Zalacznik B.162.

LECZENIE PACJENTOW Z KARDIOMIOPATIA (ICD-10: E85, 142.1)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W
PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
RAMACH PROGRAMU

I. LECZENIE KARDIOMIOPATII W PRZEBIEGU AMYLOIDOZY TRANSTYRETYNOWEJ (ICD-10: E85)

Kwalifikacja §wiadczeniobiorcéw do programu przeprowadzana
jest przez Zesp6t Koordynacyjny ds. Leczenia Kardiomiopatii,
powotywany przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia.

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznoS$ci
leczenia odbywa si¢ co 6 miesigcy, W oparciu 0 ocen¢ stanu
klinicznego $wiadczeniobiorcy oraz oceng efektywnosci
zastosowanej terapii.

W programie finansuje si¢ leczenie:
1) akoramidisem albo
2) tafamidisem

dorostych pacjentéw z kardiomiopatia w przebiegu amyloidozy
transtyretynowej, zgodnie ze wskazanymi w_opisie programu
warunkami i kryteriami.

1. Kryteria kwalifikacji
1) wiek 18 lat i powyzej;

2) kardiomiopatia w przebiegu amyloidozy transtyretynowe;j
(ATTR) potwierdzona przez badanie scyntygraficzne serca
z radioizotopem (99mTc-DPD lub 99mTc-PYP Ilub

Sposoéb podawania oraz ewentualne czasowe wstrzymania
leczenia, prowadzone zgodnie z aktualng Charakterystyka
Produktu Leczniczego (ChPL).

Maksymalna dawka akoramidisu to 712 mg (dwie tabletki
po 356 mg) stosowana doustnie, dwa razy na dobg, co
odpowiada catkowitej dawce dobowej 1 424 mg.

Maksymalna dawka tafamidisu wynosi 61 mg podawana
raz na dobg.

Dopuszczalne jest zmniejszenie zalecanej dawki lekow
zgodnie z aktualng ChPL.

1. Badania przy kwalifikacji
1) badanie podmiotowe oraz przedmiotowe
pomiarem ci$nienia tetniczego krwi;
2) okreslenie klasy NYHA;

3) oznaczenie wskaznika mBMI,

lacznie z

4) elektrokardiogram spoczynkowys;
5) RTG klatki piersiowej;

6) test 6-minutowego chodu u pacjentow bez ograniczen
ruchowych (6MWT);

7) oznaczenie poziomu N-koncowego
natriuretycznego typu B (NT-proBNP);

propeptydu

8) oznaczenie stgzenia troponiny T lub troponiny [ (z
podaniem norm laboratoryjnych);

9) oznaczenie czasu kaolinowo-kefalinowego (APTT);

10) oznaczenie
(ALT);

11) oznaczenie aktywnosci
asparaginianowej (AST);

aktywno$ci aminotransferazy alaninowej

aminotransferazy

12) oznaczenie st¢zenia bilirubiny;




99mTc-HMDP) lub biopsj¢ tkanki i typowanie amyloidu
za pomocg immunohistochemii;

3) genetyczny ATTR lub typu dzikiego okreslony poprzez
sekwencjonowanie genu transtyretyny;

4) klasa czynnosciowa NYHA I-II;

5) grubo$¢ przegrody migedzykomorowej przekraczajaca 12
mm w badaniu echokardiografii przezklatkowej;

6) wykluczenie amyloidozy tancuchow lekkich;

7) wynik testu 6-minutowego chodu u pacjentow bez
ograniczen ruchowych powyzej 100 m;

8) adekwatna wydolno$¢ narzadowa okreslona na podstawie
wynikéw badan laboratoryjnych umozliwiajaca w opinii
lekarza prowadzacego bezpieczne rozpoczgcie terapii;

9) brak przeciwskazan do stosowania leku zgodnie z aktualng
Charakterystyka Produktu Leczniczego (ChPL);

10) nieobecno$¢ istotnych schorzen wspotistniejacych lub
stanow klinicznych stanowigcych przeciwskazanie do
terapii stwierdzonych przez lekarza prowadzacego w
oparciu o aktualng ChPL;

11) niestosowanie lub zaprzestanie stosowania antagonistow
kanatu wapniowego lub glikozyd6éw naparstnicy;
12) wykluczenie ciazy i okresu karmienia piersia;
13) zgoda pacjentki na prowadzenie antykoncepcji zgodnie z
aktualng ChPL.
Powyzsze kryteria kwalifikacji musza by¢ spelnione tacznie.
Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sa rowniez
pacjenci wymagajacy kontynuacji leczenia, ktorzy byli leczeni
substancja czynng finansowang w programie lekowym w ramach
innego sposobu finansowania terapii, za wyjatkiem trwajacych
badan klinicznych tego leku, pod warunkiem, ze w chwili

13) oznaczenie stgzenia biatka C — reaktywnego (CRP);
14) proteinogram;

15) diagnostyka biatka monoklonalnego
(metodgimmunofiksacji) w surowicy i w moczu oraz wolne
tancuchy lekkie w surowicy krwi (FLC);

16) ocena eGFR w oparciu o wzor Cockcrofta- Gaulta;
17) oznaczenie stezenia sodu w surowicy krwi;

18) oznaczenie st¢zenia potasu w surowicy krwi;

19) oznaczenie aktywnosci fosfatazy alkalicznej;

20) oznaczenie st¢zenia glukozy w surowicy krwi;

21) oznaczenie stgzenia hormonu tyreotropowego (TSH);
22) oznaczenie stezenia tyroksyny (T4);

23) oznaczenie czasu protrombinowego (INR);

24) oznaczenie poziomu kinazy fosfokreatynowe;j;

25) oznaczenie stezenia kreatyniny w surowicy krwi;
26) oznaczenie kwasu moczowego w surowicy krwi;
27) badanie og6lne moczu z oceng osadu;

28) morfologia krwi z rozmazem;

29) test cigzowy (u kobiet w wieku rozrodczym);

30) echokardiografia przezklatkowa;

31) badanie  scyntygraficzne serca z  zastosowaniem
radioizotopu 99mTc-DPD Iub 99mTc-PYP Iub 99mTe-
HMDP,

32) sekwencjonowanie genu transtyretyny (TTR) — w
przypadku braku wyniku badania w dokumentacji
medycznej;

33) holter 24-godzinne monitorowanie EKG;




rozpoczgcia leczenia spehiali kryteria kwalifikacji do programu
lekowego.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot Koordynacyjny
lub  lekarza  prowadzacego decyzji o  wylaczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z Kryteriami
wylaczenia z programu, o ktérych mowa w pkt 4.

Po uzyskaniu progresji do utrwalonej (tzn. co najmniej 6-
miesi¢cznej) klasy III lub IV NYHA lekarz prowadzacy ocenia
zasadnos¢ kontynuacji leczenia.

3. Kryteria zamiany leku

W przypadku nietolerancji stosowanego leczenia istnieje
mozliwos¢ zmiany leku — wniosek o zmiang leczenia przestany
przez lekarza prowadzacego (z uzasadnieniem), musi zostaé
zaakceptowany przez Zespot Koordynujacy.

4. Kryteria wylaczenia z programu

1) progresja utrwalona (tzn. co najmniej 6-miesi¢czna) klasy
III lub IV NYHA, gdy w ocenie lekarza prowadzacego nie
ma zasadnos$ci do kontynuacji leczenia;

2) szybka progresja do trwatej klasy I1I lub IV NYHA w ciagu
6 miesiecy od rozpoczecia leczenia;

3) nadwrazliwo$¢ na ktorgkolwiek substancje czynng lub
substancje pomocnicza;

4) nieakceptowalna lub zagrazajaca zyciu toksycznosci,
pomimo zastosowania adekwatnego postgpowania;

34) konsultacja hematologiczna w przypadku stwierdzenia
bialka monoklonalnego celem wykluczenia amyloidozy
tancuchow lekkich.

2. Monitorowanie bezpieczenstwa leczenia

1) oznaczenie czasu kaolinowo-kefalinowego (APTT);

2) oznaczenie aktywno$ci aminotransferazy alaninowej
(ALT);

3) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy asparaginianowej
(AST);

4) oznaczenie st¢zenia bilirubiny;

5) ocena eGFR w oparciu o wzor Cockcrofta-Gaulta;

6) oznaczenie st¢zenia sodu w surowicy krwi;

7) oznaczenie stgzenia potasu w surowicy krwi,

8) oznaczenie stgzenia glukozy w surowicy krwi;

9) oznaczenie stezenia hormonu tyreotropowego (TSH);

10) oznaczenie stezenia tyroksyny (T4);

11) oznaczenie czasu protrombinowego (INR);

12) oznaczenie poziomu kinazy fosfokreatynowe;j;

13) oznaczenie stezenia kreatyniny w surowicy krwi,

14) oznaczenie kwasu moczowego w surowicy krwi;

15) badanie og6lne moczu z oceng osadu;

16) morfologia krwi z rozmazem.

Badania monitorujace bezpieczenstwo leczenia wymienione w
punktach2,3,5,6,7,8, 12, 15, 16 przeprowadza si¢ co 6 miesi¢cy
(14 dni).




5) wystapienie choréb lub standéw, ktore w opinii lekarza
prowadzacego uniemozliwiaja dalsze prowadzenie
leczenia;

6) pogorszenie jako$ci zycia o istotnym znaczeniu wedhug
oceny lekarza;

7) potwierdzenie cigzy lub karmienie piersia;

8) brak wspolpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich,
w tym zwlaszcza dotyczacych okresowych badan
kontrolnych oceniajacych skutecznos$¢ i bezpieczenstwo
leczenia ze strony §wiadczeniobiorcy lub jego prawnych
opiekunow.

Badania monitorujace bezpieczenstwo leczenia wymienione w
punktach 1, 4,9, 10, 11, 13, 14 przeprowadza si¢ co 12 miesigcy
(14 dni).

3. Monitorowanie skuteczno$ci leczenia

1) badanie podmiotowe oraz przedmiotowe tacznie z
pomiarem cis$nienia t¢tniczego krwi;

2) okreslenie klasy NYHA;

3) elektrokardiogram spoczynkowy;

4) oznaczenie poziomu N-koncowego propeptydu
natriuretycznego typu B (NT-proBNP);

5) oznaczenie stezenia troponiny T lub troponiny I (z
podaniem norm laboratoryjnych);

6) echokardiografia przezklatkowa;

7) test 6-minutowego chodu u pacjentow bez ograniczen
ruchowych;

8) ocena jakoSci zycia na podstawie kwestionariusza EuroQol
5 dimmensions 5-level (EQ-5D-5L) w polaczeniu z
wizualng skalg analogowg (VAS);

9) holter 24-godzinne monitorowanie EKG;
10) RTG klatki piersiowe;.

Badania monitorujace skuteczno$¢ leczenia wymienione w
punktach 1-8 przeprowadza si¢ co 6 miesigcy (+14 dni). Badanie
z punktu 9-10 wykonuje si¢ nie rzadziej niz raz na 12 miesiecy
(14 dni).

Zespol Koordynacyjny w celu monitorowania adekwatnej
odpowiedzi na leczenie, na podstawie danych gromadzonych w
elektronicznym systemie monitorowania programoéw lekowych




podsumowuje wyniki leczenia w programie lekowym na koniec
kazdego roku.

4. 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 elektronicznym systemie
monitorowania programow lekowych dostgpnym za
pomoca aplikacji internetowej udostgpnionej przez OW
NFZ, z czgstotliwoscia zgodng z opisem programu oraz na
zakonczenie leczenia w tym przekazywanie danych
dotyczacych wskaznikow oceny skuteczno$ci terapii
zawartych w pkt 3. Monitorowanie skutecznosci leczenia
ppkt2,4,5,7,8;

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

IL. LECZENIE PRZEROSTOWEJ KARDIOMIOPATII ZAWEZAJACEJ (ICD-10: 142.1)

Kwalifikacja $wiadczeniobiorcéw do programu przeprowadzana
jest przez Zespot Koordynacyjny ds. Leczenia Kardiomiopatii,
powotywany przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia.

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznos$ci
leczenia odbywa si¢ co 3 miesiace przez pierwsze 12 miesi¢cy
po ustaleniu indywidualnej dawki podtrzymujacej leczenie, a
nastgpnie co 6 miesigcy, w oparciu o ocen¢ stanu klinicznego

Dawki maksymalne, sposéb podawania, ewentualne
czasowe wstrzymania leczenia oraz modyfikacje dawki
prowadzone zgodnie z aktualng Charakterystyka Produktu
Leczniczego (ChPL), przy czym zakazane jest stosowanie
kilku kapsulek w celu osiagnigcia przepisanej dawki i
nalezy stosowac jedna kapsutke o wlasciwej dawce.

1. Badania przy kwalifikacji do leczenia

1) badanie podmiotowe oraz przedmiotowe tacznie z
pomiarem cis$nienia tg¢tniczego krwi, odnotowaniem
dawkowania aktualnie stosowanych lekow
kardiologicznych oraz wskazaniem czy pacjent posiada
wszczepiony kardiowerter (ICD);

2) okreslenie klasy NYHA;




Swiadczeniobiorcy oraz ocen¢ efektywnosci zastosowanej
terapii.

W programie finansuje si¢ leczenie mawakamtenem dorostych
pacjentdw z przerostowg kardiomiopatia zawe¢zajaca, zgodnie ze
wskazanymi w opisie programu warunkami i kryteriami.

1. Kryteria kwalifikacji
1) wiek 18 lat i powyzej;
2) rozpoznanie kardiomiopatii przerostowej zawezajacej
(oHCM) zgodnie z aktualnymi wytycznymi ESC;
3) grubo$¢ Sciany lewej komory >15 mm (lub >13 mm w
oHCM  rodzinnej) w  badaniu  echokardiografii
przezklatkowej;

4) klasa czynnosciowa NYHA II-I1I;

5) gradient ci$nien w drodze odptywu lewej komory (LVOT)
spoczynkowy lub po probie Valsalvy > 50 mmHg;

6) frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF) >55%;

7) niewystarczajaca kontrola choroby pomimo stosowania
leczenia beta-adrenolitykiem lub antagonista kanatlu
wapniowego, w optymalnej dawce lub w przypadku
nietolerancji/przeciwskazania do tych terapii;

8) brak choréb kardiologicznych lub ogdlnoustrojowych.
innych niz oHCM, ktoére moga stanowi¢ wytlumaczenie
dla hipertrofii lewej komory serca (w tym choroby
Fabry’ego, amyloidozy, zespotu Noonan z hipertrofia
lewej komory);

9) wykluczenie cigzy i okresu karmienia piersia;

10) zgoda pacjentki na prowadzenie antykoncepcji zgodnie z
aktualng ChPL;

11) zobowigzanie pacjentow do abstynencji alkoholowe;.

3) elektrokardiografia (EKG);
4) echokardiografia przezklatkowa:
- grubo$¢ $ciany lewej komory,
- frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF),

- gradient drogi odptywu lewej komory (LVOT) w
spoczynku oraz po probie Valsalvy, w uzasadnionych
przypadkach mozliwa jest dodatkowa ocena LVOT w prébie
echokardiograficznej wysitkowej;

5) oznaczenie poziomu N-koncowego propeptydu
natriuretycznego typu B (NT-proBNP);

6) oznaczenie stg¢zenia troponiny T lub troponiny [ (z
podaniem norm laboratoryjnych);

7) genotypowanie pacjentéw pod katem cytochromu P450
(CYP) 2C19 (CYP2C19);

8) test cigzowy (u kobiet w okresie rozrodczym).

W przypadku, gdy przeprowadzenie badania
echokardiograficznego jest niediagnostyczne: a) dopuszcza si¢
mozliwo§¢ przeprowadzenia innego badania obrazowego (np.
rezonansu magnetycznego, tomografii komputerowej); b)
weryfikacja LVOT moze by¢ przeprowadzona metods
bezposrednich pomiaréw ci$nien.

2. Monitorowanie bezpieczenstwa i skutecznosci leczenia

1) badanie podmiotowe oraz przedmiotowe tacznie z
pomiarem ci$nienia tg¢tniczego krwi, odnotowaniem
dawkowania aktualnie stosowanych lekéw
kardiologicznych oraz wskazaniem czy pacjent od ostatniej
wizyty monitorujacej mial napady migotania przedsionkow
lub interwencje wszczepionego ICD (takze informacja o
wszczepieniu ICD jesli dotyczy);




Powyzsze kryteria kwalifikacji musza by¢ spetnione tacznie.

Do programu nie mogg by¢ kwalifikowani pacjenci leczeni
jednoczesnie:

— silnymi inhibitorami CYP3A4 — dotyczy pacjentdw ze
stwierdzonym fenotypem wskazujacym na wolny
metabolizm przy udziale CYP2C19 oraz nieustalonym
fenotypem CYP2C19;

—silnym inhibitorem CYP2C19 i silnym inhibitorem
CYP3A4 — dotyczy wszystkich pacjentow, bez wzgledu na

fenotyp.

Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sg réwniez
pacjenci wymagajacy kontynuacji leczenia, ktdrzy byli leczeni
substancja czynng finansowana w programie lekowym w ramach
innego sposobu finansowania terapii, za wyjatkiem trwajacych
badan klinicznych tego leku, pod warunkiem, ze w chwili
rozpoczgcia leczenia spehiali kryteria kwalifikacji do programu
lekowego.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie
Leczenie nalezy kontynuowa¢ do momentu podjecia przez
lekarza prowadzacego lub Zespot Koordynujacy decyzji o
wylaczeniu $§wiadczeniobiorcy z programu:
— zgodnie z kryteriami wylaczenia z programu, o ktérych
mowa w pkt. 4 lub
—w  przypadku niespelnienia  Kkryteriéw oceny
skutecznosci leczenia o ktérych mowa w pkt. 3.
W przypadku gdy wynik LVEF, na ktorejkolwiek wizycie
kontrolnej, wynosi < 50% nalezy tymczasowo przerwac

2) okreslenie klasy NYHA;
3) elektrokardiografia (EKG);
4) echokardiografia przezklatkowa:
- grubos$¢ $ciany lewej komory,
- frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF),

- gradient drogi odplywu lewej komory (LVOT) w
spoczynku oraz po probie Valsalvy, w uzasadnionych
przypadkach mozliwa jest dodatkowa ocena LVOT w
probie echokardiograficznej wysitkowe;;

5) oznaczenie poziomu N-koncowego propeptydu
natriuretycznego typu B (NT-proBNP);

6) oznaczenie stezenia troponiny T lub troponiny I (z
podaniem norm laboratoryjnych);

7) holter 48-godzinne monitorowanie EKG.

Badania wymienione w punktach 1-6 wykonuje si¢ po 4 i 8
tygodniach (£7 dni) od:

— pierwszego rozpoczecia leczenia,
— ponownego rozpoczgcia leczenia,
— zmiany dawki

oraz co 3 miesigce (7 dni) przez pierwsze 12 miesigcy po
ustaleniu indywidualnej dawki podtrzymujacej leczenie, a
nastgpnie co 6 miesiccy (14 dni).

Badanie z punktu 7 (holter) przeprowadza si¢ nie rzadziej niz raz
na 12 miesigcy (+14 dni).

W przypadku tymczasowego przerwania leczenia - kontrola
parametrow z uzyciem echokardiografii co 4 tygodnie (+7 dni) do
czasu, az LVEF wyniesie > 50%.




leczenie, a nastgpnie ponownie rozpocza¢ leczenie po 4
tygodniach wg wytycznych w ChPL, o ile LVEF wynosi > 50%.

3. Kryteria oceny skuteczno$ci leczenia

W celu potwierdzenia skutecznosci leczenia pacjent musi
spelniac ponizsze:

1) poprawa objawow o >1 klase czynnosciowag NYHA po 12
tygodniach od ustalenia indywidualnej dawki pacjenta i
utrzymanie nizszej klasy NYHA w trakcie leczenia
podtrzymujacego;

2) gradient LVOT po probie Valsalvy < 30 mmHg lub jego
redukcja w trakcie leczenia o > 30 mmHg, potwierdzona
na kazdej wizycie kontrolnej w trakcie leczenia
podtrzymujacego pacjenta indywidualng dawka leku.

4. Kryteria wylaczenia z programu

1) wynik LVEF wynoszacy < 30%;

2) wynik LVEF wynoszacy dwukrotnie <50% w odstgpie 4
tygodni, w przypadku przyjmowania dawki 2,5 mg na
dobeg;

3) wystapienie innych chorob lub standéw, ktére w opinii
lekarza prowadzacego uniemozliwiaja dalsze prowadzenie
leczenia;

4) nadwrazliwo$¢ na substancje czynng lub na ktdérakolwiek
substancje pomocnicza;

5) nieakceptowalna lub zagrazajaca zyciu toksycznosci,
pomimo zastosowania adekwatnego postepowania;

6) potwierdzenie ciazy lub karmienie piersia;

7) brak wspotpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich,
w tym zwlaszcza dotyczacych okresowych badan

W przypadku, gdy przeprowadzenie badania
echokardiograficznego jest niediagnostyczne:

a) dopuszcza si¢ mozliwo$¢ przeprowadzenia innego badania
obrazowego (np. rezonansu magnetycznego, tomografii
komputerowej);

b) weryfikacja LVOT moze by¢ przeprowadzona metoda
bezposrednich pomiaréw cisnien.
Zespol Koordynacyjny w celu monitorowania adekwatnej
odpowiedzi na leczenie, na podstawie danych gromadzonych w
elektronicznym systemie monitorowania programow lekowych
podsumowuje wyniki leczenia w programie lekowym na koniec
kazdego roku.

3. 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 elektronicznym systemie
monitorowania programéw lekowych dostgpnym za
pomoca aplikacji internetowej udostgpnionej przez OW
NFZ, z czgstotliwo$cia zgodng z opisem programu oraz na
zakonczenie leczenia w tym przekazywanie danych
dotyczacych wskaznikow oceny skutecznos$ci terapii
zawartych w pkt 2. Monitorowanie bezpieczenstwa i
skutecznosci leczenia ppkt 2, 4, 5, 6 oraz danych z ppkt 1 z
zakresu stosowanych lekow oraz odnotowanych napadow
migotania przedsionkow/wszczepienia [CD/interwencji
wszczepionego ICD;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-
rozliczeniowych do NFZ (informacje przekazuje si¢ do




kontrolnych oceniajacych skutecznos¢ i bezpieczenstwo NFZ w formie papierowej lub w formie elektronicznej
leczenia ze strony $wiadczeniobiorcy lub jego prawnych zgodnie z wymaganiami opublikowanymi przez NFZ).
opiekunow.




