Zatacznik B.41.

LECZENIE ZESPOLU PRADER - WILLI (ICD10 Q87.1)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
RAMACH PROGRAMU

Do Programu kwalifikuje Zespot Koordynacyjny ds. Stosowania
Hormonu Wzrostu powotywany przez Prezesa Narodowego
Funduszu Zdrowia.

1. Kryteria kwalifikacji

1) rozpoznanie zespotu Prader-Willi, na podstawie cech
klinicznych potwierdzonych badaniem genetycznym;

2) wiek ponizej 18 roku zycia, optymalnie mi¢dzy 2. a 4.
rokiem zycia;

3) dojrzato$¢ szkieletu (wiek kostny), ponizej 16 lat u dziewczat
i ponizej 18 lat u chtopcow;

4) stan odzywienia, mierzony wielko$cia wskaznika BMI,
ponizej 97 centyla dla ptci i wieku (wymagany co najmnie;j
6 miesi¢czny okres obserwacji w osrodku prowadzacym
terapi¢ hormonem wzrostu);

5) wyréwnane przemiany weglowodanowe, wymagane
wykonanie testu obciazenia glukoza z pomiarem glikemii
i insulinemii;

6) konsultacja laryngologiczna, z uwagi na mozliwos$¢ nasilenia
lub wystapienia nocnych bezdechéw;

7) wprowadzone leczenie dietetyczne i rehabilitacja (wymagany
CO najmniej 6 miesigczny okres obserwacji w osrodku
prowadzacym terapi¢ hormonem wzrostu);

8) inne badania i konsultacje zalezne od stanu
$wiadczeniobiorcy i innych powiktan choroby zasadniczej
lub innych towarzyszacych PWS chorob;

1. Dawkowanie

Somatotropina podawana codziennie wieczorem
w dawece: 0,18 - 0,47 mg/kg/tydzien (0,54 - 1,4
[U/kg/tydzien).

1. Badania przy kwalifikacji
1) pomiar stezenia IGF-1.
Badania laboratoryjne i inne wedlug standardéw diagnozowania
$wiadczeniobiorcow z zespotem Prader-Willi.

2. Monitorowanie leczenia
2.1 Po 30 dniach

1) konsultacja laryngologiczna.
2.2 Po 90 dniach

1) pomiar stezenia IGF-1;

2) konsultacja laryngologiczna, nastepne w zaleznosci od

potrzeb.

2.3 Co 90 dni

1) Kkonsultacja dietetyka;

2) konsultacja rehabilitanta.
2.4 Co 180 dni

1) pomiar stezenia glukozy we krwi;

2) pomiar stezenia TSH;

3) pomiar stezenia fT4.

4) jonogram w surowicy krwi.
Okresowej oceny skutecznosci terapii dokonuje lekarz
niezaangazowany w leczenie pacjenta z zespotem Prader-Willi.
2.5 Co 365 dni

1) konsultacja przez ginekologa zajmujacego si¢ dzie¢mi
(dotyczy dziewczat powyzej 10 roku zycia, au
dziewczat ponizej 10 roku zycia - w zaleznosci od




9) brak innych przeciwwskazan do stosowania hormonu
Wzrostu.

2. OKkreSlenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjecia przez Zespot Koordynacyjny ds.
Stosowania Hormonu Wzrostu lub lekarza prowadzacego decyzji
0 Wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie

z kryteriami wylaczenia.

Swiadczeniobiorcy po ukoficzeniu 18 r. z. kontynuuja terapig na
zasadach okre§lonych w programie do czasu spetnienia
ktoregokolwiek z kryteriow wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) brak wspotpracy z rodzicami lub $§wiadczeniobiorca;

2) wystapienie powiktan zastosowanej terapii;

3) zaniechanie systematycznego leczenia rehabilitacyjnego
lub dietetycznego;

4) narastanie otylosci, pomimo stosowania kompleksowego
leczenia hormonem wzrostu, leczenia dietetycznego
i rehabilitacji (wzrost wielko$ci wskaznika BMI w
odniesieniu do norm populacyjnych przyjetych dla wieku
i ptci 0 2 odchylenia standardowe lub wiecej);

5) pojawienie sie lub nasilenie nocnych bezdechdw;

6) cukrzyca lub ujawnienie sie¢ tej choroby w czasie
prowadzonej terapii hormonem wzrostu.

potrzeb);

2) u $wiadczeniobiorcow z wadami uktadu sercowo-
naczyniowego:

a) konsultacja kardiologiczna,
b) USG serca,

3) u$wiadczeniobiorcow w wieku powyzej 7 roku zycia
konsultacja psychologa z ocena rozwoju
intelektualnego;

4) u $wiadczeniobiorcow w wieku ponizej 7 roku zycia
ocena rozwoju psychoruchowego;

5) pomiar st¢zen triglicerydow;

6) pomiar stezen catkowitego cholesterolu;

7) pomiar frakcji HDL cholesterolu;

8) pomiar frakcji LDL cholesterolu;

9) pomiar odsetka glikowanej hemoglobiny (HbA¢);

10) test obcigzenia glukozg z pomiarem glikemii
i insulinemii;

11) pomiar stezenia IGF-1;

12) konsultacja laryngologiczna;

13) konsultacja ortopedyczna;

14) RTG s$rodrecza z blizszg przynasadg kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego);

15) u $wiadczeniobiorcow z zaburzeniami pokwitania test
stymulacji wydzielania gonadotropin, z uzyciem
preparatu do stymulacji wydzielania gonadotropin (4
pomiary stezen FSH i LH oraz 1 pomiar stezen
estrogendw i androgenow);

16) w przypadku nawracajacych zakazen uktadu
moczowego lub wad wrodzonych tego uktadu:

a) konsultacja nefrologiczna,

b) konsultacja urologiczna,

c) USG jamy brzusznej,

d) badanie ogdlne i posiew moczu;




17) przy podejrzeniu ztuszczenia gtéwki kosci udowe;:
a) konsultacja ortopedyczna,
b) RTG lub USG stawow biodrowych, poszerzone
0 TK lub MRI stawoéw biodrowych;
18) w przypadku wystgpienia objawow pseudo tumor
cerebri:
a) konsultacja okulistyczna;
b) konsultacja neurologiczna;
C) obrazowanie osrodkowego uktadu nerwowego (TK z
kontrastem lub MRI).
Badania wedlug standardow monitorowania §wiadczeniobiorcow
z zespotem Prader-Willi.

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
udostepnionej przez OW NFZ, z czestotliwo$cia zgodng
z opisem programu oraz na zakonczenie leczenia.

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




