdych kolejnych
12 miesigcy z wyjatkiem sytuacji nadzwyczajnych, w tym zjawisk
epidemicznych kiedy dopuszcza si¢ osobiste stawiennictwo w

5) jednoczesne podawanie z azotanami lub lekami uwalniajacymi

tlenek azotu (takimi jak azotyn amylu)
w jakiejkolwiek postaci, osrodku prowadzacym terapi¢ nie rzadziej niz 1 raz w ciggu kazdych

6) pacjenci ze skurczowym ci$nieniem krwi <95 mm Hg kolejnych 12 miesiccy.

na poczatku leczenia,

7) choroba uktadu oddechowego z niewydolno$cia oddychania (w 1) Badania nieinwazyjne:

tym zwlaszcza sklonno$¢ do retencji dwutlenku wegla) jako
dominujaca przyczyna nadci$nienia plucnego,

8) niewydolnos¢ lewej komory serca (w tym zwlaszcza
z  zaklinowanym ciSnieniem w  tetnicy  phucnej
> 15 mmHg) jako dominujgca przyczyna nadci$nienia
ptucnego,

a) ocena klasy czynnos$ciowej wedlug NYHA,
b) test 6-minutowego marszu,
c¢) oznaczenie NT-pro-BNP.

Do monitorowania leczenia mozna wykorzysta¢ roéwniez
badania wykonane nie w ramach rutynowej kontroli co

3-6 miesiecy, ale rowniez wykonane w przypadku pogorszenia
samopoczucia lub stanu chorego. W tej sytuacji odstep 3-6
miesigcy do nastgpnych rutynowych badan kontrolnych
wymaganych przez program mozna takze liczy¢ od momentu
wspomnianych dodatkowych badan przeprowadzonych w

9) brak skutecznosci leczenia — jako kryterium wytaczenia.

terminie wczesniejszym ze wskazan klinicznych.

2) Badania inwazyjne:

Cewnikowanie prawego serca (badanie hemodynamiczne) z
oceng cisnienia w tg¢tnicy plucnej, ci$nienia w prawym
przedsionku, ci$nienia zaklinowania, naczyniowego oporu
plucnego, pojemnosci minutowej i saturacji mieszanej krwi
zylnej wykonuje sig:
—na podstawie decyzji lekarza prowadzacego jezeli obraz
kliniczny, przebieg choroby oraz panel badan sa
niejednoznaczne,




—dla celow kwalifikacji do plastyki naczyn phlucnych,
eskalacji farmakoterapii lub przeszczepu ptuc, jesli
terapia taka jest rozwazana i mozliwa.

3. Monitorowanie programu

1) gromadzenie w dokumentacji medycznej pacjenta danych
dotyczacych monitorowania leczenia
i kazdorazowe ich przedstawianie na zadanie kontroleréw
Narodowego Funduszu Zdrowia,

2) uzupehienie danych zawartych w rejestrze (SMPT) dostepnym
za pomocg aplikacji internetowej udostgpnionej przez OW
NFZ, z czgstotliwoscia zgodng z opisem programu oraz na
zakonczenie leczenia,

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-rozliczeniowych do
NFZ: informacje przekazuje si¢ do NFZ w formie papierowe;j
lub w formie elektronicznej, zgodnie z wymaganiami
opublikowanymi przez Narodowy Fundusz Zdrowia.




