Leczenie ¢tniczego nadénienia ptuc-
nego W Polsce — istnigja praktyka

Wyniki badania ankietowego

Akademia Medyczna w Warszawie
Grudzier 2007




Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

Autorzy:
Prof. dr hab. Tomasz Hermanowsgkierownik projektu)
* Akademia Medyczna w Warszawie, Zaktad Farmakoekakiom
e Szkofa Biznesu Politechniki Warszawskiej
Dr n. med. Maciej Niewadgprzygotowanie ankiety, wspoétpraca zZradkami zewetrznymi, przygotowanie
raportu)
* Akademia Medyczna w Warszawie, Katedra i Zakladriekologii Klinicznej i D@wiadczalnej
Lek. med. mgr Ewa KowaliKprzygotowanie ankiety, wspotpraca #rarkami zewgtrznymi, przygotowanie
raportu)
» Instytut Kardiologii w Warszawie, Klinika Wad Wrodazych Serca
Dr n. ekon. Michat Jakubczylopracowanie statystyczne, przygotowanie raportu)
» Akademia Medyczna w Warszawie, Zaktad Farmakoekakiom

Wspétpracownicy:
Mgr Lidia Becla(wewretrzna weryfikacja raportu)
e Agencja Oceny Technologii Medycznych
Dr n. med. Marcin Kurzyngonsultacje merytoryczne w zakresie badakietowych, recenzja wevirena)
* Instytut Grulicy i Choréb Pluc, Klinika Choréb Wewtrznych Klatki Piersiowej
Mgr Kinga Malottki (wewretrzna weryfikacja raportu)
» Agencja Oceny Technologii Medycznych
Lek. med. Bogustawa Qsska(wewretrzna weryfikacja raportu)
» Agencja Oceny Technologii Medycznych

Adres do korespondencji:

Prof. dr hab. Tomasz Hermanowski

Zaktad Farmakoekonomiki, Wydziat Farmaceutycznyaddémia Medyczna w Warszawie
ul. Pawhskiego 3A, 02-106 Warszawa

e-mail: tomasz.hermanowski@am.edu.pl

Konflikt intereséw:

T. Hermanowski — brak konfliktu interesow L. Becla — brak konfliktu intereséw
M. Niewada — brak konfliktu interesow M. Kurzyna — charakter konfliktu intereséw
E. Kowalik — brak konfliktu interesow nie spowodowat odsugtia eksperta od prac
M. Jakubczyk - brak konfliktu intereséw B. Osihska — brak konfliktu intereséw

Zleceniodawca opracowania:
Agencja Ocen Technologii Medycznych, Al. Lotnik6®, D2-668 Warszawa

Osoba odpowiedzialna ze strony zleceniodawcy:
lek. med. Iga Lipska, e-mail: i.lipska@aotm.gov.pl

Recenzja:

Department of Public Health & Epidemiology, Univigyf Birmingham, Edgbaston, Birmingham, UK.
Reviewers:Dr David Moore, Dr Yen-Fu Chen.

Podpisy autorow:

T. Hermanowski M. Niewada E. Kowalik M. Jakubkzy

Podpisy wspotpracownikow:

L. Becla M. Kurzyna B. Osska

2/25



Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

SPIS TRESCI

SEOWA KLUCZOWE ... .ttt 4
KEYWORDS ... .. e 4
1 CEL RAPORTU. ...ttt 4
2 METODYKA ANALIZY ..o 4
2.1 ANKIETOWANE OSRODKI ....c.ututtiiaitteteietsesteteet ettt sesessss e et b et ettt e bt nes e 4
2.2 WZOR ANKIETY ..ottt ittt sttt se bbbtttk et 4
2.3 PRZEPROWADZENIE ANKIETY ...cututttetiuttetetetttatstetete s e sess sttt ettt sttt 8
3 O WYNIKLL e 8
3.1  PODSTAWOWE DANE KLINICZNE. .......ucutututttetiatestatetesessseeseseseatsssesessesese s ssssesessssessesesss e snenns 9
3.2 ZUZYCIE ZASOBOW MEDYCZNYCH. ...vuiuiaiaiiiiiateseeteteit ettt sttt 11
3.3  STOSOWANE FARMAKOLOGICZNE LECZENIE KONWENCJIONALNE.......c.cvvteiiaieiareirnnenneneeeeens 13

3.4  STOSOWANIE NOWYCH LEKOW W LECZENIU ETNICZEGO NADCKNIENIA PLUCNEGO — ISTNIEJACA
PRAKTYKA 15

3.5 PRZEWIDYWANA STRUKTURA STOSOWANIA NOWYCH LEKOW PRZY ZAtOZENIU ICH PELNEJ

010153 121 =10 N o F PRSP PPRUPITRNt 17
4 WNIOSKI KO NCOWE ......cvoveieteieeteeeeeeeeeee et eesetenssteenaseesassssaneseesssennen, 20,
ANEKS — PEER REVIEW ......ooiviiitieeeee ettt ettt seane s 21
SEOWNIK ..ottt ettt e e et et et s ee et e eaeseeseseetesestesenessaseetesesterestnnnseennns 22
PISMIENNICTWO .....ooiiiieiieeeeeceeeeeeete et ete st st aeseseestesasetessasessestsneeasssanssseseesens 23
SPIS TABEL ...ttt ettt ettt e et ee ettt se et te s teae et ane et ensetetestenneteneas 24
ST =TI 2271 PP 25

3/25



Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

StOWA KLUCZOWE

tetnicze nadainienie ptucne, badanie ankietowe, epoprostengirolst, treprostinil, bosentan,
syldenafil

KEYWORDS

pulmonary arterial hypertension, survey, epoprosteioprost, treprostinil, bosentan, sylde-
nafil

1 CEL RAPORTU

Niniejszy raport przedstawia wyniki ankiety przepealzonej w 6 frodkach zajmujcych se
leczeniem pacjentow zthiczym naddinieniem ptucnym.

Celem ankiety byto okétenie chorobowséci oraz istniegjcej praktyki w leczeniu pacjentéw
Z tetniczym naddinieniem ptucnego w klasie NYHA 11I/IV w Polsce, jakwniez przewidy-
wanych zmian w wyniku wprowadzenia nowych lekéwsématan (Tracleer), epoprostenol
(Flolan), iloprost (Ventavis), syldenafil (Revatideprostinil (Remodulin).

Wyniki ankiety postayty do przeprowadzenia analizy wptywu na bedwprowadzenia wy-
mienionych lekow w Polsce.

2 METODYKA ANALIZY

2.1 Ankietowane o srodki

Ankiety rozestano do zidentyfikowanych wszystkictagpwek (6 érodkéw Kklinicznych,
w tym jeden érodek pediatryczny) zajmagych sé specjalistycza opieka chorych z ¢tni-
czym naddinieniem ptucnym w Polsce.

2.2 Wzor ankiety

Ankieta zostata zaprojektowana z udziatem klinigy&dr M. Kurzyna, Instytut Grilicy

i Chorob Ptuc w Warszawie), specjalisty w dziedzilgiczenia nadémnienia ptucnego. Ankie-
ta zostata najpierw przeprowadzona w formie pidotev centrum koordynggym, nastpnie
skorygowana i przeprowadzona w pozostatych centrach

Ankieta zostata zaprojektowana tak, aby o€eagstasé wyskpowania ¢tniczego nadénie-
nia ptucnego w klasie NYHA 1lI/1V i obeenpraktyke kliniczna oraz oczekiwane zmiany tej
praktyki wynikapce ze wprowadzenia lekéw: bosentan (Tracleer), ysdgnol (Flolan), ilo-
prost (Ventavis), sildenafil (Revatio) i treprogtitRemodulin). Ankieta sktadataeke trzech
czgsci: epidemiologii, obecnej praktyki medycznej, mazdywanej praktyki w przypadku
dostpnasci nowych lekéw i zaycie zasobow medycznych.

Dynamika choroby (reprezentowana zmianami klasy NYHitrudnia klinicystom ocen
sredniego rocznego zycia zasobéw. Z tego powodu dane pozyskiwano reezid od klasy
NYHA za wyjatkiem leczenia farmakologicznego, odbyueggo st w trybie ad hoc.

Poniej przedstawiono wzor ankiety:

Zwracamy sie z uprzejma prosbg o udzielenie informacji dotyczacych postepowania klinicznego
z chorymi z nadci$nieniem ptucnym w Panstwa osrodku. Zgromadzone dane zostang opracowane
zbiorczo i wykorzystane w analizie wptywu na budiet wykonywanej na zlecenie Agencji Oceny
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

Technologii Medycznych i mamy nadzieje, ze przyczynia sie istotnie do poprawy dostepnosci do
nowoczesnych lekow stosowanych w leczeniu tej ciezkiej choroby. Bedziemy wdzieczni za udziele-
nie odpowiedzi na ponizsze pytania, a takze wszystkie Panstwa uwagi o komentarze.

1. lle oséb obecnie z tetniczym nadcisnieniem ptucnym pozostaje pod opieka Paristwa osrodka?

1.1. Ildiopatyczne NP chorych
1.2. Wrodzone wady serca v, chorych
1.3. Uktadowe choroby tkankitgcznej ..o chorych
1.4. Wrotno-ptucne s chorych
1.5. W przebiegu HIV. =~ chorych

1.6. LACZNIE (z wykluczeniem postaci zakrzepowo-zatorowej, zylnego nadcisnienia ptucnego,
chordb srédmigzszowych lub obturacyjnych ptuc (tzw. postac¢ hipoksemiczna nadcisnienia
ptucnego) e, chorych

2. Jaki odsetek chorych z tetniczym nadcisnieniem ptucnym w momencie rozpoznania jest w klasie
NYHA/WHO:

2.1 e % chorych
22010 % chorych
23,10 % chorych
24. IV e % chorych

2.5. Jedli doktadne informacje na temat dystrybucji chorych w poszczegdlnych klasach sg trudno
dostepne, prosimy podaé przynajmniej tgczny, przyblizony odsetek chorych w klasie llI/1V:
...................... % chorych

3. Jak srednio czesto w ciggu roku chory z tetniczym nadcisnieniem ptucnym:

3.1. jest konsultowany ambulatoryjnie (prosimy podaé typ porady oraz rodzaj poradni $wiadczg-
cej ustuge):

3.1.1.Porada typu | —.......cceeuee... raZy W roku; typ poradni .o eceeeeeereeeieceeeseesie e e eeeeressennns
3.1.2.Porada typu ll —.....cc......... razy W roku; typ poradni .....cceeeeeeeeceeiece e
3.1.3.Porada typu lll —.................. razy W roku; typ poradni ...ccceeeeceeeeeceseceseee e

3.2. wymaga leczenia szpitalnego z uwagi na zaostrzenie stanu klinicznego:
.................. razy w roku

3.3. wymaga kontrolnego leczenia szpitalnego bez zwigzku z zaostrzeniem stanu klinicznego:
.................. razy w roku

4. Jaki odsetek chorych wymaga przewlektej terapii tlenowej w warunkach domowych?

...................... % chorych
5. Stosowana farmakoterapia w tetniczym nadcisnieniu ptucnym w stopniu lI/IV wg NYHA/WHO:

Grupa lekow Preparat/Postac Srednia dawka | Odsetek chorych otrzy-

dobowa mujacych lek
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

Leki moczopedne

Heparyny

Doustne antykoagulanty

Digoksyna

Antagonisci wapnia

Al Bl Bl I el Bl I B ol B 0 O ol A ol B A Bl B ol I I o

Bosentan

Epoprostenol

lloprost

Syldenafil

Treprostinil

Inne — jakie?

AN Bl Il B B

6. Prosimy podaé procent chorych stosujgcych terapie tgczong dwoma lub wiecej nastepujacymi
lekami: bosentan, epoprostenol, lloprost, syldenafil, treprostinil:
reeeeienennnnns %6 ChOrych

7. Prosimy wymienié najczesciej stosowane leczenie skojarzone (w obrebie lekéw wymienionych
w pytaniu 6 to jest bosentanu, epoprostenolu, lloprostu, syldenafilu, treprostinilu):
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

T 1o eeeeiieie F e e % chorych
(lek pierwszy) (lek drugi)

7.2 eeeeeceeeeeeree F s e % chorych
(lek pierwszy) (lek drugi)

7.3 i F o e % chorych
(lek pierwszy) (lek drugi)

S U S e e % chorych
(lek pierwszy) (lek drugi) (lek trzeci)

7.5 e F s e O e % chorych
(lek pierwszy) (lek drugi) (lek trzeci)

T.B. evieeeececeneeriee F s F o o e % chorych
(lek pierwszy) (lek drugi) (lek trzeci)

8. Zaktadajac petny i niczym nieograniczony dostep do nowych lekéw jak czesto lekiem pierwszego
rzutu bedzie (biorgc pod uwage wskazania kliniczne, przeciwwskazania oraz dziatania niepozada-
ne i nietolerancje):

Lek % chorych
Bosentan

Epoprostenol

lloprost

Syldenafil

Treptostinil

9. Zaktadajac petny i niczym nieograniczony dostep do nowych lekéw jak w Paristwa odczuciu po-
winna wygladac docelowa (stabilna, uzyskana dla catej grupy chorych niezaleznie od czasu, ktéry
uptynat od rozpoznania) struktura stosowania nowych lekdw, tzn. globalnie jak czesto bedzie sto-
sowany kazdy z nich:

Lek % chorych
Bosentan

Epoprostenol

lloprost

Syldenafil

Treptostinil

10. Prosimy opisac najczesciej przez Panstwa stwierdzane dziatania niepozgdane nowych lekéw oraz
postepowanie, jakie Pafistwo wdrazajg, w przypadku ich wystgpienia:

Lek Dziatanie niepozadane Jak czesto - % Postepowanie w przypadku wystgpie-

chorych nia dziatania niepozgdanego?

Bosentan 1.

2.
3.
Epoprostenol 1.
2.
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

lloprost

Syldenafil

Treprostinil

WM P W N W N e W

11. Prosimy podac, u ilu $rednio rocznie chorych jest wykonanych (bgdz oczekujgce na wykonanie)
nastepujacych procedur:

11.1. Septostomia przedsionkowa: ................... chorych, u ktérych zabieg jest wykonany

11.2. Septostomia przedsionkowa: ................... chorych, ktérzy oczekujg na zabieg

11.3. Przeszczep ptuca: liczba wykonanych przeszczepdw w ciggu ostatniego roku ............

11.4. Przeszczep ptuca: liczba oséb zakwalifikowanych do przeszczepu w ciggu ostatniego
roku ...........

11.5. Przeszczep ptuca: liczba oséb oczekujacych na zabieg ............

12. lle osdb jest obecnie po przeszczepie i pozostaje pod Paristwa opieka: ....................chorych

Uwagi i komentarze:

2.3 Przeprowadzenie ankiety

Ankiete przeprowadzono w dniach od 25 lipca do 31 sier@@@7r. Wzory ankiety wraz
z pismem przewodnim rozestano paczraz drog elektroniczia. Wszystkie vgtpliwosci
dotyczice wypetnienia ankiet wy§aiano telefonicznie.

3 WYNIKI

Wszystkie érodki w catdgci wypetnity przestaa ankiet. W przypadku, gdy dane wymagaty
weryfikacji, kontaktowano gibezpdrednio z danym @odkiem.
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

3.1 Podstawowe dane kliniczne

Ogotem pod opiek széciu wysokospecjalistycznychsmdkdédw pozostaje 308 pacjentow,
w tym 19 dzieci, zdtniczym naddinieniem ptucnym. \&6d kategorii ¢tniczego nadénie-
nia ptucnego dominaj idiopatyczne nadénienie ptucne (133 osoby) oraz nadoenie ptuc-
ne zwhzane z wrodzonymi wadami serca (147 osébks@ké wystpowania poszczegol-
nych postacidtniczego nadénienia ptucnego przedstawia Tabela 1 oraz Rycin@ghtem
ponad potowa chorych (61,04%) znajdujewilll lub 1V klasie NYHA.

Rycina 1.
Czestos¢ wystegpowania poszczegolnych kategoriigtniczego nadcsnie-
nia ptucnego w populacji chorych w Polsce.

2% 1%

H idiopatyczne nadcisnienie
ptucne

B wrodzone wady serca
[ uktadowe choroby tkanki
facznej

M nadcisnienie wrotne

B zakazenie HIV
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

Tabela 1.

Podsumowanie wynikoéw ankiety — charakterystyka Klinczna leczonej populacji.

Osrodek 1

Osrodek 2

Osrodek 3

Osrodek 4

Osrodek 5

Osrodek 6

Liczba chorych zetniczym nadci-
$nieniem ptucnym pozostgjych
obecnie pod opiakosrodka

114

19

63

14

81

17

W tym:

Idiopatyczne nadénienie ptucne

72

22

10

11

10

Nadcknienie ptucne zwdizane z wro-
dzonymi wadami serca

22

11

40

68

Nadcknienie ptucne zwizane z cho-
robami tkanki 4cznej

14

Nadcgnienie ptucne zwizane z nad-
cisnieniem wrotnym

Nadcknienie ptucne zwizane z infek-
Cja HIV

*

Liczba chorych w lI/1V klasie NYHA

63

*

50

11

50

" obliczane na podstawie podanego odsetka pacjenttiiiV klasa NYHA po zaokagleniu do petnej liczby
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

3.2 Zuzycie zasobdéw medycznych

Poniej przedstawiono wyniki ankiety dotygz czstaici hospitalizacji (w celu wykonania
bada kontrolnych oraz w przypadku zaostrzenia chorohyigyt ambulatoryjnych u chorych
Z tetniczym naddinieniem ptucnym. Jedynie w dwoéchrodkach pacjenci pozostapod
opieka ambulatoryjia poradni pulmonologicznej §mdek 1 oraz 6), w pozostatych optek
nad chorymi zd¢tniczym nadcinieniem ptucnym sprawajporadnie kardiologiczne. Doktad-
nie liczke oraz typ udzielonej porady przedstawia Tabela 2.

Srednia liczba pobytéw w szpitalu spowodowanych #raesiem przebiegu choroby wynio-
sta wedtug deklaracjispodkéw od 1 do 3 hospitalizacji rocznie.

Liczba deklarowanych hospitalizacji zeanych z wykonaniem bafl&ontrolnych i okreso-
wa ocera stanu klinicznego chorego wahata od 0 (diaodka sprawujcego opiek nad
dzieémi z ttniczym naddinieniem ptucnym) do 3 hospitalizacji roczniér@lek 5).

Srednio 34,98% chorych wymaga stosowania tlenotevapvarunkach domowych; przepro-
wadzone badanie ankietowe wskazuje na bardzg izbieznos¢ pomigdzy poszczegdlnymi
osrodkami (od 0 do 80% chorych) w tym zakresie.
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

Tabela 2.
Podsumowanie wynikéw ankiety — stosowane procedurpedyczne (na jednego pacjenta).
Osrodek 1 Osrodek 2 Osrodek 3 Osrodek 4 Osrodek 5 Osrodek 6
Porada pulmonologiczna | typu 0 0 0 0 0 1
Porada pulmonologiczna Il typu 0 0 0 0 0 2
Porada pulmonologiczna Il typu 3 0 0 0 0 2
Porada kardiologiczna | typu 0 0 1 0 0 0
Porada kardiologiczna Il typu 0 3 6 0 3 0
Porada kardiologiczna Ill typu 0 1 3-4 (prag 3,5) 3
Hospitalizacja — leczenie zaostrzenia 1 1-2 (mtoyl,5) 2 2-3 (przyjo 2,5)
Hospitalizacja — badania kontrolne 2 0 1 2 1-2\itn 1,5) 0,5
Odﬁetek chorych wymaggiy tlenote- 10% 10% 30-40% (przygto 0% 80% 17%
rapii w warunkach domowych 35%)

12/25




Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

3.3 Stosowane farmakologiczne leczenie konwencjonal  ne

Stosowane leczenie konwencjonalne u pacjentéatnzckym naddinieniem ptucnym obej-
muje wszystkie grupy lekéw (leki moczgine, przeciwkrzepliwe, glikozydy naparstnicy,
antagonici kanatu wapniowego) uwzglnione w wytycznych Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego dotyegych leczenia farmakologicznego w tej grupie chbrymor. Tabela
3.

Ponad érodek 2 zgtosit stosowanie inhibitorow konwertazyg@mtensyny (enalapril) w le-
czeniu dzieci z¢tniczym nadcinieniem ptucnym.

13/25



Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

Tabela 3.

Podsumowanie wynikow ankiety — stosowanie lekdw karencjonalnych w leczeniu ¢tniczego nadcsnienia ptucnego wg
osrodkow (w nawiasie podanasrednie dobowe dawki lekow).

Lek Osrodek 1 Osrodek 2 Osrodek 3 Osrodek 4 Osrodek 5 Osrodek 6
0, -
Furosemid 66% (120 mg) St Elprzz;?fékf,? ™| 95% (40-100mg —| ;00 (80 mg) 18,5% (80 mg) | 2070 (40-80 mg —
ma/kg) przyjeto 70 mg) przyjeto 60 mg)
Spironol 75% (50 mg) ‘Z‘goﬁélfp';‘;%'t‘gézzrigk)g 90% (100 mg) 100% (25 mg) 3?;%;5;2?;’ r?:g)‘ 3?2%@0%0%?9 -
10% (1-2 mg/kg >15 lat
Hydrocholortiazyd 25% (25 mg) 25-50 mg — przyjto 1,5 0% 0% 0% 0%
mg/kg)
Torasemid 0% 0% 40% (10 mg) 0% 1,2% (40 mg) 0%
Chlortalidon 0% 0% 50% (50 mg) 20% (50 mg) 1,2% 1fap 0%
Tialorid 0% 0% 0% 0% 1,2% (25 mg) 0%
Heparyna drobnoasteczkowa 40% (70 mg) 0% 20% (60 mg) 30% (60 mg) 29%1(60 mg) 10% (1,6 mg/kg)

Heparyna niefrakcjonowana

0%

0%

0%

0%

0%

10% (19009

Acenokumarol

40% (3 mg)

20% (0,5-2 mg — przygjo

1,25 mg)

80% (2 mg)

70% (2 mg)

72,8% (wg INR —
przyjeto 5 mg)

80% (5 mg)

Digoxin 0,25 mg

25% (0,125 mg)

0%

50% (b.d.)

0%

%3,0,1 mg)

30% (0,1-0,25 mg
— przygto 0,175
mg)

Digoxin 0,1 mg 0% 0% 0% 0% 1,2% (0,1 mg) 0%
Dilitiazem 5% (240 mg) 10% (180 mg) 0% 10% (240 mg) | 21% (120 mg) 20% (540 mg)
Nifedypina 3% (60 mg) 0% 0% 0% 0% 0%
Amlodypina 0% 0% 0% 0% 0% 10% (7,5 mg)
56,2% (240-360
0 - L

Werapamil 0% 0% 50% (.120 240 mg 0% mg — przygto 300 | 0%

— przygto 180 mg) mg)

0, - — i

Enalapril 0% 30% (0,3-1 mg/kg — przy| 0% 0% 0%

jeto 0,65 mg/kg)
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Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

3.4 Stosowanie nowych lekoéw w leczeniut etniczego nad-
cisnienia ptucnego — istniej gca praktyka

Tabela 4 przedstawia odsetki chorych w poszczegblmyrodkach, ktorzy otrzymgjnowe
leki stosowane w leczenigthiczego nadéhienia ptucnego (w nawiasie podasrednie do-
bowe dawki lekow). Uwzghniono zaréwno leki podawane w ramach lakknicznych,
jak i sprowadzane na import docelowy lub wykupyw#émey petnej odptatriei) przez sa-
mych chorych.

Ogétem najwecej oséb otrzymuje sitaksentan (32,9%), co wynikaavadzonych obecnie
w osrodkach badaklinicznych. 18,9% chorych jest leczonych sylddeai (preparat Revatio
lub preparat Viagra). Wadnym z érodkéw nie jest stosowany epoprostenol.

Leczenia skojarzonego, w ktdrym rownogze stosowaneasco najmniej dwa spodd no-
wych lekoéw (z rénych grup farmakologicznych) wymaga 9,9% pacjent8tsowane sche-
maty terapii skojarzonej w poszczegolnyéhoakach przedstawia Tabela 5.

Zaden z ankietowanychsimdkéw nie zgtosit powanych dziata niepazadanych zwizanych
ze stosowaniem nowych lekéw.
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Tabela 4.
Podsumowanie wynikéw ankiety — stosowanie nowychkéw w leczeniu gtniczego nadc$nienia ptucnego.
Osrodek 1 Osrodek 2 Osrodek 3 Osrodek 4 Osrodek 5 Osrodek 6
Bosentan 2% (250 mg) 5% (90 mg) 0% 0% 0% 0%
Epoprostenol 0% 0% 0% 0% 0% 0%
lloprost 5% (6 amp.) 0% 9,52% (5amp) |  30% ;g;/;’qt(g?gg"ﬁ]p‘) 25% (b.d.)
60% (3 mg/kg,
Syldenafil 23% (60 mgq) >20kg 60mg — 0% 10% (50 mg) 20% (60 mg) 80% (b.d.)
przyjeto 60 mg)
Treprostinil 5% (30 nglkg/min)| 0% 3,17% (b.d.) ng/"ng Keg/min) %7/:(/; /(nl,]?n) 0%
Sitaksentan 38% (100 mg) 0% 38% (100 mg) 0% 3620(ng) 12,5% (100 mg)
Ambisentan 0% 2% (bd) 0% 0% 0% 0%
Tabela 5.
Podsumowanie wynikéw ankiety — stosowane terapie gjarzone.
Osrodek 1 Osrodek 2 Osrodek 3 Osrodek 4 Osrodek 5 Osrodek 6

syldenafil + iloprost 1% 0% 0% 5% 0% 12,5%
syldenafil + treprostinil 2% 0% 0% 5% 2,5% 0%
syldenafil + bosentan 0% 5% 0% 0% 0% 0%
sitaxsentan+treprostinil 1% 0% 5% 0% 0% 0%
sitaxsentan+iloprost 1% 0% 15% 0% 0% 0%

16/25




Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

3.5 Przewidywana struktura stosowania nowych lekow
przy zato zeniu ich petnej dost epno sci

Poniewa w chwili obecnej w Polsce nie ma petnej @psiosci (refundacji lub programéw
lekowych) nowych lekéw stosowanych w leczeniniczego nadénienia ptucnego, na
obecny rozktad stosowania poszczegolinych preparaiéw wptyw: import docelowy, pro-
wadzenie badaklinicznych, dostarczanie lekoéw przez firmy, azmaklosg¢pnas¢ innych pre-
paratow, nie zarejestrowanych w leczergtnitzego nadénienia ptucnego, ale zawiesaj
cych t samy substang aktywm. Zapytano zatem Klinicystow, jak ¢o, ich zdaniem, za-
ktadapc petny i niczym nieograniczony deptdo nowych lekéw i biac pod uwag wska-
zania kliniczne, przeciwwskazania oraz dzialaniepoiadane i nietolerangj poszczegoine
leki beda stosowane jako leki pierwszego rzutu w leczenidcigaienia ptucnego. Wyniki
przedstawia Tabela 6.

W opinii klinicystéw ze wszystkichsoodkow lekiem pierwszego rzutu bytby najéziej syl-
denafil (ogotem w 57,43%), w 25,04% - bosentan (RyQ).
Rycina 2.

Przewidywana struktura lekow pierwszego rzutu przyzatozeniu ich
petnej dosepnosci.

H bosentan

M epoprostenol
iloprost

M sildenafil

M treprostinil

Ponadto, postawiono pytanie, jak powinna vaggt docelowa (stabilna, uzyskana dla catej
grupy chorych niezaimie od czasu, ktéry uptghod rozpoznania) struktura stosowania no-
wych lekéw. Wyniki dotycace docelowej struktury stosowanych lekow (w ktérycdal
syldenafil i bosentan stanayyonad 80%) przedstawsajabela 7 i Rycina 3.
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Rycina 3.

Przewidywana docelowa struktura lekOw przy zat@eniu ich petnej do-
stepnosci (kategorie nie sumug sie do 100%, gdy ankietowani
uwzglednili mozliwosé¢ wystepowania terapii skojarzonych — z tego
wzgledu zastosowano wykres stupkowy a nie kotowy).

60%

53,8%

50%

M bosentan

40%
M epoprostenol

30% Hiloprost

M sildenafil
20%

M treprostinil

10%

0%
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Tabela 6.
Podsumowanie wynikdéw ankiety — przewidywana struktea lekow | rzutu przy petnej dostepnosci analizowanych le-
kow.
Osrodek 1 Osrodek 2 Osrodek 3 Osrodek 4 Osrodek 5 Osrodek 6
bosentan 20% 5% 45% 20% 16,7% 15%
epoprostenol 1% 0% 1% 0% 16,7% 10%
iloprost 4% 5% 2% 20% 11,1% 10%
syldenafil 75% 90% 50% 30% 44,4% 60%
treprostinil 0% 0% 2% 30% 11,1% 5%
" przeskalowane w géraby suma byta réwna 100% (oryginalnie réwna 90%);
Tabela 7.
Podsumowanie wynikéw ankiety — przewidywana doceloavstruktura lekow.
Osrodek 1 Osrodek 2 Osrodek 3 Osrodek 4 Osrodek 5 Osrodek 6
bosentan 25% 20% 40% 30% 20% 30%
epoprostenol 2% 0% 2% 0% 5% 10%
iloprost 10% 20% 10% 20% 20% 60%
syldenafil 80% 90% 40% 20% 35% 70%
treprostinil 8% 0% 8% 30% 20% 30%
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4 WNIOSKI KONCOWE

Poniewa chorzy z gtniczym naddinieniem ptucnym wymagaj wysokospecjalistycznej
opieki medycznej oferowanej przez niewigliczbe osrodkow klinicznych w Polsce, mb-
we byto przeprowadzenie ankiety we wszystkich tg&todkach i zgromadzenie petnych da-
nych dla populacji polskiej.

W niniejszej pracy badana jest petna populacjagmady z ¢tniczym nadcinieniem ptuc-
nym, a nie ich préba, nie przeprowadzano zatem skomMania statystycznego.

Wynikajace z ankiety dane wskazaujz chorobowdéé w Polsce (8 przypadkéw/min) jest pra-
wie dwukrotnie nisza nk we Francji (15/min), rownieodsetek chorych pozosiaych w I
lub IV klasie NYHA jest niszy (odpowiednio 61% vs 75%), [4].

Nie ma jednego ustalonego schematu gpastania z chorymi zgtniczym naddinieniem
ptucnym (wizyty ambulatoryjne, hospitalizacje kattre) w Polsce, stl tez istniepca prak-
tyka w ankietowanych&odkach jest razna.

Stosowane konwencjonalne leczenie farmakologicese zgodne z wytycznymi Europej-
skiego Towarzystwa Kardiologicznego. Natomiast obesytuacja dotygza stosowania
nowych lekéw (nie refundowanych) wynika ze spedyfignku (import docelowy, badania
kliniczne).

Przedstawiona ankieta ma pewne ograniczenia.zigledkrgli¢, ze prognozy dotycice
przewidywanej struktury stosowania nowych lekowypratazeniu ich petnej dogpndici
(zaréwno lekéw pierwszego rzutu, jak i przewidywjasteuktury docelowej) gjedynie opini
ekspertow i powinny hyzweryfikowane po wprowadzeniu refundacji/programéiowych.

Prezentowane badanie dotyczy stanu w ustalonym mcimezasu, nie nima zatem wnio-
skowa& o wielkasci zapadalnéci na ttnicze naddinienie ptucne w populacji polskiej oraz
przezywalnasci w tej grupie chorych. Pomocny w tej kwestii ekask z pewndcia prowa-
dzony od 2007 roku w ramach programu POLKARD rejesticzego nadénienia ptucnego
[9].

20/25



Standardy leczeniagtniczego naddinienia ptucnego w Polsce

ANEKS - PEER REVIEW

Recenzja ostateczna (17.12.2008 r.):

“Treatment of pulmonary arterial hypertension in Po land — current practice. Survey

results”

.Reviewers: Dr Yen-Fu Chen and Dr David Moore

This well presented report describes a survey of Polish centres treating patients with pulmo-
nary arterial hypertension. It clearly and concisely details the content of the survey and the
findings. The coverage of all institutions known to have provided specialist care to patients
with pulmonary arterial hypertension in Poland ensures that the findings are generalisable at
national level. The authors have adequately addressed our comments and have highlighted

a few inherent limitations associated with such a survey and this survey in particular.

This is undoubtedly an important piece of work in determining the prevalence, current treat-

ment and possible future utilisation of the interventions under investigation within Poland.
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SELOWNIK

analizowane leki — bosentan (Tracleer), epoprostenol (Flolanprdst (Ventavis),
syldenafil (Revatio), treprostinil (Remodulin)

pozostate leki — leczenie konwencjonalne nadgenia ptucnego, tj. leki prze-
ciwzakrzepowe, antagaiti kanatu wapniowego, leki moczo-
pedne, glikozydy naparstnicy

schemat leczenia — sposo6b leczenia stosowany w ramach nowegoasuosma
z wyciem nowych lekow; obejmuje struktuanalizowanych le-
kéw stosowanych w pierwszym rzucie, jak rowngrawdopo-
dobieastwa przej¢ miedzy tymi lekami oraz wiczania terapii
skojarzonych

terapia skojarzona — terapia, w ktérej rownocgeie stosowaneasco najmniej dwa
sparéd analizowanych lekow (z zdych grup farmakologicz-
nych)
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