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na podst. art. 31 s ust. 6 pkt 3 w sprawie wyodrebnienia ,, Operacji
typu Norwood wraz z modyfikacjami” jako wariantu (8.6)
swiadczenia wysokospecjalistycznego nr 8 ,,Operacje wad
wrodzonych serca i wielkich naczyn u dzieci do ukonczenia 1 roku
zycia z wytaczeniem operacji izolowanych przewodow tetniczych”

Rada Konsultacyjna uwaza za zasadne wyodrebnienie ,,Operacji typu Norwood wraz z modyfikacjami”
jako wariantu (8.6) swiadczenia wysokospecjalistycznego nr 8 , Operacje wad wrodzonych serca i
wielkich naczyn u dzieci do ukoriczenia 1 roku zycia, z wytgczeniem operacji izolowanych przewodow
tetniczych”, finansowanego ze srodkdéw budZetu panstwa, bedgcych w dyspozycji ministra
wtasciwego do spraw zdrowia.

Uzasadnienie

W opinii Rady Konsultacyjnej proponowana zmiana umozliwia wtasciwe finansowanie procedury o
wykazanej skutecznosci, dlatego powinna zostaé wprowadzona. Oddzielna wycena pozwoli na
dostosowanie poziomu finansowania procedury do kosztéw rzeczywiscie ponoszonych przez szpitale.
Aktualny sposéb finansowania $wiadczenia powoduje zadtuzanie sie jednostek wykonujgcych
opiniowang procedure.

Tryb przygotowania opinii
Niniejszg opinie wydano na podstawie art. 31 s ust. 6 pkt. 3 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o

Swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych (tj. Dz. U. z 2008 r., Nr 164,
poz. 1027 z pdzn. zm.).

Rada Konsultacyjna wydata niniejszg opinie korzystajgc z raportu Agencji Oceny Technologii
Medycznych nr AOTM-OT-434-3/2011.

Problem zdrowotny

Zespo6t niedorozwoju lewego serca (ang. hypoplastic left heart syndrome — HLHS) to ztozona sinicza
wada serca o duzej réznorodnosci anatomicznej, z przewodozaleznym przeptywem systemowym,
wymagajaca wieloetapowego leczenia operacyjnego wedtug zasad Fontany.™?

Terminem HLHS okresla sie duzy zakres anomalii wrodzonych, w ktérych wystepuje rézny stopien
niedorozwoju struktur lewego serca. Najczesciej wystepuje atrezja (niedroznosc) zastawki aortalnej.
U 90% pacjentéw wystepuje atrezja lub skrajny niedorozwdj (wrodzone, niezupetne uksztattowanie
sie narzadu) zastawki dwudzielnej (mitralnej) oraz szczatkowa lewa komora albo jej brak. tuk aorty
jest w réznym stopniu niedorozwiniety, moze réwniez wystepowac przerwanie jego ciggtosci. Lewy
przedsionek zwykle jest mniejszy niz w warunkach prawidtowych. U ponad 50% pacjentéw z atrezja
zastawki aortalnej i zwezeniem zastawki dwudzielnej stwierdza sie zwezenie tetnic wiericowych."?

Noworodek z zespotem niedorozwoju lewego serca ma funkcjonalnie jedng komore zaopatrujgca

krgzenie ptucne i krgzenie systemowe. Utlenowana krew z ptuc sptywa do matego, o pogrubiatej
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Scianie lewego przedsionka. taczy sie on przez ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej z
powiekszonym i przerosnietym przedsionkiem prawym, gdzie nastepuje mieszanie sie krwi zylnej i
tetniczej. Lewa komora jest niedorozwinieta i nie tworzy koniuszka serca. W skrajnych przypadkach
nie posiada ona w ogodle swiatta. Systemowy przeptyw krwi zalezy zazwyczaj od przewodu tetniczego,
a wystgpienie objawéw w okresie noworodkowym ma zwigzek ze spontanicznym zamykaniem sie
tego naczynia.l""5

Wada ta jest czesto wykrywana w trakcie wykonywania rutynowego badania USG wykonywanego w
20 tygodniu cigzy. Niektdre dzieci w pierwszych dniach po urodzeniu prezentujg nastepujace objawy:
sinica, przyspieszony oddech, niewydolnos¢ serca. Wada ta jest najczestszg przyczyng zgondéw w
pierwszym tygodniu zycia zwiazanych z wadami serca.’®

Bez leczenia chirurgicznego wada jest letalna. Konieczne jest leczenie zachowawcze, ktére polega na
utrzymywaniu droznosci przewodu tetniczego statym wlewem dozylnym prostaglandyny E1 oraz na
zwalczaniu kwasicy metabolicznej. Leczenie chirurgiczne jest trzyetapowe. W wieku noworodkowym,
najczesciej do 30 dnia zycia wykonuje sie operacje Norwood, w 4-6 miesigcu zycia wykonuje sie drugi
etap, ktory obejmuje operacje hemi-Fontany lub dwukierunkowe zespolenie metodg Glenna,
natomiast w 18-24 miesigcu zycia przeprowadza sie trzeci etap leczenia, ktéry obejmuje operacje
Fontany. *?

Zespot niedorozwoju lewego serca stanowi ok. 7-8% wszystkich wrodzonych wad serca
stwierdzanych w ciggu pierwszego roku zycia i jest najczestszg przyczyng zgondéw noworodkéw z
wrodzonymi wadami serca. Szacunkowa liczba pacjentéw z rozpoznaniem zespotu niedorozwoju
lewego serca moze wynosi¢ od 100 do 120 rocznie. Po urodzeniu przezycie dziecka z zespotem
niedorozwoju lewego serca jest uzaleznione od droznosci przewodu tetniczego oraz obecnosci
otworu owalnego. Rozpoczecie wymiany gazowej w ptucach i uruchomienie czynnosciowego krazenia
ptucnego powoduje znaczny spadek oporu w tozysku naczyniowym ptuc i wzrost przeptywu ptucnego
kosztem systemowego. Wiekszos¢ nieleczonych noworodkéw umiera w 1. mies. zycia. Wykonanie
operacji Norwood jest niezbedne i stanowi warunek przezycia dla noworodkéw i niemowlat z wyzej
wymienionymi rozpoznaniami.*

Obecna standardowa terapia

Przedmiotem niniejszej opinii jest ocena zasadnosci wydzielenia nowego wariantu w ramach
Swiadczenia wysokospecjalistycznego nr 8, tj.: ,Operacje wad wrodzonych serca i wielkich naczyn u
dzieci do ukoniczenia 1 roku zycia z wytgczeniem operacji izolowanych przewoddéw tetniczych”.
Dotychczasowe finansowanie operacji Norwood miescito sie w ramach procedury 8.5, ktéra w
zaleznosci od kontraktu osrodka kardiochirurgii dzieciecej w kraju przewidywata wartos¢ ok. 19 100-
35 000 zt. Procedura ta obejmowata takze inne wady serca, ale w przypadku zespotu niedorozwoju
lewego serca, zgodnie ze szczegdtowymi kalkulacjami prowadzonymi w PA-IP UJCM Krakowie i CZD w
Warszawie, jej wycena byta razgco zanizona.'

Opis $wiadczenia

Operacja Norwood wykonywana jest w zespole niedorozwoju lewego serca, jak rowniez w innych
ztozonych postaciach wad wrodzonych serca z czynno$ciowg pojedynczg komora.

Operacja Norwood jest procedurg wysokospecjalistyczng w ramach swiadczenia nr 8 i w zwigzku z
tym obejmuje: przygotowanie pacjenta do zabiegu w chwili przekazania na blok operacyjny,
znieczulenie ogdlne, wykonanie operacji serca lub wielkich naczyn w krazeniu pozaustrojowym, albo
uruchamiania krgzenia pozaustrojowego, zastosowanie koniecznych leczniczych Srodkow
technicznych, intensywng opieke pooperacyjng w warunkach odpowiadajacych oddziatowi
intensywnej terapii do ukonczenia 60 godzin po zabiegu, ocene wyniku, raportowanie do Centrum
Monitorowania Jakosci w Ochronie Zdrowia i do Krajowego Rejestru Operacji Kardiochirurgicznych
oraz archiwizacje danych.

Klasyczna operacja Norwood polega na pofaczeniu proksymalnego odcinka pnia ptucnego
bezposrednio z tukiem aorty, zamknieciu dystalnego i zapewnieniu przeptywu ptucnego przez
zespolenie pomiedzy aortg wstepujacg a dystalnym odcinkiem pnia ptucnego. Obecnie stosowane
modyfikacje operacji Norwood dotyczg rodzaju i umiejscowienia zespolenia systemowo-ptucnego. Ta
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dtuga, ztozona operacja na otwartym sercu wigze sie z wysokim ryzykiem zgonu podczas zabiegu
operacyjnego i w okresie pooperacyjnym. Czes¢ dzieci umiera w ciggu pierwszych dni lub miesiecy,
mimo udanego zabiegu, z powodu stopnia zaawansowania wtérnych chordb serca czy przetrwatego
nadcis$nienia ptucnego. Wedtug dostepnych danych wczesna $miertelnosé¢ po tym etapie wynosi ok
20%."*

Efektywnos¢ kliniczna i bezpieczeristwo

W wyniku przegladu baz danych oraz serwiséw medycznych odnaleziono 8 publikacji odnoszacych sie
do efektywnosci klinicznej, bezpieczernstwa oraz finansowania operacji Norwood. Nie odnaleziono
analizy efektywnosci kosztowej operacji Norwood, ktéra od dawna jest wykonywana w wielu krajach.
Moze to wynika¢ z braku potrzeby analizowania interwencji pod tym katem, z powodu braku
alternatywnych procedur ratujgcych zycie w powyzszym wskazaniu.

Odnalezione badania poréwnywaty wptyw zastosowanej modyfikacji operacji typu Norwood na stan
dziecka przed kolejnymi etapami leczenia. Nie zarejestrowano istotnych statystycznie rdznic u
pacjentéw po modyfikacji Sano (RV-PA) w pordwnaniu z modyfikacjg Blalock-Taussig (BT).
Sprawdzano réwniez wptyw zaawansowanego leczenia kardiochirurgicznego zespotu niedorozwoju
lewego serca na rozwdj neurologiczny i komfort zycia pacjentdw. Czeste pobyty w szpitalu zwigzane z
leczeniem oraz kontrolowaniem stanu pacjentéw, powodujg zaburzenia normalnego rozwoju
intelektualnego i obnizajg komfort zycia. Odnaleziono przeglad systematyczny dotyczgcy powiktan
karmienia u dzieci z zespotem niedorozwoju lewego serca po operacji Norwood. Wykazano w nim
pozytywny wptyw prowadzenia domowego monitoringu masy ciata i stosowania odpowiedniego
algorytmu zywieniowego. 178,910, 11

Koszty swiadczenia i jego wptyw na budzet ptatnika

Dotychczas operacje typu Norwood wraz z modyfikacjami byly realizowane i rozliczane w ramach
$wiadczenia wysokospecjalistycznego nr 8. Zasady finansowania $wiadczern wysokospecjalistycznych
nr 8 okreslone s3 we wzorze umowy na realizacje $wiadczen wysokospecjalistycznych finansowanych
z budzetu panstwa. Ze wzgledu na sposdb kontraktowania Swiadczen wysokospecjalistycznych,
Ministerstwo Zdrowia nie byto w stanie udzieli¢ Agencji informacji dotyczgcych finansowania ze
srodkéw publicznych oraz dostepnosci $wiadczen alternatywnych dla operacji typu Norwood u dzieci
z HLHS (np. transplantacji serca czy leczenia hybrydowego). Jak podkreslono zaréwno w opisie
Swiadczenia, przedstawionym wraz ze zleceniem, jak w otrzymanych opiniach eksperckich, koszt
Swiadczenia wedtug dotychczasowej wyceny znaczenie odbiega od realnych kosztdw ponoszonych
przez swiadczeniodawcéw. Z opisu Swiadczenia wysokospecjalistycznego nr 8 wynika, ze w ramach
tego Swiadczenia opieka pooperacyjna finansowana jest wytacznie do 60. godziny po zabiegu.
Zgodnie z danymi KROK (Krajowy Rejestr Operacji Kardiochirurgicznych) $redni czas pobytu w
oddziale intensywnej terapii pacjentow z HLHS po operacji typu Norwood wynosi 17 dni (w tym
Sredni czas sztucznej wentylacji wynosi 8 dni), a nastepnie przez wiele tygodni znajdujg sie oni na
oddziatach kardiochirurgii i kardiologii. Czes¢ z tych dzieci wymaga wielokrotnych badan obrazowych,
echo, angioCT, cewnikowania serca, interwencji kardiologicznych. To wszystko znaczgco zwieksza
koszty opieki pooperacyjnej nad pacjentami.’

Koszty Swiadczenia pokrywane przez Ministerstwo Zdrowia ksztattujg sie pomiedzy 19 100 zt a 35 000
zt; wg Departamentu Polityki Zdrowotnej MZ sredni wazony koszt swiadczen wysokospecjalistycznych
wariantu nr 8.5 w roku 2009 oraz 2010, wynosit 27,05 tys. zt i 28,67 tys. zt. Zgodnie z danymi DPZ MZ
w latach 2009 oraz 2010 za realizacje 161 $wiadczen wysokospecjalistycznych podwariantu nr 8.5 MZ
zapfacito odpowiednio 4,64 min zt i 4,84 min zt. Wedtug przeprowadzonych przez
Swiadczeniodawcéw oszacowan wynika, iz realny koszt operacji typu Norwood wynosi okoto
58 299 zt. Z raportu Krajowego Rejestru Operacji Kardiochirurgii wynika, ze w roku 2009 wykonano w
sumie 104 operacje typu Norwood, w tym 93 w grupie wiekowej 0-30 dni, natomiast w 2010 r.
odpowiednio 89 operacji, w tym 78 w grupie wiekowej 0-30 dni.*

Przyjmujgc, przedstawiong przez osrodki wycene $wiadczenia oraz zatozenia dotyczgce liczby
Swiadczen realizowanych w skali roku (100-120 interwencji ), wprowadzenie proponowanej zmiany w
kontraktowaniu operacji Norwood (wraz modyfikacjami) wymagatoby od Ministerstwa Zdrowia
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zabezpieczenia w swoim budzecie srodkéw finansowych w wysokosci odpowiednio ok. 5,83 min zt
(dla 100 swiadczen) do ok. 7,00 min zt (dla 120 Swiadczen) rocznie. Wyodrebnienie operacji Norwood
z modyfikacjami jako wariantu Swiadczenia wysokospecjalistycznego nr 8 moze wigzaé sie z
dodatkowym kosztem ptatnika na poziomie:

e 0k 2,33-2,83 min zt przy zatozeniu realizacji 100 Swiadczen rocznie;
e 0k.2,8-3,4 min zt przy zatozeniu realizacji 120 swiadczen rocznie.

Eksperci kliniczni podkreslaja, ze operacja Norwood wykonywana jest nie tylko w przypadku czystych
form anatomicznych niedorozwoju lewego serca, ale takze w przypadku ciezkich ztozonych wad serca
z niedorozwojem lewego ujscia tetniczego i roznego stopnia niedorozwojem struktur lewej strony
serca. Z tego wzgledu mozna przewidywac konieczno$¢ wykonywania do 150-200 operacji rocznie. W
zaleznosci od liczby dzieci ze wskazaniem do operacji Norwood, na sfinansowanie tego swiadczenia
konieczne moze by¢ przeznaczenie $rodkéw w wysokosci do 11,7 min zt (dla 200 éwiadczer) rocznie.*

Prof. dr hab. n. med. Tomasz Pasierski
Przewodniczgcy Rady Konsultacyjnej
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