Zalacznik nr 7

Zatacznik nr 18

Opis swiadczenia

KWALIFIKACJA DO LECZENIA ATYPOWEGO ZESPOLU HEMOLITYCZNO-MOCZNICOWEGO
(aHUS) ORAZ NAPADOWEJ NOCNEJ HEMOGLOBINURII (PNH) ORAZ WERYFIKACJA

JEGO SKUTECZNOSCI
1. | Charakterystyka $wiadczenia
11 - . kwalifikacja do leczenia atypowego zespotu hemolityczno-mocznicowego (aHUS) oraz
-1 | nazwa $wiadczenia ; ; S S A
napadowej nocnej hemoglobinurii (PNH) oraz weryfikacja jego skutecznosci,
zakres $wiadczenia — programy
12 | lekowe objete kwalifikacjg i 1) Leczenie atypowego zespotu hemolityczno-mocznicowego (aHUS),
weryfikacja leczenia przez zespét | 2)  Leczenie napadowej nocnej hemoglobinurii (PNH)
koordynacyjny
13 choroby i problemy zdrowotne | 1) p 59 3 - Zespet hemolityczno-mocznicowy,
9 | (wg ICD 10) objete -
S . 2) D 59.5 - Nocna napadowa hemoglobinuria
Swiadczeniem
14 | swiadczenia skojarzone nie dotyczy
oznaczenle.zespo%u 1) Zespot Koordynacyjny do Spraw Leczenia Atypowego Zespotu Hemolityczno-
15 | koordynacyjnego )
odpowiadajaoego za kwalifikacig 2) ?gsc Zg(;(oc;l\c/)?gor;ac jny do Spraw Leczenia Nocnej Napadowej Hemoglobinurii
i weryfikacje leczenia P ynacyny P ) hap ) g
1) Leczenie atypowego zespotu hemolityczno-mocznicowego (aHUS):
kwalifikacje lekarzy specjalistow | lekarze specjaliSci w dziedzinie nefrologii dzieciecej lub nefrologii, lub onkologii i hematologii
1.6 | — czlonkow zespotu dzieciecej, lub hematologii, lub transplantologii, lub pediatrii;
koordynacyjnego 2) Leczenie nocnej napadowej hemoglobinurii (PNH):
lekarze specjalisci w dziedzinie hematologii lub onkologii i hematologii dzieciecej, lub pediatrii
sy o |1} (e i st eione e prmin owey |
17 wymagajacych udzielenia A . . . )
o ; hemoglobinurii (PNH) odbywa sie w oparciu o dokumenty, ktorych wzér zostat
Swiadczenia .
okreslony w pkt 2.
specyfikacja zasadniczych
18 procedur medycznych

wykonywanych w trakcie
udzielania $wiadczenia (wg ICD
9CM)

89.00 - badanie i porada lekarska, konsultacja




2. Wzory dokumentow niezbednych dla kwalifikacji oraz monitorowania leczenia pacjenta, zgodnie
z opisami programow ustalone przez Zespét Koordynacyjny ds. leczenia nocnej napadowej
hemoglobiunurii (PNH)

IA. WZOR WNIOSKU O ZAKWALIFIKOWANIE PACJENTA DO LECZENIA
W PROGRAMIE LECZENIA NOCNEJ NAPADOWEJ HEMOGLOBINURII (PNH)

ZESPOL KOORDYNACYJNY DS. LECZENIA NOCNEJ NAPADOWEJ HEMOGLOBINURII (PNH)

WNIOSEK
(Wypetniony wniosek nalezy przestaé w wersji elektronicznej oraz papierowej do Zespotu Koordynacyjnego)

A. Dane personalne pacjenta i nazwa jednostki kierujgcej

1. Nrwniosku 2. Inicjaty pacjenta 3. PESEL pacjenta
4. Data urodzenia 5. Ple¢ 6. Data wystawienia wniosku
7. Imig 8. Nazwisko

W przypadku dziecka prosze poda¢ dane dotyczace rodzicow/opiekunéw dziecka:
Ojciec:
9. Imie 10. Nazwisko

Matka:
11. Imig 12. Nazwisko

Opiekun:
13. Imie 14. Nazwisko

Miejsce zamieszkania pacjenta:

15. Miejscowos¢ 16. Kod
17. Poczta 18. Ulica
19. Nrdomu 20. Nrmieszkania 21. Woj.
22. Tel. dom. 23. W przypadku dziecka tel. do rodzicdw / opiekunéw

Jednostka wystawiajgca wniosek:
24. Petna nazwa

25. Miejscowos¢ 26. Kod
27. UL 28. Nr
29. Tel. 30. Fax

31. Nrkarty lub historii choroby pacjenta

Lekarz wystawiajgcy wniosek:
32. Imig 33. Nazwisko

podpis i pieczgtka lekarza: podpis i pieczgtka kierownika jednostki




B. Dane auksologiczne pacjenta:

34. Wysoko$c¢ ciata (cm) 35. centyl ) 36. Data pomiaru

37. Masa ciata (kg) 38. centyl ) 39. Data pomiaru

*)  Dane dotyczace pomiaréw antropometrycznych prosze odnies$¢ do siatek centylowych wg Palczewskiej i Niedzwieckiej

Inne dane z wywiadu:

40. Kiedy wystapity pierwsze objawy choroby i jaki miaty charakter. Prosze poda¢ takze doktadne dane dotyczace postepu
choroby, czy byla wykonywana ocena klonu PNH, czy wystepowaty epizody zakrzepowe, czy byta przeprowadzona
procedura przeszczepienia szpiku kostnego — opis.

41. Czy pacjent byt leczony (Tak/Nie — jezeli tak to od kiedy ,jakim lekiem i w jakiej dawce i przez kogo)

42. Inne choroby przewlekte (T/N)
(prosze podaé szczegolnie dane dotyczace innych chordb, ktdre moga wptywac na efektywnosé terapii)

43. Jedli Tak — prosze poda¢ czym byt / jest leczony i z jakim efektem:

C. Stan przedmiotowy:
44. Data badania:

45. Cisnienie tetnicze krwi: mmHg




46. Badanie fizykalne (prosze poda¢ szczegdtowo dane dotyczace odchylen w stanie przedmiotowym, ze szczegdlnym
uwzglednieniem nieprawidtowos$ci zwigzanych z chorobg zasadnicza)

D. Badania dodatkowe:

47. obecno$¢ klonu PNH (zakres normy )s
48. Data badania

E. Badania obrazowe:

Badania obrazowe naczyn w przypadku podejrzenia zakrzepicy zylnej lub incydentéw zatorowych
w zaleznosci od umiejscowienia: USG — ultrasonogram, TK- tomografia komputerowa lub
MRI magnetyczny rezonans jagdrowy
49. Data badania
50. Opis

USG jamy brzusznej z oceng watroby i Sledziony
51. Data badania
52. Opis

RTG klatki piersiowej
53. Data badania
54. Opis




Inne badania zwigzane z chorobg zasadniczg (data badania / wynik):

55. morfologia krwi, z rozmazem

data badania

préby watrobowe:

56. AspAT data badania
57. ALAT data badania
58. LDH data badania

59. bilirubina catkowita i bezposrednia

data badania

60. odczyn Coombsa

61. oznaczenie grupy krwi

data badania

data badania

62. ukfad krzepniecia (PT,INR, APTT, fibrynogen)

(klasyczna posta¢ choroby/nieklasyczna posta¢ choroby)

data badania

63. haptoglobina

64. Na+, K+

65. badanie ogdlne moczu

66. beta HCG — wykluczenie cigzy u kobiet w wieku rozrodczym

data badania

67. Uczucie zmeczenia ocenione wg skali FACIT




F. Inne badaniai konsultacje

68. Okolicznosci szczegoine, dodatkowo uzasadniajace koniecznosé przydzielenia leku

69. Imie 69. Nazwisko

podpis i pieczgtka lekarza: podpis i pieczgtka Kierownika jednostki

Whiosek nalezy wyslaé na adres sekretariatu Zespolu Koordynacyjnego ds. leczenia nocnej
napadowej hemoglobinurii (PNH)
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KARTA MONITOROWANIA PACJENTA LECZONEGO W RAMACH PROGRAMU
LECZENIE NOCNEJ NAPADOWEJ HEMOGLOBINURII

ZESPOL KOORDYNACYJNY DS. LECZENIA NOCNEJ NAPADOWEJ HEMOGLOBINURII (PNH)

(Wypelniong karte, w wersji elektronicznej oraz papierowej, nalezy przesytac co 6 miesiecy do Zespotu

Koordynacyjnego)
Imie 2. Nazwisko
PESEL
Data urodzenia 5. Nr historii choroby
Miejsce zamieszkania pacjenta
Rozpoznanie
Kiedy wystapity pierwsze objawy choroby
Data rozpoznania choroby 10. Data rozpoczecia leczenia

Przebieg leczenia (dawka, tolerancja leku) — opis

12. Wynik badania przedmiotowego w czasie 6 mies. obserwacji (prosze szczegotowo opisac réznice w stanie przedmiotowym
pacjenta w okresie 6 mies. obserwacji)
w okresie 6
miesiecy po Co 12 mey w
rozpoczeciu przypadku
miesiace obserwacji 0 leczenia i stabilizacii
nastepnie co 6 chorob )
mcy przez okres 2 y
lat
13. Dawka leku [mg/kg]
14. Dawka podanego leku [mg]
15. Czestos¢ iniekcii
16. Czy byly przerwy w leczeniu (je$li tak to jak diugie i z
jakiego powodu)
17. Czy wystepowaly objawy niepozadane lub powiktania (jesli
tak to prosze szczego6towo je opisac)
18. Inne leki (jakie, w jakiej dawce i z jakiego powodu)
19. Inne formy terapii i/lub rehabilitacji (prosze szczegotowo
opisac)
20. Wysokos¢ ciata [cm]




21. Masa ciata [kg]
22. obecnos¢ klonu PNH w cytometrze przeptywowym
23. epizody zatorowo- zakrzepowe
24. Ciénienie tetnicze krwi [nmHg]

Badania dodatkowe wykonane u pacjentéw w okresie obserwacji

o ) Co tydmen przez | p o Tygodniu Po 5. Tygodnuf
miesigce obserwacji pierwsze 5 . |raz na 4 tygodnie
. raz na 2 tygodnie
tygodni

25. Morfologia krwi, z rozmazem + +
26. LDH + +
Proby watrobowe:
27. — AspAT + +
28. —ALAT + +
29. — Bilirubina catkowita *
30. — kreatynina +
31. — mocznik + +
32. —
33. —
34. USG jamy brzusznej w uzasadnionych sytuacjach
35. EKG w uzasadnionych sytuacjach
36. ocena ryzyka zatorowo-zakrzepowego
37. RTG klatki piersiowej (raz na 180 dni)
38. ocena beta HCG u kobiet
39. Inne badania (jakie i kiedy wykonane)

Wyniki innych badan i konsultaciji:

40.

391.




Imie i nazwisko lekarza:

podpis i pieczgtka lekarza:
Data

Data

podpis i pieczgtka Kierownika jednostki



| C. ZALACZNIK DO WNIOSKU O ZAKWALIFIKOWANIE PACJENTA DO LECZENIA
W PROGRAMIE LECZENIE CHOROBY POMPEGO

Wyrazam zgod¢ na przetwarzanie moich danych osobowych w celach wynikajacych
z art. 188 oraz art. 188c ustawy o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze §rodkow

publicznych.

Zostatam(em) poinformowana(y) o istocie choroby, mozliwo$ci wystagpienia objawoéw

niepozadanych i powiktan zastosowanej terapii oraz o mozliwosci zaprzestania terapii.

Majac powyzsze na uwadze, wyrazam zgod¢e na leczenie ekulizumabem oraz
zobowigzuje sie do przyjmowania tego leku zgodnie z zaleceniami lekarskimi, oraz stawienia si¢ na
badania kontrolne w wyznaczonych terminach.

Data

Podpis pacjenta (w przypadku dziecka podpis rodzicow lub opiekuna)

Data

Podpis lekarza



