Terapeutyczne Programy Zdrowotne 2012
Leczenie Mukopolisacharydozy typu VI (zespol Maroteaux - Lamy)

Zalacznik nr 35

do Zarzadzenia 59/2011/DGL Prezesa NFZ
z dnia 10 pazdziernika 2011 roku

Nazwa programu:

LECZENIE MUKOPOLISACHARYDOZY TYPU VI
ICD-10 E-76.2 Mukopolisacharydoza typu VI (MPS VI, zesp6l Maroteaux-Lamy)

Dziedzina medycyny: pediatria, choroby wewne¢trzne

I. Cel programu:

1. Zahamowanie postgpu choroby;

2. Poprawa stanu klinicznego chorych;

3. Poprawa funkcji motorycznych oraz sity migéni szkieletowych;

4. Poprawa jakosci zycia chorych.

II. Opis problemu medycznego:

Mukopolisacharydoza typu VI (zespdt Maroteaux-Lamy) jest lizosomalna choroba spichrzeniowa,
w ktorej gleboki deficyt aktywnos$ci 4-sulfatazy N-acetylogalaktozaminy (arylosulfatazy B) zaburza
procesy katabolizmu glikozaminoglikanéw, co prowadzi do ich odktadania w wielu komorkach

i tkankach.

Spichrzanie mukopolisacharydéw jest przyczyna licznych zaburzen, a z czasem cigzkiej
niesprawnos$ci i przedwczesnej $mierci tych chorych. Zmiany obejmuja przede wszystkim tkanke

taczna. Ograniczeniu sprawnosci fizycznej nie towarzyszy opdznienie rozwoju umystowego.

Obraz kliniczny

Zesp6l Maroteaux-Lamy, spowodowany glgbokim niedoborem aktywnosci 4-sulfatazy N-
acetylogalaktozaminy (arylosulfatazy B), prowadzi do spichrzania mukopolisacharydow w obrgbie
komorek i tkanek, a u chorych z MPS VI stwierdza si¢ zwigkszone wydalanie glikozaminoglikanéw

W moczu.
U pacjentow wystegpuje charakterystyczny zespot cech 1 objawow klinicznych, tj.:
% uszkodzenie zastawek serca i/lub uszkodzenie migs$nia sercowego,

% masywne przykurcze w stawach, ze znacznym ograniczeniem ich ruchomosci,
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zespot ciesni nadgarstka,

pogrubienie ko$ci ptaskich, skrdcenie i znieksztatcenia ko$ci dtugich,
w postaciach o cigzkim przebiegu wystepuje wodoglowie,
powickszona watroba i §ledziona,

nawracajace zakazenia gornych drég oddechowych i ucha srodkowego,

E EEEEE

niedostuch, a nawet gluchote, stwierdza si¢ u wszystkich chorych,

% zmetnienie rogowki.

U chorych szybko rozwija si¢ defekt zastawek serca i niewydolno$¢ krazenia, co doprowadza do
powiktan i przedwczesnego zgonu. Rozwo6j umystowy tych chorych jest prawidtowy. Obecne
sa rowniez powiklania neurologiczne, w postaci wodogtowia oraz zespolu cie$ni nadgarstka, jak
réwniez ucisku rdzenia krggowego w odcinku szyjnym, wynikajace z hipoplazji zgba obrotnika.

Czas przezycia chorych wynosi do kilkudziesigciu lat.

Epidemiologia

Zespot Maroteaux-Lamy nalezy do tzw. chorob rzadkich (rare diseases), ktore w Europie definiuje
si¢ jako wystgpujace nie czgsciej niz raz na 2 000 osob. Czgstos¢ wystgpowania wszystkich chorob
lizosomalnych szacuje si¢ na 1:7 000 do 1:8 000. W Polsce czgstos¢ tych choréb wynosi 1:23 000

zywych urodzen, w tym czgsto$¢ mukopolisacharydoz 1:42 000.

Jedynie kilka publikacji dostarcza informacje odno$nie czgstosci wystgpowania MPS typu VI.
Choroba ta wystepuje raz na 1 300 000 zywych urodzen w Ameryce Lacinskiej, w Australii raz na
248 000 (w latach 1980-1996 zdiagnozowano 18 pacjentéw), w Irlandii raz na 840 000, a w
Holandii raz na 416 000 zywych urodzen. Na podstawie powyzszych informacji mozna zatozy¢, ze
na S$wiecie jest zdiagnozowanych ok. 1100 pacjentow. W Polsce w chwili obecnej

zdiagnozowanych jest 3 pacjentow.

II1. Opis programu

Program polega na stosowaniu enzymatycznego leczenia substytucyjnego, przy uzyciu enzymu 4-
sulfatazy N-acetylogalaktozaminy (galsulfazy), w celu zatrzymania postgpu choroby u pacjentow

z mukopolisacharydoza typu VI oraz ograniczenia powiklan zwiazanych z ta choroba.
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1. Substancja czynna finansowana w ramach programu: galsulfaza

Opis dziatania leku

Galsulfaza jest postacia ludzkiego enzymu 4-sulfatazy N-acetylogalaktozaminy i jest wytwarzana
metoda rekombinacji DNA. Jest stosowana w enzymatycznym leczeniu substytucyjnym
w mukopolisacharydozie VI (MPS VI; zesp6t Maroteaux-Lamy), chorobie w ktorej wystepuje

deficyt aktywnosci tego enzymu.

2. Kryteria kwalifikacji do programu:

e mukopolisacharydoza typu VI zdiagnozowana na podstawie udokumentowanego deficytu
aktywnos$ci enzymu 4-sulfatazy N-acetylogalaktozaminy w leukocytach lub fibroblastach

skory.

Kwalifikacji $wiadczeniobiorcow do terapii dokonuje Zespot Koordynacyjny ds. Chordb
Ultrarzadkich powotywany przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia. Kwalifikacja do
programu oraz weryfikacja skutecznosci leczenia odbywa si¢ w oparciu o oceng stanu klinicznego

Swiadczeniobiorcy oraz oceng efektywnos$ci zastosowane;j terapii.
Okreslenie czasu leczenia w programie

Przedluzenie leczenia nastepuje, co 6 miesigcy, decyzja Zespotu Koordynacyjnego ds. Chordb
Ultrarzadkich, na podstawie nadestanej karty monitorowania terapii.

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespdt Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich lub lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami

wylaczenia.

3. Schemat dawkowania leku w programie:

Zalecana dawka galsulfazy wynosi 1 mg/kg masy ciata, podawanej raz w tygodniu, w postaci
wlewu dozylnego, przez 4 godziny. Poczatkowa predkos¢ wlewu mozna dostosowac tak, aby okoto
2,5% catkowitej objgtosci roztworu zostato podane w okresie pierwszej godziny, a pozostala jego

objetos¢ (okoto 97,5%) przez kolejne 3 godziny infuzji.

Podawanie leku powinno by¢ nadzorowane przez lekarza posiadajacego doswiadczenie w
diagnozowaniu i leczeniu pacjentow z mukopolisacharydoza typu VI lub innych dziedzicznych

zaburzen metabolizmu.



Terapeutyczne Programy Zdrowotne 2012
Leczenie Mukopolisacharydozy typu VI (zespol Maroteaux - Lamy)

Z uwagi na mozliwo$¢ wystgpowania objawOw niepozadanych, z wstrzasem wlacznie, lek nalezy

podawac przy bezposrednim dostgpie do lekdw, sprzetu 1 aparatury ratujacej zycie.

4. Monitorowanie programu

Na monitorowanie programu sktada sig:

a) monitorowanie leczenia

Swiadczeniodawca jest zobowiazany wykona¢ w wyznaczonych terminach badania, ktorych lista

1 harmonogram wykonania zawiera zatacznik nr 1 do programu.

Okresowej oceny skuteczno$ci terapii dokonuje, co najmniej co 6 miesigcy, lekarz
niezaangazowany Ww leczenie  pacjentow z choroba Maroteaux-Lamy. Dane dotyczace
monitorowania leczenia musza by¢ gromadzone w dokumentacji pacjenta i co 6 miesigcy
przesytane do Oddziatu Wojewddzkiego NFZ oraz celem przedtuzenia lub ukonczenia leczenia
do sekretariatu Zespotu Koordynacyjnego ds. Chorob Ultrarzadkich, a ponadto kazdorazowo

przedstawiane na zadanie kontroleréw z NFZ.

b) przekazywanie do NFZ zakresu informacji sprawozdawczo — rozliczeniowych ujetych

w zalqczniku nr 4 do umowy,

¢) uzupelnianie danych zawartych w rejestrze zespolu Maroteaux-Lamy (MPS VI), ktory
dostepny jest za posrednictwem aplikacji internetowej udostgpnionej przez Oddzialy
Wojewdodzkie NFZ, nie rzadziej niz co 3 miesiqce oraz przy kwalifikacji pacjenta do terapii

i na zakonczenie leczenia.

5. Kryteria wylaczenia z programu:

€

ciaza lub laktacja;

&

obecno$¢ powaznych wrodzonych anomalii lub chordb wspotistniejacych, ktore w ocenie
lekarza kwalifikujacego do leczenia lub Zespotu Koordynacyjnego ds. Chorob Ultrarzadkich,
moga uniemozliwi¢ poprawe stanu zdrowia chorego;

& znaczna progresja choroby pomimo podjetego leczenia.

6. Wymagania wobec $wiadczeniodawcoéw udzielajacych swiadczen w ramach programu

terapeutycznego, ujeto w zalaczniku nr 3 do Zarzadzenia.
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Zatacznik nr 1
Leczenie MPS VI
Badania diagnostyczne wykonywane w ramach programu Uwagi
1. Stwierdzenie braku lub glebokiego niedoboru 12.  USG jamy brzusznej, z oceng watroby i $ledziony Kwalifikacji chorych do terapii dokonuje Zespét
aktywnosci 4-sulfatazy N-acetylogalaktozaminy w 13. MRI OUN deink ; K | Koordynacyjny ds. Chordb Ultrarzadkich.
leukocytach lub fibroblastach skory, potwierdzone ' o z ocenq.o cm 8 szylnego Kregostupa (Zatacznik nr 21 2a)
badaniem molekularnym 14. RTG ko$cca, co najmniej RTG kregostupa a
Ocena wydalania glikozaminoglikandw z moczem 15.  Badanie psychologiczne, z oceng ilorazu inteligencii
Ocena miana przeciwciat przeciwko 16. Pomiar cisnienia tetniczego krwi
4-sulfatazie N-acetylogalaktozaminy (nie jest 17. EKG
Badani badamerln obhgatorymym) 18. USG ukfadu sercowo-naczyniowego
a ar.u.a pr.z_y 4. Morfologia krwi, z rozmazem 19 RTG Katki piersiowej
kwalifikacji 5. Uklad krzepnigcia . . . )
20. Konsultacja pulmonologiczna, z oceng spirometrii
6. Proteinogram . .
] o 21. Konsultacja laryngologiczna
7. I;Irl?rz)k/) i\:]v;':urobowe. ALAT, AspAT, CK, stezenie 22, Badanie audiometryczne
8. Stezenie fosfatazy alkalicznej 23. Badan?e okullistyczne, z oceng oczu w lampie
o szczelinowej
o Ste%en!e witamin A, D, E, K 24. Konsultacja ortopedyczna, z oceng ruchomosci stawdw
10.Stgzenie cholesterolu 25. EMG, do oceny wystepowania zespotu cie$ni nadgarstka
11.  Ocena réwnowagi kwasowo-zasadowej . .
26. Konsultacja neurologiczna
27. Konsultacja kardiologiczna
28. Test 3/6 minutowego marszu
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Monitorowanie

leczenia Badania diagnostyczne wykonywane w ramach programu Uwagi
Raz na 180 dni Morfologia krwi, z rozmazem Pomiar ci$nienia tetniczego krwi Okresowej oceny skuteczno$ci terapii dokonuje
e ; lekarz niezaangazowany w leczenie pacjentow z
Ukfad k P t t
’a reepnigeid o omiary antropomeiryczne zespotem Maroteaux-Lamy. Przedtuzenie leczenia
bilirubiny 10.  USG jamy brzusznej, z ocena watroby i $ledziony Koordynacyjnego ds. Choréb Ultrarzadkich, na
Stezenie fosfatazy alkalicznej 1. USG ukladu sercowo-naczyniowego podstaW|.e nadestanej karty monitorowania terapii.
Ocena rownowagi kwasowo-zasadowe] 12. Badanie okulistyczne, z oceng w lampie szczelinowej (zatacznik nr 3)
Proteinogram 13. Konsultacja pulmonologiczna, z badaniem
spirometrycznym
14. Konsultacja ortopedyczna, z oceng ruchomosci stawow
15.  Test 3/6 min. marszu
Co 365 dni Ocena wydalania glikozaminoglikanow z moczem RTG Klatki piersiowej
g%%t%;;:i'aesé%cggg c(;(ri]i\)/vprowadzenla terapil, a RTG koséca, co najmnilej RTG I.(regos’fupa
0 . it wk MRI OUN, z oceng odcinka szyjnego kregostupa (MRI
4cer|1fa miana przecllwcui\ E [ZECIWKO badani OUN w przypadku nieprawidtowosci w poprzednim
-sulfatazy N-acstylogalakiozaminie (badanie badaniu lub pojawienia sie lub nasilenia objawéw
obligatoryjne w przypadku decyzji o zwigkszeniu .
. o . neurologicznych)
dawki leku lub braku efektywno$ci dotychczasowej ) o
terapii) EMG, do oceny wystepowania zespotu cie$ni nadgarstka
Stezenie cholesterolu . Badanie audiometryczne
Stezenie witamin A, D, E, K 10. Badanie psychologiczne, z oceng ilorazu inteligencii
11.  Konsultacja laryngologiczna
12. Konsultacja neurologiczna
13. Konsultacja kardiologiczna (W przypadku

nieprawidtowos$ci w uktadzie sercowo-naczyniowym —
konsultacja kardiologiczna — co 180 dni lub cze$ciej)
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Zatacznik nr 2

Wzor wniosku o zakwalifikowanie pacjenta do leczenia w programie Leczenie
Mukopolisacharydozy typu VI (zespot Maroteaux-Lamy)

ZESPOL KOORDYNACYJNY D/S CHOROB ULTRARZADKICH

WNIOSEK

(Prosze wypetniony wniosek przesta¢ drogq elektronicznq oraz tradycyjng)

A. Dane personalne pacjenta i nazwa jednostki kierujacej

1. Nrwniosku 2. Inicjaty pacjenta 3. PESEL pacjenta
4. Data urodzenia 5. Ple¢ 6. Data wystawienia wniosku
7. Imie 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. Nr mieszkania 21. Woj.

22. Tel. dom. 23. W przypadku dziecka tel. do rodzicow / opiekunéw

Jednostka wystawiajgca wniosek:
24. Pefnanazwa

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

31. NrKkarty lub historii choroby pacjenta

Lekarz wystawiajacy wniosek:
32. Imie 33. Nazwisko

podpis i pieczqtka lekarza: podpis i pieczqtka kierownika jednostki
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B. Dane auksologiczne pacjenta:

34. Wysoko$¢ ciata (cm) 35. centyl ) 36. Data pomiaru
37. Masa ciata (kg) 38. centyl” 39. Data pomiaru
40. Obwdd gtowy (cm) 41. centyl ") 42. Data pomiaru
43. Obwad klatki piersiowej (cm) ___ 44, centyl ¥) 45, Data pomiaru

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

C Wywiad:

46. Informacja o stanie zdrowia rodzicow i rodzenstwa (prosze o szczegétowe dane w przypadku wystepowania choroby w
rodzinie pacjenta:

Data Data Stopien Czy jest leczony
L.p. Imie i nazwisko . |rozpoznania |pokrewien- (Tak/Nie, jezeli tak to od kiedy
urodzenia L
choroby stwa i z jakim efektem)
1.
2.
3
47. Masa ciata przy urodzeniu (g) 48. Dtugosc¢ ciata (cm) 49. Obwod gtowy (cm)
50. Ktéry pordd 51. Ktora cigza 52. Czas trwania cigzy wtyg. ___ 127
53. Przebieg cigzy prawidtowy (T/N) gdy N prosze wypetni¢ nastepny punkt

54. Nieprawidtowy przebieg cigzy (opis)

1) ocena pewna, 2 ocena niepewna (zakresl odpowiednie)
Poréd (T/N):
55. Fizjologiczny, sitami natury 56. Posladkowy 57. Ciecie cesarskie 58. Inne

Akcja porodowa (T/N):

59. Samoistna 60. Wspomagana (jesli T - zakresl odpowiednie: vacuum, kleszcze, inne)
61. Uraz porodowy 62. Niedotlenienie i resuscytacja
63. Ocena wg skali Apgar: 1 min 5 min 10 min

64. Przebieg okresu noworodkowego (opis)
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Inne dane z wywiadu:

65.

66.

67.

68.

69.

70.

1.

Kiedy wystapity pierwsze objawy choroby i jaki miaty charakter. Prosze poda¢ takze doktadne dane dotyczace postepu
choroby — opis.

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

Inne choroby przewlekte (T/N)
(prosze poda¢ szczegdlnie dane dotyczace wad rozwojowych i innych chordb, ktére moga wptywac na efektywno$¢ terapii)

Jesli Tak — prosze podac czym byt / jest leczony i z jakim efektem:

Stan przedmiotowy:

Data badania:

Ciénienie tetnicze krwi: mmHg

Badanie fizykalne (prosze poda¢ szczegotowo dane dotyczace odchylen w stanie przedmiotowym, ze szczeg6inym
uwzglednieniem nieprawidtowos$ci zwigzanych z chorobg zasadnicza)
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E.

72.
73.
74.

75.
76.

F.

7.
79.
80.

81.

G.

Badania dodatkowe:

Stezenie 4-sulfatazy-N-acetylogalaktozaminy (zakres normy ),
Data badania

llo¢ wydalanych mukopolisacharydéw (glikozaminoglikandéw) z moczem mg/g kreatyniny ~ (zakres normy ),
poziom przeciwciat przeciwko 4-sulfatazy -N-acetylogalaktozaminie (zakres normy ),

Data badania

Wynik badania genetycznego:

Data badania 78. Numer badania podany przez pracownie
Metoda badania

Wynik badania

Pracownia wykonujaca badanie

Badania obrazowe:

USG uktadu sercowo-naczyniowego
82. Data badania

83. Opis

Radiogram ko$¢éca, co najmniej RTG kregostupa
84. Data badania

85. Opis

10
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MRI osrodkowego uktadu nerwowego, z uwzglednieniem odcinka szyjnego kregostupa
86. Data badania
87. Opis

USG jamy brzusznej, ze szczegdinym uwzglednieniem sledziony i watroby
88. Data badania

89. Opis

RTG klatki piersiowej
90. Data badania
91. Opis

H. Inne badania dodatkowe

EKG
92. Data badania
93. Opis

11
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EMG (ukierunkowany przede wszystkim na wystepowanie zespotu cie$ni nadgarstka)
94. Data badania
95. Opis

Audiogram
96. Data badania
97. Opis

Badanie spirometryczne
98. Data badania

99. Opis

Wynik testu 3/6 min. marszu

100. Data badania
101. Opis

12
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Inne badania zwigzane z chorobg zasadniczg (data badania / wynik):
102.

morfologia krwi, z rozmazem

data badania

préby watrobowe:

103.

104.

105.

106.

107.

108.

109.

110.

AspAT

data badania

ALAT

data badania

CK

data badania

stezenie bilirubiny catkowite;

data badania

stezenie bilirubiny wolne;

data badania

stezenie bilirubiny zwigzanej

data badania

wynik oceny rownowagi kwasowo-zasadowej

data badania

stezenie cholesterolu

data badania

stezenie witamin:

1.

112.

vit. A

data badania

vit. D

data badania

13
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113. vit. E data badania
114. vit. K data badania
l. Inne badania i konsultacje

115. konsultacja kardiologiczna (data konsultacji, szczegdtowy opis)

116. konsultacja neurologiczna (data konsultacji, szczegdtowy opis)

117. konsultacja otolaryngologiczna/audiologiczna (data konsultacji, szczegdtowy opis)

118. konsultacja ortopedyczna, z oceng ruchomosci stawdw (data konsultacji, szczeg6towy opis)

119. konsultacja psychologiczna, z oceng ilorazu inteligencii (data konsultacji, szczegétowy opis)

14
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120. konsultacja okulistyczna, z oceng narzadu wzroku w lampie szczelinowej (data konsultaciji, szczegotowy opis)

121. konsultacja pulmonologiczna, szczeg6lnie w kierunku wydolno$ci uktadu oddechowego (data konsultaciji, szczegtowy opis)

122. Okolicznosci szczegdlne, dodatkowo uzasadniajace konieczno$¢ przydzielenia leku

123. Imie 124. Nazwisko

podpis i pieczqtka lekarza: podpis i pieczqtka Kierownika jednostki

UWAGA!

1. Wniosek bez oceny stgzen 4-sulfatazy-N-acetylogalaktozaminy oraz innych, niezbednych

badan i konsultacji do rozpoznania i oceny zaawansowania choroby nie begdzie rozpatrywany.

Whiosek nalezy wysta¢ na adres sekretariatu Zespotu Koordynacyjnego ds. Choréb Ultrarzadkich

15
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Zatacznik nr 3

—_

12.

= © ©o N o Rk w =

Karta monitorowania pacjenta leczonego w ramach programu Leczenie
mukopolisacharydozy typu VI

ZESPOL KOORDYNACYJNY D/S CHOROB ULTRARZADKICH

(Prosimy przestaé wypelnionq karte — wersje elektronicznq i wydruk,
co 6 miesiecy, do Oddziatu Wojewodzkiego NFZ oraz na adres sekretariatu Zespotu)

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

Wynik badania przedmiotowego w czasie 6 mies. obserwacji (prosze szczegdtowo opisaé réznice w stanie przedmiotowym
pacjenta w okresie 6 mies. obserwacii)
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Leczenie Mukopolisacharydozy typu VI (zespol Maroteaux - Lamy)

miesiace obserwacji

w okresie 6 mies.
obserwacji

6 mies.

13.

Dawka leku [mglkg]

14.

Dawka podanego leku [mg]

15.

Czestosc¢ iniekcji

16.

Czy byly przerwy w leczeniu (jesli tak to jak diugie i z
jakiego powodu)

17.

Czy wystepowaty objawy niepozadane lub powiktania (jesli
tak to prosze szczegdtowo je opisac)

18.

Inne leki (jakie, w jakiej dawce i z jakiego powodu)

19.

Inne formy terapii i/lub rehabilitacji (prosze szczegétowo
opisac)

20.

Wysoko$¢ ciata [cm]

21.

Masa ciata [kg]

22.

Obwdd glowy [cm]

23.

Obwdd klatki piersiowej [cm]

24.

Cisnienie tetnicze krwi [nmHg]

Badania dodatkowe wykonane u pacjentéw w okresie 6 mies. obserwacji

(do wykonania co najmniej co 6 mies.)

miesigce obserwaciji

w okresie 6 mies.
obserwaciji

6 mies.

25.

Morfologia krwi, z rozmazem

26.

Uktad krzepniecia

21.

Gazometria

Proby watrobowe:

28.

— AspAT

29.

— ALAT

30.

—CK

31.

— bilirubina catkowita

32.

— bilirubina wolna

33.

— bilirubina zwigzana

34.

USG jamy brzusznej

35.

EKG

36.

Spirometria

37.

USG uktadu sercowo-naczyniowego

38.

Wydalanie mukopolisacharydéw z moczem

39.

Inne badania (jakie i kiedy wykonane)
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Wyniki innych badan i konsultaciji:

Stezenie witamin (co 12 mies.)

40. A 41. D 42. E 43. K

44,

45.

46.

47.

48.

49.

50.

51.

52.

53.

Wynik i data konsultacji ortopedyczne;

Wynik i data konsultacji kardiologicznej

Wynik i data konsultacji neurologiczne;

Wynik i data badania konsultacji pulmonologicznej (z podaniem wyniku spirometrii)

Wynik i data MRI OUN, z uwzglednieniem odcinka szyjnego kregostupa

RTG kregostupa

Wynik i data badania EMG, w kierunku wystepowania zespotu ciesni nadgarstka

Wynik i data badania audiometrycznego

Wynik i data konsultacji okulistycznej

Wynik i data konsultacji psychologicznej, z oceng ilorazu inteligencii
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54. Wyniki i daty innych badan i konsultacji

Imie i nazwisko lekarza:

Data podpis i pieczqtka lekarza:

Data podpis i pieczqtka Kierownika jednostki
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Zalacznik nr 2a

Zalqcznik do wniosku o zakwalifikowanie pacjenta do leczenia w programie Leczenie
Mukopolisacharydozy typu VI (zespot Maroteaux-Lamy)

Wyrazam zgodg¢ na przetwarzanie moich danych osobowych w celach wynikajacych z art. 188
ustawy o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych (Dz.U. Nr 210,

poz. 2135 z pdzn. zm.)

Poinformowana(y) o mozliwosci powiktan zastosowanego leczenia, wyrazam zgodg na leczenie
galsulfaza. Zobowiazuje si¢ do przyjmowania tego leku zgodnie z zaleceniami lekarskimi oraz

przyjezdzania na badania kontrolne w wyznaczonych terminach.

Data Podpis pacjenta (w przypadku dziecka podpis rodzicow lub opiekuna)

Data

Podpis lekarza
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