Zalacznik nr 26
do Zarzadzenia Nr 59/2011/DGL Prezesa NFZ
z dnia 10 pazdziernika 2011 roku

Nazwa programu:
LECZENIE TETNICZEGO NADCISNIENIA PEUCNEGO
ICD-10 127 — inne zespoly sercowo — plucne

127.0 — pierwotne nadcisnienie plucne

klasyfikacja ICD-10 nie uwzglednia wspotczesnej klasyfikacji nadci$nienia ptucnego. Rozpoczeto procedure jej
modyfikacji

Dziedzina medycyny: choroby uktadu krazenia lub choroby ptuc

L. Cel programu:
1. wydluzenie przezycia chorych na t¢tnicze nadcisnienie ptucne;
2. poprawa wydolnos$ci wysitkowej;
3. zmniejszenie dusznosci;
4

. poprawa jakos$ci zycia.

I1. Opis problemu medycznego:

Tetnicze nadcis$nienie ptucne (TNP) to grupa rzadkich patologii dotyczacych krazenia
ptucnego, kiedy s$rednie ci$nienie w tetnicy plucnej (PAP) oznaczane bezposrednim pomiarem
przekracza warto$ci fizjologiczne, ktore wynosza 14 + 3.3 mHg. W przebiegu TNP naczynia
krazenia plucnego traca swoja droznos¢, co z czasem prowadzi do niewydolno$ci prawej komory
serca i zgonu pacjenta. Obecnie oceniajac ci$nienie w tetnicy plucnej uwzglednia si¢ dwa
odchylenia standardowe 1 okresla gorna fizjologiczna warto$¢ granicznag PAP na 20 mmHg.

Tetnicze nadcis$nienie phlucne stanowiace wskazania do swoistego leczenia zgodnie
z kryteriami zastosowanymi w badaniach klinicznych wymaga stwierdzenia PAP > 25 mmHg oraz
w  przypadku chorych w  wieku powyzej 40 roku zycia lub z objawami
klinicznymi/echokardiograficznymi uszkodzenia lewego serca ci$nienie zaklinowania w tetnicy
ptucnej, Pw < 15 mmHg, a takze w przypadku chorych z wadami przeciekowymi - naczyniowy
op6r ptucny (PVR) > 240 syn cm s.

Ze wzgledu na rzadkie wystgpowanie TNP zostalo uznane przez Komisj¢ Europejska

oraz odpowiednie instytucje zdrowotne w USA, Australii 1 Japonii za chorobg ultrarzadka.



Epidemiologia:

Idiopatyczne nadci$nienie plucne wystepuje u 1-2 0s6b na milion populacji na rok,
w Polsce okoto 35 — 70 0s6b rocznie. Biorac pod uwage pozostate choroby prowadzace do TNP
zapadalno$é ogotem wynosi okoto 4-5 przypadkow na milion populacji. Srednia wieku pacjentéw
z idiopatycznym TNP nie przekracza 35 lat. Kobiety choruja prawie dwa razy cz$ciej niz
me¢zczyzni. Rokowanie w TNP jest powazne — czas przezycia bez odpowiedniego leczenia

wynosi okoto 2,8 lat od chwili rozpoznania.

III.  Opis programu
Leczenie tetniczego nadcis$nienia plucnego w celu poprawy wydolnosci wysitkowej
oraz zlagodzenia objawOéw u pacjentbw z zaburzeniami czynnosciowymi zakwalifikowanymi

jako I 1 IV klasa czynno$ciowa wg NYHA.

1. Substancja czynna finansowana w ramach programu: sildenafil, iloprost, bosentan,
treprostynil
Opis dziatania leku

Sildenafil jest aktywnym po podaniu doustnym, silnym i selektywnym inhibitorem cGMP-
fisfodiesterazy (PDE) typu 5, ktérego dziatanie farmakologiczne polega na zwigkszeniu
wewnatrzkomorkowego stezenia c¢GMP (cykliczny monofosforan guanozyny). Zwigkszenie
poziomu tego nukleotydu ma dziatanie antyproliferacyjne i wywoluje rozkurcz komorek migséni
gladkich naczyn krwiono$nych.

Iloprost jest syntetycznym analogiem prostacykliny, ktorego dzialanie farmakologiczne po
podaniu w inhalacji polega na bezposrednim rozszerzeniu naczyn tozyska tetniczego ptuc. Skutkuje
to poprawa cisnienia w tgtnicach plucnych, zmniejszeniu plucnego oporu naczyniowego,
zwigkszeniu rzutu serca i poprawa saturacji mieszanej krwi zylne;.

Bosentan jest podwojnym antagonista receptora endoteliny (ERA) z powinowactwem
zarowno do receptorow typu A jak 1 B (ETa 1 ETg). Bosentan zmniejsza opdr naczyniowy zaréwno
phucny, jak 1 ogdlnoustrojowy, czego wynikiem jest zwigkszenie pojemno$ci minutowej serca,
bez zwigkszenia czgstosci akcji serca. Neurohormon endotelina-1 (ET-1) jest jednym
z najsilniejszych znanych czynnikow naczyniokurczacych i moze takze sprzyja¢ zwldknieniu,

rozrostowi komorek, przerostowi serca, przebudowie 1 wykazuje dzialanie pozapalne. Endotelina



dziata poprzez wiazanie z receptorami ET 1 ETg, znajdujacymi si¢ w $rodbtonku i komoérkach
migéni gladkich naczyn. [lo§¢ ET-1 w tkankach i osoczu zwigksza si¢ w wielu zaburzeniach
naczyniowo-sercowych oraz w chorobach tkanki lacznej, w tym w nadci$nieniu plucnym
twardzinie, ostrej 1 przewleklej niewydolnoéci serca, niedokrwieniu migénia sercowego,
nadci$nieniu t¢tniczym systemowym 1 miazdzycy t¢tnic, sugerujac udzial ET-1 w patomechanizmie
tych choréb. W nadcis$nieniu ptucnym i niewydolnosci serca, jesli nieobecny jest antagonista
receptora endoteliny, zwigkszone st¢zenia ET-1 sa silnie skorelowane z cigzkoscia przebiegu tych
choroéb i rokowaniem.
Bosentan konkuruje z ET-1 i innymi peptydami ET o wigzanie zaréwno do receptorow ETy,
jak 1 ETg, z nieco wyzszym powinowactwem do receptoréw ET4. niz do receptorow ETg. Bosentan
wybidrczo blokuje receptory ET 1 nie wiaze si¢ z innymi receptorami.

Treprostynil jest analogiem prostacykliny, ktory powoduje bezposrednie rozszerzenie
naczyn krwionos$nych w krazeniu plucnym i systemowym oraz zmniejsza agregacj¢ plytek. Na
skutek rozszerzania naczyn zmniejsza obciazenie nastgpcze prawej i lewej komory, zwigksza

objetos¢ wyrzutowa oraz pojemnos¢ minutowa serca.

2. Kryteria wlaczenia do programu:

2a. Leczenie tetniczego nadcisnienia plucnego u dorostych

Leczenie 11 rzutu

Leczenie I rzutu Kryteria kwalifikacji do leczenia
Kryteria wlaczenia do programu do leczenia bosentanem, iloprostem, trepostynilem
sildenafilem oraz iloprostem wraz z sildenafilem
Pacjenci spelniajacy nastgpujace warunki: Pacjenci z t¢tniczym nadci$nieniem plucnym:
1) zdiagnozowana oraz udokumentowana ) )

jedna z ponizszych postaci nadci§nienia 1) po nieskutecznym leczeniu I rzutu lub

ptucnego: 2) bedacy w IV klasie czynno$ciowe] w

a.) idiopatyczne nadci$nienie plucne, . _

b.) rodzinne tetnicze nadcisnienie momencie rozpoznania choroby.

ptucne,

c.) tetnicze nadcis$nienie ptucne w
przebiegu choroby uktadowej tkanki
tacznej (konieczne jest wykluczenie
postaci choroby z dominujacym
wldknieniem ptuc)

2) bedacy w III klasie czynno$ciowej
wedtug WHO;




3) brak spadku ci$nienia w tetnicy ptucne;j
w ostrym tescie hemodynamicznym
(wedhug aktualnych standardow
leczenia)

4) wiek powyzej 18 roku zycia

Leczenie I rzutu
Kryteria wlaczenia do programu do leczenia
bosentanem

Pacjenci spelniajacy nastgpujace warunki:

1) pacjenci w III klasie czynno$ciowej
wedtug WHO, u ktérych w ostrym tescie
hemodynamicznym nie stwierdzono
spadku ci$nienia w t¢tnicy plucnej (wedhug
aktualnych standardow leczenia, test nie
jest wymagany w zespole Eisenmengera);

2) zdiagnozowane oraz udokumentowane
tetnicze nadci$nienie plucne zwiazane z
wrodzonymi wadami serca / zespotem
Eisenmengera;

3) wiek powyzej 18 roku zycia

2b. Leczenie t¢tniczego nadciSnienia plucnego u dzieci
1) wiek
a) od 2 do 18 roku zycia
b) kontynuacja ich leczenia po 18-tym roku zycia
2) pierwotne (idiopatyczne i rodzinne) tetnicze nadci$nienie ptucne;
3) wtdrne tetnicze nadci$nienie plucne zwiazane z choroba tkanki tacznej;
4) tetnicze nadci$nienie ptucne w przebiegu wrodzonych wad serca;
5) zespot Eisenmengera;
6) III klasa czynno$ciowa wedtug WHO;

7) zastosowanie skutecznej metody antykoncepcji u miesiaczkujacych dziewczat

3. Schemat podawania leku:
3.1. Leczenie TNP u dorostych:

3.1.a Leczenie I rzutu sildenafilem
Dawkowanie sildenafilu

Nalezy stosowa¢ dawke 20 mg 3 razy dziennie.



3.1.b Leczenie I rzutu bosentanem

Dawkowanie bosentanu

Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki 62,5 mg dwa razy na dobg przez 4 tygodnie, nastgpnie
zwigksza¢ dawke do dawki podtrzymujacej 125 mg dwa razy na dobg. Tabletki nalezy

przyjmowac rano i wieczorem, z pokarmem lub bez pokarmu.

3.1.c Leczenie II rzutu bosentanem

Dawkowanie bosentanu

Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki 62,5 mg dwa razy na dobg przez 4 tygodnie, nastepnie
zwigksza¢ dawke do dawki podtrzymujacej 125 mg dwa razy na dobg. Tabletki nalezy

przyjmowac rano i wieczorem, z pokarmem lub bez pokarmu.

3.1.d Leczenie II rzutu iloprostem

Dawkowanie iloprostu

Dawka na jedna inhalacjg: 2,5 mikrograma lub 5,0 mikrogramow iloprostu (podawanego w
inhalacji przez ustnik nebulizatora), rozpoczynajac od podania mniejszej dawki 2,5
mikrograma w pierwszej inhalacji, a nastgpnie w drugiej inhalacji podajac 5,0 mikrogramow.
W przypadku stabej tolerancji dawki 5 mikrogramow, dawka ta powinna by¢ zmniejszona do
2,5 mikrograma.

6 do 9 inhalacji na dobg.

3.1e Leczenie II rzutu treprostynilem

Dawkowanie trepostynilu

Lek podaje si¢ w postaci ciaglej infuzji podskoérnej, za pomoca miniaturowej pompy po
umieszczeniu jednorazowej, plastikowej kaniuli w tkance podskornej brzucha. Operacje
umieszczenia kaniuli, przygotowanie leku oraz obstuge pompy pacjent wykonuje samodzielnie
w warunkach ambulatoryjnych. Dawkowanie leku dostosowane jest do masy ciata — dawka
poczatkowa wynosi 1.25 ng/kg/min. Nastgpnie dawka jest zwigkszana w zaleznosci od
tolerancji leczenia 1 efektu klinicznego. Skuteczno$¢ leczenia treprostynilem zalezy
proporcjonalnie od stosowanej dawki leku. Istotny klinicznie efekt leczenia osiaga sig

zazwyczaj przy dawce okolo 15 - 20 ng/kg/min.

3.1.f Leczenie II rzutu terapia skojarzona (iloprost + sildenafil)



Dawkowanie iloprostu i sildenafilu w terapii skojarzone;j

Duoterapia stosowana w przypadku wystapienia progresji choroby u pacjentéw leczonych
w I rzucie sildenafilem lub u pacjentéw znajdujacych si¢ w IV klasie czynnos$ciowej w chwili
rozpoznania choroby.
Dawka sildenafilu: 20 mg 3 razy dziennie.
Dawka iloprostu na jedna inhalacje: 2,5 mikrograma lub 5,0 mikrograméw iloprostu
(podawanego w inhalacji przez ustnik nebulizatora), rozpoczynajac od podania mniejszej dawki
2,5 mikrograma w pierwszej inhalacji, a nastgpnie w drugiej inhalacji podajac 5,0
mikrograméw.
W przypadku ztej tolerancji dawki 5 mikrogramow, dawka ta powinna by¢ zmniejszona do 2,5
mikrograma.

Maksymalna liczba inhalacji na dobg: 8.

Opcje terapii II rzutu (bosentan; iloprost; treprostynil; iloprost + sildenafil) moga by¢

stosowane zamiennie w zaleznos$ci od tolerancji 1 skutecznosci leczenia.

3.2.Leczenie TNP u dzieci i kontynuacja ich leczenia po 18-tym roku zycia:

Dawkowanie bosentanu
1) masa ciala od 20 do 40 kg, dawka poczatkowa (4 tygodnie) 31,25 mg dwa razy na dobg, dawka
podtrzymujaca 62,5 mg dwa razy na dobg;
2) masa ciata wigksza niz 40 kg, dawka poczatkowa (4 tygodnie) 62,5 mg dwa razy na dobg, dawka
podtrzymujaca 125 mg dwa razy na dobg.

3) kontynuacja leczenia TNP u 0s6b przekraczajacych wiek 18 lat i wezesniej otrzymujacych
bosentan w ramach leczenia TNP u dzieci

Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki 62,5 mg dwa razy na dobg przez 4 tygodnie, nastgpnie
zwigksza¢ dawke do dawki podtrzymujacej 125 mg dwa razy na dobg. Tabletki nalezy przyjmowac

rano i wieczorem, z pokarmem lub bez pokarmu.

U dzieci w wieku powyzej 2 lat optymalna dawka podtrzymujaca nie zostata ustalona w dobrze
kontrolowanych badaniach. Jednak dane farmakokinetyczne u dzieci wykazaty, ze stezenie

bozentanu w osoczu u dzieci byto zwykle mniejsze niz u pacjentoéw dorostych i1 nie wzrastato po



zwigkszeniu dawki bozentanu do poziomu powyzej 2mg/kg dwa razy na dobg¢ .Na podstawie
danych farmakokinetycznych mozna stwierdzi¢, ze jest mato prawdopodobne, by wigksze dawki
byly bardziej skuteczne. Nie mozna takze wykluczy¢, ze po zwigkszeniu dawki u dzieci wzro$nie
prawdopodobienstwo wystapienia dziatan niepozadanych. Nie przeprowadzono badan klinicznych
poréwnujacych stosunek skutecznosci do bezpieczenstwa dawki 2 mg/kg 1 4 mg/kg dwa razy na
dobg u dzieci.

Doswiadczenie kliniczne, dotyczace dzieci w wieku ponizej 2 lat jest ograniczone.

4. Okreslenie czasu leczenia w programie:

Kryteria wylaczenia oraz wykluczenia z programu wyznaczaja czas leczenia.

5. Monitorowanie programu

Na monitorowanie programu sktada sig:

a) monitorowanie leczenia.

W celu przeprowadzenia kwalifikacji pacjenta do udzialu w programie i monitorowania
leczenia $wiadczeniodawca jest zobowiazany wykona¢é w wyznaczonych terminach badania,
ktorych lista i harmonogram wykonania zawiera zatacznik nr 1 do programu.

Dane dotyczace monitorowania leczenia nalezy gromadzi¢ w dokumentacji pacjenta
1 kazdorazowo przedstawia¢ na zadanie kontrolerom NFZ.

b) przekazywanie do NFZ zakresu informacji sprawozdawczo —rozliczeniowych ujgtych w
zataczniku nr 4 do umowy.

¢) uzupehianie danych zawartych w rejestrze nadci$nienia ptucnego dostgpnym za pomoca
aplikacji internetowej udostgpnionej przez OW NFZ nie rzadziej niz co 3 miesiace oraz na

zakonczenie leczenia.



6. Kryteria wylaczenia z programu:

6a. Leczenie TNP u dorostych

Kryteria wylaczenia z programu dla I rzutu

a) leczenie sildenafilem

b) leczenie bosentanem

1) nieskuteczno$¢ terapii;

2) ciezka niewydolnos$¢ watroby;

3) ostatnio przebyty udar mozgu;

4) zawal migsnia sercowego;

5) cisnienie tetnicze krwi ponizej 90/50 mmHg;

6) jednoczesne stosowanie azotanow, lekow przeciwgrzybicznych, lekow
przeciwwirusowych;

7) nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynnag lub ktorakolwiek substancje
pomocnicza;

8) nadcisnienie ptucne o innej etiologii niz podano w kryteriach wlaczenia;

9) brak wspotpracy z strony $wiadczeniobiorcy w zakresie prowadzenia
terapii oraz okresowej kontroli;

10)retinitis pigmetosa lub utrata wzroku w wyniku nietgtniczej przedniej
niedokrwiennej neuropatii nerwu wzrokowego NAION;

11)ciaza lub laktacja.

1) nieskuteczno$¢ terapii;

2) cigzka niewydolno$¢ watroby klasa Child-Pugh B lub C;

3) aktywno$¢ AspAT lub AIAT > 3 razy warto$¢ gornej granicy normy ( GGN)
przed rozpoczgciem leczenia lub aktywnos¢ AspAT lub AIAT > 8 razy GGN
w trakcie leczenia;

4) przebyty udar mézgu;

5) zawal mig$nia sercowego;

6) cis$nienie tetnicze krwi ponizej 90/50 mmHg;

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

8) nadwrazliwo$¢ na substancje czynna lub ktorakolwiek substancje
pomocnicza;nadci$nienie plucne o innej etiologii niz podano w kryteriach
wlaczenia;

9) brak wspotpracy z strony Swiadczeniobiorcy w zakresie prowadzenia terapii
oraz okresowej kontroli;

10)cigza lub laktacja.

Kryteria wylaczenia z programu dla II rzutu

a) leczenie ¢) terapia skojarzona:
b) leczenie iloprostem leczenie sildenafilem d) leczenie treprostinilem
bosentanem .
wraz z iloprostem
Kryteria wylaczenia | 1) cigzka choroba niedokrwienna serca lub Kryteria wylaczenia z 1) nadcis$nienie ptucne zwiazane z choroba
z leczenia Il rzutu niestabilna dtawica piersiowa; leczenia Il rzutu zarostowa zyt;
bosentanem - 2) zawal mig$nia sercowego przebyty w okresie sildenafilem -okreslono 2) zastoinowa niewydolnos¢ serca spowodowana
okreslono ostatnich 6 miesigcy; odpowiednio w kryteriach cigzkim zaburzeniem czynnosci lewej komory
odpowiednio w 3) niewyréwnana niewydolno$¢ serca; wylaczenia z programu serca;
kryteriach niekontrolowana przez lekarza; leczenia silsenafilem dlal | 3) cigzka niewydolno$¢ watroby klasa Child-Pugh




wylaczenia z
programu leczenia
bosentanem dla I
rzutu

4) cigzkie zaburzenia rytmu serca,

5) zaburzenia naczyniowo-mdzgowe (np.
przejsciowe niedokrwienie mozgu, udar) przebyte
w ciagu ostatnich 3 miesigcy;

6) wrodzone wady zastawkowe z istotnymi
klinicznie zaburzeniami czynno$ci mig¢$nia
sercowego nie zwiazane z nadci$nieniem ptucnym,;
7) stany, w ktorych wptyw iloprostu na ptytki krwi
moze zwigkszy¢ ryzyko krwotoku (np.: aktywne
wrzody trawienne,uraz, krwotok
wewnatrzczaszkowy);

8) nadwrazliwos¢ na substancje czynna lub
ktorakolwiek substancje pomocnicza;

9) nadcisnienie ptucne o innej etiologii niz podano
w kryteriach wlaczenia;

10) brak wspotpracy z strony $§wiadczeniobiorcy w
zakresie prowadzenia terapii oraz okresowej
kontroli;

11) ciaza lub laktacja

rzutu

G

4) czynna choroba wrzodowa przewodu
pokarmowego, krwawienie §rodczaszkowe,
zranienie, inny rodzaj krwawienia;

5) wrodzone lub nabyte wady zastawkowe serca z
klinicznie znaczacymi zaburzeniami czynnosci
mig$nia sercowego nie zwiazanymi z
nadcisnieniem plucnym;

6) cigzka posta¢ choroby niedokrwiennej serca
lub niestabilna posta¢ dtawicy piersiowej;

7) zawal mig$nia sercowego przebyty w okresie
ostatnich 6 miesigcy;

8) nieleczona niewydolno$¢ serca;

9) cigzkie zaburzenia rytmu serca;

10)cisnienie tetnicze krwi ponizej 90/50 mmHg

11)epizody naczyniowo-mozgowe (np.
przejsciowe niedokrwienie mézgu, udar) w ciagu
ostatnich 3 miesigcy;

12)nadwrazliwos$¢ na substancjg czynna lub
ktorakolwiek substancj¢ pomocnicza;

13)nadcis$nienie ptucne o innej etiologii niz
podano w kryteriach wiaczenia;

14)brak wspotpracy z strony §wiadczeniobiorcy w
zakresie prowadzenia terapii oraz okresowej
kontroli;

15)ciaza lub laktacja.




6b. Leczenie TNP u dzieci

1) nadci$nienie ptucne o innej etiologii niz podano w kryteriach wilaczenia;

2) wrodzona wada serca z nadcisnieniem plucnym, w ktdrej istnieje mozliwos¢ leczenia
operacyjnego;

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

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

5) umiarkowane do cigzkiego zaburzenie czynno$ci watroby;

6) aktywno$¢ AspAT lub AIAT > 3 razy warto$¢ gérnej granicy normy ( GGN ) przed
rozpoczgciem leczenia lub aktywnos$¢ AspAT lub AIAT > 8 razy GGN w trakcie leczenia;

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

8) ciaza;

9) miesiaczkujace dziewczgta nie stosujace skutecznych metod antykoncepcji.

7. Wymagania wobec Swiadczeniodawcow udzielajacych Swiadczen w ramach programu

terapeutycznego ujeto w zalaczniku nr 3 do Zarzadzenia.

8 BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W RAMACH PROGRAMU
1. Badania przy kwalifikacji
1.1 Badania nieinwazyjne:
a) ocena klasy czynno$ciowej wedtug NYHA,
b) test 6-minutowego marszu,
c¢) oznaczenie NT-pro-BNP,
d) badanie echokardiograficzne;
1.2 Badania inwazyjne:
badanie hemodynamiczne — cewnikowanie prawego serca z oceng cisnienia zaklinowania,
naczyniowego oporu plucnego, pojemnosci minutowe;j i saturacji mieszanej krwi zylnej (z
wylaczeniem pacjentow z zespotem Eisenmengera, jesli w przesztosci wykonywano juz taka

oceng), testy wazodylatacyjne (z wylaczeniem pacjentow z zespotem Eisenmengera)

Ocena postepu leczenia powinna by¢ wykonywana w stanie mozliwie jak najbardziej stabilnym.
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2. Monitorowanie leczenia
2.1 Badania nieinwazyjne:
a) ocena klasy czynnos$ciowej wedlug NYHA,
b) test 6-minutowego marszu,
¢) oznaczenie NT-pro-BNP,
d) badanie echokardiograficzne (w przypadku rozbieznosci wynikdéw badan podstawowych)
- wykonuje si¢ co 3 - 6 miesigcy w trakcie uczestnictwa w programie a takze w sytuacji

pogorszenia stanu zdrowia zgloszonego przez $wiadczeniobiorcg.

Interpretacja wynikow badan nieinwazyjnych.

1) zmiana klasy czynno$ciowej wedlug NYHA na IV — wskazane jest wlaczenie terapii Il rzutu po
wykonaniu badania hemodynamicznego;

2) jesli spelnione sq dwa z trzech wymienionych nizej warunkow:

a) klasa czynnosciowa Il wedlug NYHA,

b) dystans 6-minutowego marszu ponizej 380m,;

¢) NT-pro-BNP powyzej 3400 pg/ml

— $wiadczeniobiorca powinien mie¢ wykonane badanie hemodynamiczne.

3) w innych sytuacjach powinna by¢ kontynuowana terapia I rzutu. W przypadku znacznych
rozbiezno$ci w wynikach wspomnianych testow nalezy wykona¢ badanie echokardiograficzne i po

uwzglednieniu jego wyniku podjac¢ decyzje o cewnikowaniu.

2.2 Badania inwazyjne - cewnikowanie prawego serca z oceng cis$nienia zaklinowania,
naczyniowego oporu plucnego, pojemnosci minutowe;j i saturacji mieszanej krwi zylnej (rowniez u
chorych z zespotem Eisenmengera jesli terapia II rzutu jest dopuszczalna) wykonuje sig:
a) co 12 -24 miesiace (z wyjatkiem zespolu Eisenmengera);
b) w sytuacji progresji choroby do IV klasy czynnosciowej wedtug NYHA, przed wiaczeniem
terapii II rzutu;
c) jesli panel badan nieinwazyjnych wskazuje na pogorszenie lub jesli obraz kliniczny i

wyniki badan nieinwazyjnych sa niejednoznaczne.

Interpretacja wynikéw badan inwazyjnych:
Na pogorszenie wskazujace na potrzebg zmiany terapii na Il rzut sktada si¢ spetnienie 2 z 3
ponizszych warunkow w trakcie leczenia lekiem I rzutu:

a)indeks sercowy < 2.4 I/min/m”.
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b)srednie cisnienie w prawym przedsionku —powyzej 10 mm Hg,

c)saturacja mieszanej krwi zylnej<65%.
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