Zalacznik B.68.

LECZENIE TETNICZEGO NADCISNIENIA PLUCNEGO SILDENAFILEM, EPOPROSTENOLEM I MACYTENTANEM

(TNP) (ICD-10 127, 127.0)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W

i powyzej
1. Monoterapia sildenafilem

1.1 Kryteria wlaczenia pacjenta do leczenia sildenafilem
w monoterapii:

plucne (wg. aktualnej klasyfikacji ESC/ERS);

2) stopiefi zaawansowania choroby:
a) II-III klasa czynno$ciowa wedtug WHO lub
b) Iklasa czynno$ciowa wedtug WHO, jezeli do czasu
ukonczenia 18 roku zycia pacjent by} skutecznie
leczony sildenafilem lub innym inhibitorem PDES5 —
z wylaczeniem pacjentéw z zespotem Eisenmengera,
lub
¢) III klasa czynno$ciowa wedtug WHO u pacjentéw
z zespotem Eisenmengera w przypadku nietolerancji
lub nieskutecznos$ci leczenia bosentanem,;
3) brak spadku ci$nienia w tetnicy ptucnej w ostrym tescie

hemodynamicznym (wedlug aktualnych kryteriow) lub
niezadowalajacy skutek lub nietolerancja przewleklego
leczenia lekami blokujacymi kanatl wapniowy pomimo

1) zdiagnozowane oraz udokumentowane tetnicze nadcisnienie

A. Leczenie sildenafilem pacjentéw dorostych:
1. Leczenie I rzutu - monoterapia

Dawkowanie sildenafilu:

1) Dawka podstawowa: 20 mg 3 razy dziennie.

2) W przypadku progresji choroby
udokumentowanej badaniami
nieinwazyjnymi i cewnikowaniem prawego
serca, zgodnie z opisem programu, istnieje
mozliwo$¢ zwiekszenia dawki sildenafilu
do maksymalnie 3 razy po 40 mg dziennie
jako alternatywy przej$cia do terapii II rzutu
okreslonej w programach lekowych leczenia
TNP po uzyskaniu pozytywnej opinii
konsultanta krajowego w dziedzinie
kardiologii.

2. Terapia skojarzona

Dawkowanie sildenafilu w ramach prowadzenia
terapii skojarzonej: 20 mg 3 razy dziennie.

SWIADCZENIOBIORCY PROGRAMIE RAMACH PROGRAMU
I. Terapia sildenafilem I. Dawkowanie sildenafilu I. Terapia sildenafilem
A. Leczenie sildenafilem pacjentow dorostych w wieku 18 lat 1. Badania przy kwalifikacji do leczenia sildenafilem

1.1 Badania nieinwazyjne:
1) ocena klasy czynno$ciowej wedtug NYHA,;
2) test 6-minutowego marszu (w przypadku dzieci dotyczy
pacjentéw, ktérych parametry rozwojowe umozliwiaja
wykonanie badania);
3)
4)

oznaczenie NT-pro-BNP;
badanie echokardiograficzne.

1.2 Badania inwazyjne.
1.2.1 Cewnikowanie prawego serca (badanie hemodynamiczne)
7 0cena:

1) cis$nienia zaklinowania,

2) naczyniowego oporu plucnego,
3) pojemnosci minutowej,
4) saturacji mieszanej krwi zylnej

i przeprowadzeniem testéw wazodylatacyjnych.
Badanie to musi by¢ wykonane nie wiecej niz 8 tygodni
przed wiaczeniem do programu.

1.2.2 W przypadku ciezkiego stanu pacjenta diagnostyczne
cewnikowanie prawego serca mozna odtozy¢ do czasu uzyskania




spadku ci$nienia w tetnicy ptucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym (wedlug aktualnych kryteriow);
4) wiek pacjenta - 18 lat i wiecej.
Przez caly okres terapii zaleca sie stosowanie skutecznej metody
antykoncepcji u kobiet w wieku rozrodczym.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spelnione tacznie.

1.2 Okreslenie czasu leczenia sildenafilem w monoterapii;
Czas leczenia sildenafilem w programie okresla lekarz
na podstawie kryteriow wylaczenia.

1.3 Kryteria wylaczenia z leczenia I rzutu sildenafilem
w monoterapii:
Pacjent zostaje wytaczony z leczenia I rzutu sildenafilem
w monoterapii w przypadku wystapienia co najmniej jednego
z nastepujacych kryteriow:

1) nieskutecznos$c¢ terapii lub powik}ania terapii;

2) udar mozgu w ciggu ostatnich 90 dni;

3) ostry zawal mie$nia sercowego w ciggu ostatnich 90 dni;

4) ciezkie niedocisnienie tetnicze (<90/50 mmHg) jezeli nie
jest objawem niewydolno$ci prawej komory wtérnej
do TNP;

5) koniecznos¢ stosowania azotandw, lekdw
przeciwgrzybicznych, lekéw przeciwwirusowych
powodujacych interakcje z sildenafilem;

6) retinitis pigmetosa lub utrata wzroku w wyniku nietetniczej
przedniej niedokrwiennej neuropatii nerwu wzrokowego
(NAION);

7) ciezka niewydolnos¢ watroby (Klasa C wg Child-Pugh);

8) nadwrazliwos$¢ na substancje czynng lub ktérakolwiek
substancje pomocnicza;

9) brak wspdlpracy z strony pacjenta w zakresie prowadzenia

terapii oraz okresowej kontroli;

3. Sildenafil w postaci zawiesiny doustnej
u pacjentéw dorostych stosuje sie wylacznie
w przypadku nietolerancji lub niemozliwoScil
podania postaci statej.

B. Leczenie sildenafilem dzieci

Dawkowanie sildenafilu w ramach leczenia
w monoterapii lub terapii skojarzonej:
1) masa ciata < 20 kg: 10 mg 3 razy dziennie;

2) masa ciala > 20 kg: 20 mg 3 razy dziennie.

W przypadku gdy sildenafil jest stosowany
lacznie z inng substancja czynng w ramach terapii
skojarzonej, finansowanie zastosowania tej
substancji odbywa sie w ramach odpowiedniego
programu lekowego dotyczacego leczenia
tetniczego nadci$nienia ptucnego.

II. Dawkowanie epoprostenolu
Zgodnie z dawkowaniem okreslonym
w Charakterystyce Produktu Leczniczego.

ITII. Dawkowanie macytentanu i sildenafilu
w terapii skojarzonej:

1) dawka macytentanu: 10 mg raz dziennie;
2) dawka sildenafilu: 20 mg 3 razy dziennie.

stabilizacji klinicznej wytacznie pod warunkiem, ze byto ono
wykonane wczesniej i potwierdzito rozpoznanie tetniczego
nadcisnienia plucnego.
1.2.3 Wymdg cewnikowania prawego serca przy kwalifikacji nie
dotyczy:
a) pacjentéw przechodzacych do leczenia sildenafilem w ramach
programu lekowego leczenia tetniczego nadcisnienia plucnego
w czesci dotyczacej leczenia dorostych, u ktérych rozpoznanie
tetniczego nadci$nienia ptucnego potwierdzono wczesniej
w osrodku pediatrycznym a leczenie stanowi kontynuacje
dotychczasowej opieki,
b) pacjentéw z zespolem Eisenmengera, jesli cewnikowanie
prawego serca byto wykonane u nich w przesztosci
i potwierdzilo rozpoznanie tetniczego nadci$nienia plucnego,
pacjentow, u ktérych nieskuteczno$¢ monoterapii substancja
czynna stosowana w programach lekowych zostala
udokumentowana w przesztosci przy pomocy cewnikowania
prawego serca i ktérzy w zwiazku z tym otrzymuja aktualnie
terapie skojarzona obejmujaca sildenafil.

D. Monitorowanie leczenia sildenafilem

Ocena postepu leczenia powinna by¢ wykonywana w stanie
mozliwie jak najbardziej stabilnym.

2.1 Badania nieinwazyjne:

1) ocena klasy czynnosciowej wedtug NYHA,;
2) test 6-minutowego marszu (w przypadku dzieci dotyczy
pacjentéw, ktérych parametry rozwojowe umozliwiaja
wykonanie badania);

3)
4)

oznaczenie NT-pro-BNP;
badanie echokardiograficzne (w przypadku rozbieznosci
wynikéw badan podstawowych)




2. Terapia skojarzona - leczenie sildenafilem w skojarzeniu
z inng substancja czynna przewidziana do leczenia
tetniczego nadcis$nienia plucnego w ramach programéw
lekowych dotyczacych leczenia TNP.

2.1 Kryteria kwalifikacji do leczenia sildenafilem w skojarzeniu
z inng substancja czynna u pacjentéw w wieku 18 lat
i powyzej:
Sildenafil moze by¢ stosowany tacznie z inng substancja czynna,
o ktérej mowa w programach lekowych, dotyczacych leczenia
tetniczego nadcis$nienia plucnego w przypadku kiedy:
1) monoterapia jakakolwiek substancja czynna zastosowana
w ramach programéw lekowych dotyczacych leczenia TNP
okazata sie nieskuteczna lub
2) pacjent jest w IV klasie czynnosciowej wg WHO w
momencie rozpoznania choroby lub gdy nastapito
pogorszenie do III lub I'V klasy czynno$ciowej wg WHO
pomimo dotychczasowego leczenia lub
3) pacjent osiagnat wiek 18 lat, jezeli dotychczas byt
skutecznie leczony terapia skojarzong w ramach programu
lekowego w czeSci dotyczacej leczenia tetniczego
nadcis$nienia plucnego u dzieci.
Przez caly okres terapii zaleca sie stosowanie skutecznej metody
antykoncepcji u kobiet w wieku rozrodczym.

2.2 Okreslenie czasu leczenia sildenafilem w ramach
prowadzenia terapii skojarzonej

Czas leczenia sildenafilem w programie okresla lekarz
na podstawie kryteri6w wylaczenia.

2.3 Kryteria wylaczenia z leczenia sildenafilem w ramach

- wykonuje sie co 3 - 6 miesiecy. Do podjecia decyzji
terapeutycznych moga by¢ uzyte rowniez badania wykonane nie

w ramach rutynowej kontroli co 3-6 miesiecy, ale r6wniez
wykonane w przypadku pogorszenia samopoczucia lub pogorszenia
stanu pacjenta. W tej sytuacji odstep 3-6 miesiecy do nastepnych
rutynowych badan kontrolnych wymaganych przez program mozna
takze liczy¢ od momentu wspomnianych dodatkowych badan
przeprowadzonych w terminie wczesniejszym ze wskazan
klinicznych.

2.2 Badania inwazyjne:

Cewnikowanie prawego serca (badanie hemodynamiczne)

z ocena cis$nienia zaklinowania, naczyniowego oporu phucnego,

pojemnosci minutowej i saturacji mieszanej krwi zylnej

wykonuje sie:

1) co 12 -24 miesigce — nie dotyczy pacjentéw z zespotem
Eisenmengera;

2) przed wlaczeniem terapii skojarzonej lub terapii II rzutu, z tym
7e w przypadku ciezkiego stanu pacjenta (IV klasa czynno$ciowa
wedlug NYHA) mozna odtozy¢ cewnikowanie do czasu
uzyskania stabilizacji klinicznej;

3) jezeli:

a) panel badan nieinwazyjnych wskazuje
na niezadowalajacy efekt leczenia zgodnie
z obowiazujacymi standardami lub
b) jezeli obraz kliniczny i wyniki badan
nieinwazyjnych sa niejednoznaczne
- do decyzji lekarza prowadzacego.

Wykonanie cewnikowania prawego serca nie jest wymagane
u pacjentéw w wieku ponizej 18 lat.

Skuteczno$¢ terapii ocenia sie na podstawie cewnikowania




1.1

prowadzonej terapii skojarzonej:

Pacjent zostaje wylaczony z leczenia sildenafilem w przypadku

wystapienia co najmniej jednego z nastepujacych kryteriow:

1) powik}ania terapii;

2) udar mozgu w ciggu ostatnich 90 dni;

3) ostry zawat mie$nia sercowego w ciagu ostatnich 90 dni;

4) ciezkie niedocis$nienie tetnicze (<90/50 mmHg) jezeli nie
jest objawem niewydolno$ci prawej komory wtérnej
do TNP;

5) konieczno$¢ stosowania azotanéw, lekéw
przeciwgrzybicznych, lekéw przeciwwirusowych
powodujacych interakcje z sildenafilem;

6) retinitis pigmetosa lub utrata wzroku w wyniku nietetniczej
przedniej niedokrwiennej neuropatii nerwu wzrokowego
(NAION);

7) ciezka niewydolnosci watroby (Klasa C wg Child-Pugh);

8) nadwrazliwo$¢ na substancje czynng lub ktérgkolwiek
substancje pomocnicza;

9) inne okolicznosci uzasadnione wzgledami medycznymi,
ktdére wskazujg na konieczno$¢ zmiany terapii na inna.

Leczenie sildenafilem dzieci w wieku od 1. do 17 roku zycia.
Monoterapia sildenafilem

Kryteria kwalifikacji dzieci do leczenia sildenafilem

w monoterapii:

1) zdiagnozowane oraz udokumentowane tetnicze nadci$nienie
plucne (wg. aktualnej klasyfikacji ESC/ERS);

2) wiek od 1.do 17. roku zZycia;

prawego serca zgodnie z obowigzujacymi standardami.

II. Terapia epoprostenolem
1. Badania przy kwalifikacji do leczenia epoprostenolem:

1.1 Badania nieinwazyjne:

1) ocena klasy czynno$ciowej wedlug NYHA,;

2) test 6-minutowego marszu (nie dotyczy chorych w IV klasie
czynnosciowej z klinicznymi objawami zdekompensowanej
niewydolno$ci prawej komory);

3) oznaczenie NT-pro-BNP;

4) badanie echokardiograficzne.

1.2 Badania inwazyjne:
1.2.1 Cewnikowanie prawego serca (badanie hemodynamiczne)
Z ocena:

1) ci$nienia zaklinowania,

2) naczyniowego oporu plucnego,

3) pojemnosci minutowej,

4) saturacji mieszanej krwi zylnej
i przeprowadzeniem testow wazodylatacyjnych.
Badanie to musi by¢ wykonane nie wiecej niz 8 tygodni przed
wiaczeniem do programu.
1.2.2 W przypadku ciezkiego stanu pacjenta diagnostyczne
cewnikowanie prawego serca mozna odtozy¢ do czasu uzyskania
stabilizacji klinicznej wylacznie pod warunkiem, Ze byto ono
wykonane wczesniej i potwierdzito rozpoznanie tetniczego
nadcis$nienia plucnego.

2. Monitorowanie leczenia epoprostenolem

(Ocena postepu leczenia powinna by¢ wykonywana w stanie
mozliwie jak najbardziej stabilnym.




3) stopien zaawansowania choroby:
a) II-11I klasa czynno$ciowa wedtug WHO lub
b) I klasa czynnosciowa wedlug WHO, jezeli pacjent
byt wczesniej skutecznie leczony sildenafilem lub
innym inhibitorem PDED5,
- w przypadku nietolerancji, nieskutecznosci lub braku
mozliwosci leczenia bosentanem.

Przez caly okres terapii zaleca sie stosowanie skutecznej metody
antykoncepcji u miesigczkujacych dziewczat.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spetnione tacznie.

1.2 Okreslenie czasu leczenia sildenafilem dzieci w programie:
Czas leczenia w programie okre$la lekarz na podstawie
kryteriow wylaczeniu z programu.

1.3 Kryteria wylaczenia dzieci z programu:
Pacjent zostaje wylaczony z leczenia sildenafilem w przypadku
wystapienia co najmniej jednego z nastepujacych kryteriow:

1) wrodzona wada serca z nadci$nieniem ptucnym, w ktérej
istnieje mozliwos¢ leczenia operacyjnego (nie dotyczy okresu
oczekiwania na wykonanie zabiegu operacyjnego);

2) nadwrazliwos¢ na substancje czynna lub na ktérakolwiek
substancje pomocnicza;

3) ciezkie zaburzenie czynnosci watroby (Klasa C wg Child-
Pugh);

4) jednoczesne stosowanie lekéw przeciwgrzybiczych,
przeciwwirusowych, immunosupresyjnych, glibenklamidu,
rifampicyny;

5) retinitis pigmetosa lub utrata wzroku w wyniku nietetniczej
przedniej niedokrwiennej neuropatii nerwu wzrokowego
(NAION);

2.1 Badania nieinwazyjne:
1) ocena klasy czynno$ciowej wedlug NYHA,
2) test 6-minutowego marszu (z wyjatkiem pacjentéw w IV klasie
czynno$ciowej),
3) oznaczenie NT-pro-BNP,
4) badanie echokardiograficzne (w przypadku znacznych
rozbiezno$ci wynik6w badan podstawowych)
- wykonuje sie co 3 - 6 miesiecy lub
- w terminie wcze$niejszym, zaleznie od wskazan klinicznych,
w przypadku pogorszenia samopoczucia lub stanu chorego.

W przypadku wskazan klinicznych do przeprowadzenia badan
kontrolnych po okresie leczenia krotszym niz 3 miesigce odstep
3-6 miesiecy do nastepnych rutynowych badan kontrolnych mozna
liczy¢ od momentu wspomnianych dodatkowych badan.

2.2 Badania inwazyjne:
Cewnikowanie prawego serca (badanie hemodynamiczne) z ocena
cisnienia zaklinowania, naczyniowego oporu plucnego, pojemnosci
minutowej i saturacji mieszanej krwi zylnej wykonuje sie:
1) co 12 -24 miesiace - nie dotyczy pacjentow z zespolem
Eisenmengera;
2) w sytuacji progresji choroby do IV klasy czynnosciowej
wedlug NYHA (po uzyskaniu stabilnosci klinicznej pacjenta
i w przypadku gdy istnieja mozliwo$ci eskalacji terapii inne
niz zwiekszenie dawki epoprostenolu, np. terapia skojarzona,
septostomia przedsionkowa lub transplantacja ptuc);
3) jezeli:
a) panel badan nieinwazyjnych wskazuje
na niezadowalajacy efekt leczenia zgodnie
z obowiazujacymi standardami lub
b) jezeli obraz kliniczny i wyniki badan
nieinwazyjnych sa niejednoznaczne

- do decyzji lekarza prowadzacego.




2. Terapia skojarzona - leczenie sildenafilem w skojarzeniu
z inng substancja czynna przewidziana do leczenia tetniczego
nadci$nienia plucnego w ramach programéw lekowych
dotyczacych leczenia TNP.

2.1 Kryteria kwalifikacji do zastosowania terapii skojarzonej

u dzieci od 1. do 17. roku zycia:

Sildenafil moze by¢ stosowany tacznie z inng substancja czynna,

o ktérej mowa w programach lekowych, dotyczacych leczenia

tetniczego nadci$nienia ptucnego w przypadku kiedy:

1) monoterapia jakgkolwiek substancja czynng zastosowang
w ramach programéw lekowych dotyczacych leczenia TNP
u dzieci do 17. roku zycia okazata sie nieskuteczna;

2) pacjent jest w IV klasie czynnoSciowej wg WHO
w momencie rozpoznania choroby lub gdy nastapilo
pogorszenie do III lub IV klasy czynnosciowej wg WHO
pomimo dotychczasowego leczenia.

Przez caly okres terapii zaleca sie stosowanie skutecznej metody
antykoncepcji u miesigczkujacych dziewczat.

2.2 Okreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okre$la lekarz na podstawie kryteriow
wylaczenia z programu.

2.3 Kryteria wylaczenia z leczenia sildenafilem:
Z leczenia sildenafilem w ramach terapii skojarzonej wytacza sie
pacjentéw w przypadku wystapienia co najmniej jednego
z ponizszych kryteriow:
1) wrodzona wada serca z nadci$nieniem ptucnym, w ktérej
istnieje mozliwo$¢ leczenia operacyjnego (nie dotyczy

okresu oczekiwania na wykonanie zabiegu operacyjnego);

Skuteczno$¢ terapii ocenia sie na podstawie cewnikowania prawego
serca zgodnie z obowigzujacymi standardami.

III. Terapia macytentanem w skojarzeniu z sildenafilem
1. Badania przy kwalifikacji:

1.1 Badania nieinwazyjne:
1) ocena klasy czynnoSciowej wedlug NYHA;
2) test 6-minutowego marszu;
3) oznaczenie NT-pro-BNP;
4) badanie echokardiograficzne.

1.2 Badania inwazyjne:

1.2.1 Cewnikowanie prawego serca (badanie hemodynamiczne)
7 ocena:

1) ci$nienia zaklinowania;

2) naczyniowego oporu plucnego;

3) pojemno$ci minutowej;

4) saturacji mieszanej krwi zylnej

i przeprowadzeniem testéw wazodylatacyjnych.

Badanie to musi by¢ wykonane nie wiecej niz 8 tygodni
przed wlaczeniem do programu.

1.2.2 W przypadku ciezkiego stanu pacjenta diagnostyczne
cewnikowanie prawego serca mozna odtozy¢ do czasu uzyskania
stabilizacji klinicznej wylacznie pod warunkiem, ze byto ono
wykonane wcze$niej i potwierdzito rozpoznanie tetniczego
nadci$nienia plucnego.

1.2.3 Wymog cewnikowania prawego serca przy kwalifikacji nie
dotyczy pacjentow z zespotem Eisenmengera, jesli cewnikowanie
prawego serca byto wykonane u nich w przesztosci i potwierdzito

rozpoznanie tetniczego nadcisnienia ptucnego.




2) nadwrazliwos$¢ na substancje czynng lub na ktérakolwiek
substancje pomocnicza;

3) ciezkie zaburzenie czynno$ci watroby (Klasa C wg Child-
Pugh);

4) jednoczesne stosowanie lekéw przeciwgrzybiczych,
przeciwwirusowych, immunosupresyjnych, glibenklamidu,
rifampicyny;

5) retinitis pigmetosa lub utrata wzroku w wyniku nietetniczej
przedniej niedokrwiennej neuropatii nerwu wzrokowego
(NAION)

C. Kontynuacja leczenia TNP sildenafilem u pacjentow, ktore
osiagnely wiek 18 lat i wczesniej otrzymywaly sildenafil
w ramach programu leczenia tetniczego nadci$nienia
plucnego u dzieci.
Do leczenia sildenafilem w ramach programu lekowego leczenia
tetniczego nadci$nienia plucnego w cze$ci dotyczacej leczenia
dorostych pacjentéw kwalifikujq sie wszyscy pacjenci dotychczas
leczeni w programie leczenia TNP u dzieci, u ktérych nie stwierdza
sie kryteri6w wylaczenia z programu.

[I. Terapia epoprostenolem

1. Kryteria kwalifikacji do leczenia epoprostenolem:
Do leczenia w ramach programu kwalifikuja sie pacjenci:
1.1 spelniajacy lacznie 4 ponizsze kryteria:

1) zdiagnozowane oraz udokumentowane tetnicze nadcisnienie
plucne (wg. aktualnej klasyfikacji ESC/ERS);

2) brak spadku cisnienia w tetnicy ptucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym (wedtug aktualnych kryteriow) lub
niezadowalajacy skutek lub nietolerancja przewleklego

2. Monitorowanie leczenia:

(Ocena postepu leczenia powinna by¢ wykonywana w stanie
mozliwie jak najbardziej stabilnym.

2.1 Badania nieinwazyjne:

1) ocena klasy czynnosciowej wedtug NYHA,;

2) test 6-minutowego marszu;

3) oznaczenie NT-pro-BNP;

4) badanie echokardiograficzne (w przypadku rozbieznos$ci
wynikéw badan podstawowych)

- wykonuje sie co 3 - 6 miesiecy. Do podjecia decyzji

terapeutycznych moga by¢ uzyte réwniez badania wykonane nie

w ramach rutynowej kontroli co 3-6 miesiecy, ale réwniez wykonane

w przypadku pogorszenia samopoczucia lub stanu pacjenta. W tej

sytuacji odstep 3-6 miesiecy do nastepnych rutynowych badan

kontrolnych wymaganych przez program mozna takze liczy¢

od momentu wspomnianych dodatkowych badan przeprowadzonych

w terminie wczesniejszym ze wskazan klinicznych.

2.2 Badania inwazyjne:
Cewnikowanie prawego serca (badanie hemodynamiczne) z ocena
cisnienia zaklinowania, naczyniowego oporu ptucnego, pojemnosci
minutowej i saturacji mieszanej krwi zylnej wykonuje sie:
1) co 12 - 24 miesiace (nie dotyczy pacjentéw z zespotem
Eisenmengera);
2) w sytuacji progresji choroby do IV klasy czynno$ciowej
wedhig NYHA, gdy rozwazana jest modyfikacja leczenia
w ramach terapii skojarzonej lub terapii II rzutu;
3) jezeli:
a) panel badan nieinwazyjnych wskazuje na
niezadowalajacy efekt leczenia zgodnie
z obowiazujacymi standardami lub

leczenia lekami blokujacymi kanat wapniowy pomimo

b) obraz kliniczny i wyniki badan




spadku ci$nienia w tetnicy ptucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym (wedlug aktualnych kryteriow);

3) wiek od 18 lat;

4) 1V klasa czynno$ciowa wedtug NYHA w momencie
rozpoznania choroby lub pomimo jej dotychczasowego
leczenia

albo pacjenci:

1.2 spelniajacy lacznie 5 ponizszych kryteriow:

1) zdiagnozowane oraz udokumentowane tetnicze nadcisnienie
ptucne (wg. aktualnej klasyfikacji ESC/ERS);

2) brak spadku cisnienia w tetnicy ptucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym (wedhlug aktualnych kryteriéw) lub
niezadowalajacy skutek lub nietolerancja przewleklego
leczenia lekami blokujacymi kanat wapniowy pomimo
spadku ci$nienia w tetnicy plucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym (wedlug aktualnych kryteriow);

3) wiek od 18 lat;

4) III klasa czynno$ciowa wedlug NYHA;

5) dotychczasowe leczenie:

a) nieskuteczne leczenie I rzutu

albo

b) nieskuteczne lub Zle tolerowane leczenie jednym ze
schematéw lekowych przewidzianych do stosowania
w ramach II rzutu lub terapii skojarzonej.
2. Okreslenie czasu leczenia epoprostenolem w programie:
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie kryteriow

wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia z leczenia epoprostenolem:

1) zastoinowa niewydolnos$¢ serca spowodowana ciezkim

nieinwazyjnych sa niejednoznaczne
- do decyzji lekarza prowadzacego.

Skuteczno$¢ terapii ocenia sie na podstawie cewnikowania prawego
serca zgodnie z obowiazujacymi standardami.

IV. Monitorowanie programu:

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

2) uzupehienie danych zawartych w rejestrze (SMPT)
dostepnym za pomocq aplikacji internetowej udostepnionej
przez OW NFZ, z czestotliwos$cia zgodna z opisem
programu oraz na zakonczenie leczenia;

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




2)
3)

4)
5)

6)

II1.

zaburzeniem czynnosci lewej komory serca;
nadwrazliwo$¢ na substancje czynna lub ktérakolwiek
substancje pomocnicza;

wystapienie obrzeku ptuc w czasie okreslania zakresu
dawek;

laktacja;

inne przeciwwskazania okreslone w Charakterystyce
Produktu Leczniczego;

inne okoliczno$ci uzasadnione wzgledami medycznymi,
ktore wskazuja na konieczno$¢ zmiany terapii na inna.

Terapia macytentanem w skojarzeniu z sildenafilem

1. Kryteria kwalifikacji do leczenia macytentanem
w skojarzeniu z sildenafilem:

1

2)

3)
4)
5)

6)

zdiagnozowane oraz udokumentowane tetnicze nadcisnienie
plucne (wgedug aktualnej klasyfikacji ESC/ERS);

brak spadku cisnienia w tetnicy ptucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym (wedlug aktualnych kryteriow) lub
niezadowalajacy skutek lub nietolerancja przewleklego
leczenia lekami blokujacymi kanat wapniowy pomimo
spadku ci$nienia w tetnicy plucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym (wedlug aktualnych kryteriéw);

wiek pacjenta - 18 lat i wiecej;

I1T klasa czynno$ciowa wedlug WHO;

nieskuteczna terapia sildenafilem albo tadalafilem,

albo bosentanem zastosowanymi jako leczenie poczatkowe;
brak innych przeciwwskazan wymienionych

w Charakterystykach Produktéw Leczniczych.

Okreslenie czasu leczenia w programie:




Czas leczenia $wiadczeniobiorcy w programie w ramach terapii
skojarzonej macytentanem z sildenafilem okresla lekarz m.in.
na podstawie kryteriéw wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia z leczenia terapia skojarzona
macytentanem z sildenafilem:

70staty okreslone odpowiednio w punktach:
a) LA.2.3,
b) III 3.1.

3.1 Kryteria wylaczenia z leczenia macytentanem:

1y
2)
3)
4)
5)
6)

7)

8)

nadwrazliwo$¢ na substancje czynna lub na ktérakolwiek
substancje pomocnicza;

brak stosowania skutecznej metody zapobiegania ciazy
przez kobiety w wieku rozrodczym;

ciaza;

karmienie piersia;

ciezkie zaburzenia czynnosci watroby;

wyj$ciowa aktywno$¢ aminotransferaz watrobowych
(AspAT lub AIAT) > 3 razy niz warto$¢ gornej granicy
normy;

brak wspolpracy ze strony pacjenta w zakresie prowadzenia
terapii oraz okresowej kontroli;

inne okolicznos$ci uzasadnione wzgledami medycznymi,
ktdre wskazujg na konieczno$¢ zmiany terapii na inna.
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