Zalacznik nr 7
Zatacznik nr 14

Opis Swiadczenia

KWALIFIKACJA DO LECZENIA AKTYWNEJ POSTACI ZIARNINIAKOWATOS:CI Z ZAPALENIEM
NACZYN (GPA) LUB MIKROSKOPOWEGO ZAPALENIA NACZYN (MPA)

1. | Charakterystyka $wiadczenia
11 . , Kwalifikacja do leczenia aktywnej postaci ziariniakowato$ci z zapaleniem naczyn (GPA)
-1 | nazwa $wiadczenia . , .
lub mikroskopowego zapalenia naczyr (MPA)
1o |OKTESlenie  kody powiazanych |14 5 7iariniakowatost Wegenera
¢ | ze $wiadczeniem schorzen (wg M318 | kres| . horob { knwionosnvch
ICD 10) .8 Inne okreslone martwicze choroby naczyn krwiono$nyc
1.3 | swiadczenia skojarzone nie dotyczy
Ziamniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn (GPA) to choroba rzadka, wystepuje u okoto 5
na 100 000 os6b (2,5-15 na 100 000 osdb). Zapadalnos¢ jest najwyzsza wsrod rasy biatej
. . . | i w Europie rocznie wynosi okoto 2—10 0s6b na 1 min populacji, a chorobowo$¢ okoto 25—
czestos$¢ wystepowania jednostki , ) e . L . -
14 ; 70/min  populacji. Dwukrotnie czeSciej chorujg mezczyzni. Choroba moze wystapic
chorobowej lub procedury kazd ieku. ale okolo 15% dkow d b< 181 7 (qlownie miodzies
medycznej w kazdym wieku, ale okoto 15% przypadkow otyczy 0s6 r. Z. (glownie mto Z|ezy),.’
Mikroskopowe zapalenie naczyn (MPA) to choroba bardzo rzadka. Zachorowalno$é
w Europie wynosi okoto 3-11 przypadkow na 1 000 000 obywateli w zaleznoci od kraju.
Choroba dotyczy gtownie osdb starszych.
kryteria kwalifikacji chorych - Zespot Koqrdynacyjny dokonulie ostatec;nej kwa.llflkac“ .chorych ’d<.> uczestmgtwa
15 wymagajacych udzielenia w programie lekowym ,Leczenie aktywnej postaci ziarniniakowato$ci z zapaleniem
e . naczynn (GPA) lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA) (ICD-10 M31.3,
$wiadczenia ) e : . :
M 31.8)". Kwalifikacja jest dokonywana w oparciu o opis przedmiotowego programu.
Specyfikacja zasadniczych
procedur medycznych 89.00 - badanie i porada lekarska, konsultacja
1.6 wykonywanych w trakcie specyfikacja zasadniczych procedur medycznych zawarta jest w opisach przedmiotowych
udzielania $wiadczenia (wg ICD | programéw.
9 CM)
zalecenia dotyczace dalszego
1.7 postepowania (zalecane lub w przypadku pozytywnej kwalifikacji wigczenie do wtasciwego programu lekowego
konieczne kolejne $wiadczenia)
- weryfikacja kwalifikacji do leczenia aktywnej postaci ziarniniakowato$ci z zapaleniem
naczyn (GPA) lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA).
. L . - oczekiwane wyniki leczenia: zatrzymanie postepu choroby, poprawa stanu
oczekiwane wyniki postepowania - SR
18 L . klinicznego, poprawa jakosci zycia chorych.
(efekt dziatania — kryteria  fazie chorob o sie | ie indukui isie. ab bi
wyjscia) - wostrej azie choro ystosup si¢ leczenie indukujace remisje, aby zapobiec
uszkodzeniu narzadow, a po jej osiggnieciu — leczenie podtrzymujace w celu
ewentualnego wycofania lekéw. Sposéb leczenia zalezy od obrazu klinicznego
i nasilenia choroby.
dziatania niepozadane wystepujace u =25% pacjentéw z GPA i MPA otrzymujacych
rytuksymab to: matoptytkowos¢, biegunka, niestrawnos¢, zaparcie, obrzek obwodowy,
ryzyka powiktan postepowania zesp6t uwolnienia cytokin, zakazenie uktadu moczowego, zapalenie oskrzeli, potpasiec,
1.9 medycznego i czestos¢ ich zapalenie nosa i gardta, obnizone stezenie, hemoglobiny, hiperkaliemia, przykurcze
wystepowania migsniowe, bole stawdw, bol plecow, ostabienie miesni, bole migsniowo-szkieletowe, bol
koriczyn, zawroty glowy, drzenia, bezsenno$é, kaszel, dusznosé, krwawienie z nosa,
niezyt nosa, tradzik, nadci$nienie, zaczerwienienie.
2.

Warunki wykonania




specyfikacja i liczba badan

- zostata okre$lona w opisie programu : ,Leczenie aktywnej postaci ziarniniakowato$ci

2.1 diagnostycznych, niezbednych z zapaleniem naczyn (GPA) lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA) (ICD-10
dla wykonania $wiadczenia M31.3, M 31.8)"
zakres oczekiwanych informacji |-  ograniczenie iloSci i cigzko$ci powiktar u chorych
22 |na podstawie wykonanych badan |- zahamowanie postepu choroby
diagnostycznych - poprawa jakosci zycia chorych
s — zgodnie z kryteriami opisanymi w programie: ,Leczenie aktywnej postaci
23 | $redni czas udzielania A o . . , . .
swiadczenia ziarniniakowato$ci z zapaleniem naczyn (GPA) lub mikroskopowego zapalenia naczyn
(MPA) (ICD-10 M31.3, M 31.8)"
24 sprzet i aparatura medyczna program archiwizacji danych pacjenta w systgmie komputerowym  (nadzér
nad prowadzonym rejestrem zgodnym z wymaganiami programu)
Osrodek bedacy realizatorem przedmiotowego $wiadczenia musi zapewni¢ warunki
do realizacji nastepujacych zadan Zespotu Koordynacyjnego:

- nadzorowanie zgtaszalnosci przez poszczegoine osrodki chorych do leczenia,

- nadzorowanie procesu diagnostycznego prowadzonego przez poszczegoine
osrodki tak, aby od chwili kwalifikacji do zastosowania leczenia uptynat mozliwie

2.5 | warunki organizacyjne udzielania najkrotszy okres czasu,
$wiadczen - zapewnienie niezaktdconego, ciggtego przeptywu informacji pomiedzy
osrodkami prowadzacymi terapie i oSrodkiem koordynujacym, o skutecznosci
prowadzonego leczenia i ewentualnych dziataniach ubocznych,

- aktualizacja i nadzér nad prowadzonym rejestrem zgodnym z wymaganiami
programu  oraz prowadzenie  archiwum  niezbednego dla  potrzeb
sprawozdawczosci i analiz

lekarze specjalisci reumatologii, lekarze specjalisci nefrologii, lekarze specjalisci chorob
26 kwalifikacje specialistow ptuc, lekarze specjalisci immunologii klinicznej wytypowani przez poszczegoine osrodki
prowadzace leczenie aktywnej postaci ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA) lub
mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA)
2.7 | umiejgtnosci i doswiadczenie lekarze specjalisci reumatologii, lekarze specjaliéci nefrologii, lekarze specjalisci chordb
zawodowe ptuc, lekarze specjalisci immunologii kliniczne;
zakres dziedzin medycyny
2.8 uprawnionych do wykonania - reumatologia, nefrologia, choroby ptuc, immunologia kliniczna
$wiadczenia
3. | Skutecznosé medyczna i ekonomiczna
potwierdzenie skutecznosci
procedury medycznej z podaniem |-  zapobieganie, lub przynajmniej opéznienie wystapienia uszkodzeniu narzadéw
32 stopnia ufnosci wyniku (korzysci - w przypadku wystgpienia zmian narzadowych zatrzymanie postepu choroby,
uzyskane dzigki jej zastosowaniu — poprawa stanu klinicznego, poprawa jakosci zycia chorych.
efektywno$¢ medyczna)
- wytyczne programu leczenia aktywnej postaci ziarniniakowato$ci z zapaleniem
3.3. | Istniejace wytyczne postgpowania naczyn (GPA) lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA) (ICD-10 M31.3, M

medycznego

31.8)




Wzory dokumentéw niezbednych dla kwalifikacji pacjenta, zgodnie z opisem programu, przez
Zespot Koordynacyjny ds. Leczenia ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA) lub
mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA).

Whniosek o zakwalifikowanie pacjenta do leczenia w programie Leczenie aktywnej postaci
ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA) lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA)

ZESPOL KOORDYNACYJNY D/S LECZENIA ZIARNINIAKOWATOSCI Z ZAPALENIEM
NACZYN (GPA) LUB MIKROSKOPOWEGO ZAPALENIA NACZYN (MPA)

Prosze wypetniony elektronicznie wniosek przestaé drogg elektroniczng na adres: zapalenienaczyn@wim.mil.pl
oraz tradycyjng na adres:
Zespot Koordynacyjny ds. Leczenia GPA lub MPA
Klinika Chorob Wewnetrznych i Reumatologii
Wojskowy Instytut Medyczny
04-141 Warszawa, ul. Szaserow 128

A. Dane personalne pacjenta i nazwa jednostki kierujacej

1. Imig i nazwisko: 2. PESEL:

Data wystawienia wniosku:

Jednostka wystawiajgca wniosek (pieczatka):

B. Dane do kwalifikacji:

1. Wiek:

2. Rozpoznanie (prosze zaznaczy¢):
O ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn (GPA)
O mikroskopowe zapalenie naczyn (MPA)

3. Data rozpoznania choroby:

4. Posta¢ choroby wedlug EUVAS (prosze zaznaczy¢):
O uogdlniona
O ciezka
O inna, jaka

5. Aktywnos$¢ choroby:
Liczba punktow w skali BVAS/WG:
Aktualnie wystepujgce objawy duze wedtug skali BVAS/WG:

Aktualnie wystepujgce objawy mate wedtug skali BVAS/WG:

Aktualnie wystepujgce przeciwciata ANCA:
O c-ANCA

O p-ANCA

O nieobecne


http://www.zapalenienaczyn@wim.mil.pl/

Aktualna dawka glikokortykosteroidow i czas jej stosowania:

Stan ogoélny chorego w opinii lekarza prowadzgcego:

6. Nieskutecznos$¢ lub przeciwwskazania do terapii standardowej wedtug definicji zawartych w punkcie
2.2 programu:

O brak poprawy po 3 miesigcach standardowego leczenia indukcyjnego
prosze podac liczbe punktoéw, objawy duze i mate wedtug skali BVAS/WG stwierdzane przed
leczeniem indukcyjnym lub dotgczy¢ wypetniong przed leczeniem skale BVAS/WG

O utrzymywanie sie aktywnej choroby po 6 miesigcach standardowego leczenia indukcyjnego
prosze podac liczbe punktéw, objawy duze i mate wedtug skali BVAS/WG stwierdzane przed
leczeniem indukcyjnym lub dotgczy¢ wypetniong przed leczeniem skale BVAS/WG

O wczesny nawr6t choroby w trakcie pierwszych 6 miesiecy standardowego leczenia
podtrzymujgcego remisje
[0 czeste nawroty choroby w czasie standardowego leczenia podtrzymujacego
O przeciwwskazania do standardowej terapii indukujacej remisje
prosze podac¢ jakie:

7. Ostatnio stosowane leczenie indukujgce remisje:

O cyklofosfamid doustnie w dawce 2 mg/kg/dobe (max. 200 mg/dobe) przez 3-6 miesiecy
czas stosowania:

O cyklofosfamid dozylnie w pulsach po 0,75 g/m2 pow. ciata co 4 tygodnie przez 6 miesiecy
czas stosowania:

O cyklofosfamid dozylnie w pulsach 15 mg/kg (max. 1,2 g; 3 pulsy co 2 tygodnie, nastepnie 3-6
pulséw co 3 tygodnie)
czas stosowania:

O inne (prosze opisac i podac przyczyny ew. modyfikacji standardowej terapii):

8. Ostatnio stosowane leczenie podtrzymujgce remisje:
O azatiopryna 2 mg/kg/dobe
czas stosowania:
O metotreksat 25 mg/tydzien
czas stosowania:
O leflunomid 20 mg/dobe
czas stosowania:
O mykofenolan mofetylu 3 g/dobe
czas stosowania:
O nie dotyczy
O inne (prosze opisac i podac¢ ew. przyczyny modyfikacji terapii):




9. Czy wykluczono wszystkie kryteria wytgczenia z programu?
O Tak

O Nie (prosze wyjasnic)

C. Badania przy kwalifikacji do programu (data badania / wynik):

1. badanie ogo6lne moczu data badania
2. dobowa proteinuria (jesli dotyczy) data badania
3. morfologia krwi z rozmazem data badania
4.0B data badania
5. aminotransferaza alaninowa (AIAT) data badania

6. aminotransferaza asparaginianowa (AspAT) data badania

7. biatko C-reaktywne (CRP) data badania
8. kreatynina data badania
9.eGFR data badania
10. przeciwciata anty-HCV data badania
11. przeciwciata anty-HBc data badania
12. HBsAg data badania
13. przeciwciata anty-HIV data badania
14. c-ANCA i p-ANCA data badania
15. stezenie immunoglobulin: data badania

a) lgG (mg/dl)

b) IgM (mg/d)

c) lgA (mg/dl)




16. EKG data badania
Opis

17. RTG lub TK klatki piersiowej (do 1 miesigca przed kwalifikacja); data badania
Opis
18. Quantiferon w kierunku zakazenia pratkiem gruzlicy. data badania

19. Inne informacje istotne dla procesu kwalifikacji

Podpis i pieczatka lekarza prowadzgcego Podpis i pieczatka Kierownika Jednostki Kierujgcej



Zalacznik do wniosku o zakwalifikowanie pacjenta do leczenia w programie Leczenie
aktywnej postaci ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA) lub mikroskopowego
zapalenia naczyn (MPA)

Wyrazam zgode na przetwarzanie moich danych osobowych w celach
wynikajacych z art. 188 ustawy o §wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych
ze srodkow publicznych (Dz.U. z 2016 r. poz. 1793 z p6zn. zm.)

Poinformowana(y) o mozliwosci powiktan zastosowanego leczenia,
wyrazam zgode na leczenie rytuksymabem. Zobowigzuje si¢ do przyjmowania tego
leku zgodnie z zaleceniami lekarskimi oraz przyjezdzania na badania kontrolne
W wyznaczonych terminach.

Jestem poinformowana(y) o istocie choroby, mozliwosci wystgpienia
objawow niepozadanych 1 powiklan zastosowanej terapii oraz o mozliwosci
zaprzestania terapii.

Data

Podpis pacjenta

Data

Podpis lekarza



Kwestionariusz oceny stopnia aktywnosci choroby — ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn

BVAS (Birmingham Vasculitis Activity Score)/WG

Imig, nazwisko i data urodzenia

lub numer identyfikacyjny pacjenta:

Data wypetnienia formularza: - -
dzien  miesiac rok

Prosze zaznacza¢ okienka (O lub O) wylacznie, gdy objaw mozna przypisaé aktywnej postaci ziarniniakowato$ci z zapaleniem naczyn
(zmiany o charakterze przewlektym nalezy ocenia¢ odrebnie, stosujgc wskaznik Vasculitis Damage Index, VDI).
[m] Prosze zaznacza¢ okienka wytgcznie, gdy objaw jest wynikiem przetrwatego aktywnego procesu chorobowego
od momentu ostatniej oceny i nie ulegt pogorszeniu w ciggu ostatnich 28 dni.
[¢] Prosze zaznacza¢ okienka wytgcznie, gdy objaw wystapit lub ulegt pogorszeniu w ciggu ostatnich 28 dni.
A Jesli w zadnej z czesci nie wystepuje zaden z objawdw, prosze zaznaczy¢ ,Brak”.
Duze objawy wyréznione sa pogrubiong czcionka i oznaczone *
Wszystkie objawy zwigzane z aktywnym zapaleniem naczyn nalezy zaznaczy¢ na niniejszym formularzu.
W razie potrzeby mozna postuzy¢ sie kategoria ,,INNE”.
Nowe/ Nowe/
Przetrwate pogorszenie Brak Przetrwate pogorszenie Brak
OBJAWY OGOLNE A OBJAWY PLUCNE A
a. bole stawow / zapalenie stawow a. zapalenie optucnej
b. gorgczka (= 38,0°C) b. guzki lub jamy
_O_BJ_AVTIY_SK_OENI_E -t TTTTT T Z B c. inne nacieki wtérne do ziarniniakowatosci O o
z zapaleniem naczyn
a. plamica X
d. zmiany wewnatrzoskrzelowe m] o
b. owrzodzenie skory
e. * krwawienie pecherzykowe
c. *zgorzel m] o]
__________________________________ f. * niewydolnos$¢ oddechowa
OBJAWY ZE STRONY BLON SLUZOWYCH /S
I NARZADU WZROKU OBJAWY NERKOWE A
a. owrzodzenia jamy ustnej m] o) a.krwinkomocz (= 1+ lub = 10 erytrocyty w p.w), brak O o
wateczkéw czerwonokrwinkowych)
b. zapalenie spojowek / zapalenie nadtwarddwki m] o]
b. * wateczki czerwonokrwinkowe m] o
c. guz pozazagatkowy / wytrzeszcz m} O L. )
c. *wzrost stezenia kreatyniny o > 30% o
d. zapalenie btony naczyniowej oka m] @] lub spadek klirensu kreatyniny o > 25%
e. * zapalenie twardowki O o] Uwaga:
Jesli wystepuje krwinkomocz i wateczki czerwonokrwinkowe, nalezy wzigc¢ pod uwage tylko
f. * wysigk / krwawienie w siatkéwce O @] wateczki (duzy objaw).
OBJAWY ZE STRONY USZU, NOSA, GARDLA A OBJAWY NEUROLOGICZNE A
. - . a. * zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych O (@]
a. krwista wydzielina z nosa / strupienie / o o
owrzodzenia b. * zmiany w rdzeniu krggowym o
b. zajecie zatok m] o c. *udar mézgu )
c. obrzek gruczotéw $linowych ] o d. * porazenie nn. czaszkowych o
. . L. . e. * obwodowa neuropatia czuciowa o
d. zapalenie okolicy podgto$niowej m] O
f. *ruchowa mononeuropatia mnoga (@]
e. niedostuch przewodzeniowy [m] o ] [T T"T T T ST s s s s s s s s s s s s s
INNE
f. * niedostuch odbiorczy m] o (opisa¢ wszystkie objawy A
__________________________________ i * objawy uznane za duze)
OBJAWY SERCOWO-NACZYNIOWE AN
O o
a. zapalenie osierdzia [m] (@]
_________ S o meT T T TS E s T s T T O o
OBJAWY JELITOWO-ZOLADKOWE yaN
O o
a. * niedokrwienie krezki [m} O
O o

PODPIS LEKARZA BADAJACEGO:




