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1. WSTEP

Raport pt. ,Samoistne witdknienie ptuc — aspekty kliniczne, ekonomiczne i systemowe” to kolejny' raport badawczy, ktéry jest
efektem kilkumiesiecznej pracy ekspertow Instytutu Zarzadzania w Ochronie Zdrowia Uczelni kazarskiego w Warszawie.

Instytut Zarzgdzania w Ochronie Zdrowia Uczelni kazarskiego od kilku lat realizuje projekty zwigzane z analizg organizacii
i finansowania poszczegodlnych dziedzin medycyny lub jednostek chorobowych. W zakresie chordb ptuc w 2014 r. powstato
opracowanie pt. ,Przewlekta obturacyjna choroba ptuc — analiza kosztéw ekonomicznych i spotecznych”. Nastepna jednostkg
chorobowg z dziedziny chordéb ptuc, dla ktérej zdecydowano sie opracowad przekrojowy raport badawczy jest samoistne
widknienie ptuc (SWP).

Celem badan, ktérych podsumowaniem jest ninigjszy raport, byta identyfikacja kierunkéw racjonalizacji leczenia SWP w Polsce.
Z racji postepu, jaki dokonat sie leczeniu SWP, aspekty kliniczne oraz systemowe byty bardzo istotnym elementem catego raportu.
Instytut Zarzgdzania w Ochronie Zdrowia zaprosit do przygotowania tych czesci raportu Pana Profesora Jana Kusia i Panig
Profesor Elzbiete Wiatr z Instytutu GruZlicy i Chordb Pluc w Warszawie, Panig Profesor Karing Jahnz-Rdézyk z Wojskowego
Instytutu Medycznego w Warszawie oraz Pana Profesora Wojciecha Piotrowskiego z Uniwersytetu Medycznego w todzi. Do
recenzji catego raportu zaproszono Pana Profesora Wiadystawa Pierzchate, Prezesa Polskiego Towarzystwa Chordb Ptuc.

Autorzy raportu pragng serdecznie podziekowac wszystkim osobom oraz instytucjom, ktére przyczynity sie do powstania
raportu. Dzigki wsparciu Zaktadu Ubezpieczert Spotecznych oraz Narodowego Funduszu Zdrowia mozliwa byta analiza danych
i przygotowanie raportu i rozpoczecie dyskusji had organizacjg systemu opieki zdrowotnej nad pacjentami z samoistnym
widknieniem ptuc w Polsce.

Instytut Zarzadzania w Ochronie Zdrowia Uczelni kazarskiego przekazuje niniejszy raport do merytorycznej konsultaciji i publicznej
debaty wszystkich interesariuszy systemowych w Polsce.

1 Opublikowane raporty IZWOZ: ,,Stan opieki reumatologicznej w Polsce”, ,Skutki ustawy refundacyjnej w zakresie programow
lekowych, ze szczegolnym uwzglednieniem programu stosowanego w leczeniu RZS”, ,,Analiza prawna regulacji dotyczacych
grup limitowych*, ,,Analiza dostepnosci do leczenia onkologicznego oraz finansowania $wiadczen z zakresu chemioterapii
ze szczegdlnym uwzglednieniem nowych terapii onkologicznych”, ,Udary mézgu - konsekwencje spoteczne i ekonomiczne”,
»Toczen Rumieniowaty Uktadowy (TRU) - charakterystyka populacji leczonej, obciazenie systemu finanséw publicznych oraz
aspekty ekonomiczne zwigzane z choroba, ze szczegdlnym uwzglednieniem rekomendacji dotyczacych modelu optymalnego
zarzadzania chorobg”, ,Ustawa o dziatalnosci leczniczej - podsumowanie dwéch lat funkcjonowania. Préba oceny skutkow
dziatalnosci”, ,,Ekonomiczne aspekty skutkéw picia alkoholu w Europie i w Polsce”, ,Niewydolno$¢ serca — analiza kosztéw
ekonomicznych i spotecznych”, ,Finansowanie swiadczen z zakresu radioterapii w latach 2011-2013”, ,,Cukrzyca - analiza
kosztéw ekonomicznych i spotecznych”, ,,Przewlekta obturacyjna choroba ptuc - analiza kosztéw ekonomicznych i spotecznych”,
»Depresja-skutki spoteczno-ekonomiczne”, ,Choroba Parkinsona-analiza kosztéw ekonomicznych i spotecznych”, ,Spoteczno-
ekonomiczne skutki stwardnienia rozsianego (SM) w Polsce. Biata Ksiega”, "Choroby alergiczne - analiza finansowania
Swiadczen zdrowotnych i spotecznych”, ,Hematologia onkologiczna — aspekty kliniczne, ekonomiczne i systemowe”,
»Schizofrenia— aspekty kliniczne, ekonomiczne i systemowe”, ,WZW typu C - aspekty kliniczne, ekonomiczne i systemowe”.
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2. SAMOISTNE WLOKNIENIE PLUC (SWP)

Prof. dr hab. med. Jan Kus
Kierownik | Kliniki Chordéb Ptuc
Instytut GruZlicy i Chordb Pluc, Warszawa

Prof. dr hab. med. Elzbieta Wiatr
Kierownik Oddziatu XII - lIl Kliniki Chordb Ptuc
Instytut Gruzlicy i Chordb Ptuc, Warszawa

2.1. Samoistne widknienie ptuc — jak czesto wystepuje i dlaczego
nalezy do chordb sierocych (orphan diseases)

Samoistne widknienie ptuc jest przewleklym srédmigzszowym zapaleniem o nieznanej przyczynie, postepujgcym, powodujgcym
widknienie ograniczone do ptuc [3]. Rokowanie w samoistnym widknieniu ptuc jest zawsze niepomysine, a sredni okres przezycia
krétszy niz w wielu nowotworach ztosliwych. Ze wzgledu na trudne rozpoznanie i zmieniajace sie w ostatnich latach definicje oraz
kryteria rozpoznania, dane epidemiologiczne co do czestosci wystepowania SWP sg skgpe i znacznie zréznicowane. W 2000 .
opublikowano pierwsze migdzynarodowe wytyczne odnosnie rozpoznawania i leczenia samoistnego widknienia ptuc [2]. Przyjecie
jednolitych kryteriow diagnostycznych pozwolito na uzyskiwanie danych epidemiologicznych, ktére moga by¢ poréwnywane
pomiedzy réznymi krajami. Badania amerykanskie i europejskie z ostatnich lat wskazuja, ze $rednia zapadalnos¢ (zachorowalnosc)
liczona dla catej populacji (incidence) wynosi od okoto 0,93 do 9,3 przypadkéw na 100 000/rok [1, 7, 18, 19, 20] Badania
amerykanskie opublikowane w 2013 r. wykazaty rzadkie wystepowanie choroby wsrdd osdb do 55 roku zycia i znaczny, staty
wzrost zapadalnosci wraz ze wzrostem wieku do ponad 60 przypadkéw na 100 000/rok po 70 roku zycia [16]. Ostatnie badania
oparte na analizie danych kilku miliondw oséb po 65 roku zycia, ktdre uzyskano z amerykariskiego systemu ubezpieczeniowego
Medicare wykazaty, ze w tej grupie wieku srednia zapadalnosc¢ siega 93,7/100 000/rok [21]. Z powyzszego badania wynika, ze
liczba chorych na SWP bedzie sie zwieksza¢ wraz ze starzeniem sie populacji. Wskaznik umieralnosci z powodu SWP, ktéry
analizowano przez wiele lat w kilku krajach europejskich oraz USA, Kanadzie, Australii i Nowej Zelandii wynosit od 4,68 do
10,26/100 000. Wszedzie stwierdzono wyrazny wzrost tego wskaznika miedzy latami 2000/2001 a 2010/2011 [8]. Przytoczona
czestosé wystepowania samoistnego widknienia ptuc spetnia kryteria definicji choroby rzadkiej, przyjete w Unii Europejskigj tzn.
choroby wystepujacej z czestoscig mniejsza niz 5 chorych na 10 000 oséb?.

Tabela 1. Podstawowe dane epidemiologiczne samoistnego witdknienia ptuc. Zapadalnosc¢ (incidence) i chorobowos¢é (prevalence)
w Europie, Japonii oraz USA

Chorobowos¢é
(prevalence)
na 100 000

Zapadalnosé
(incidence)
na 100 000/rok

Zrédto danych

Grecja 0,93 3,38 Karakatsani A i wsp. Respir. Med. 2009; 103:1122-1129
Dania 1,3 Hyldegaard C i wsp. Resspir Med.2014;108:793-799
Japonia 2.23 10.0 Natsuizaka M i wsp. Am J Respir Crit Care Med 2014; 190:773-779
Norwegia 4.3 19.7-23.9 Von Plessen C i wsp. Respir Med 2003;97:428-435

USA 6,8 14,0 Raghu G. i wsp. Am J Respir Crit Care Med 2006;174;810-816
Wielka Brytania 8.04 Navaratnam V i wsp. Thorax 2011; 66:462-467

Wiochy 9,3 31,6 Agabiti N. i wsp. Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis 2014;31:191-197
Wartos¢ srednia 4,7 171

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie dostepnych publikacii.

2 http://ec.europa.eu/health/rare_diseases/policy/index_en.htm, dostep: 16.09.2015.
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Nie ma zadnych opublikowanych wynikéw badan epidemiologicznych odnosnie czestosci wystepowania samoistnego widknienia
ptuc w Polsce. Nie ma jednak podstaw aby przypuszczaé, ze wskazniki zachorowalnosci i chorobowosci réznig sie istotnie od
danych z innych krajow. Brak krajowych danych epidemiologicznych nie pozwala okresli¢ precyzyjnie liczby chorych w Polsce.
Mozna przypuszczac, ze wskazniki zachorowalnosci (incidence) i chorobowosci (prevalance) na SWP w Polsce sg zblizone
do $rednich wyliczonych na podstawie publikowanych danych z innych krajow (Tab. 1). Wynoszg one 4,7/100 000/rok dla
zachorowalnosci i 17,1/100 000 dla chorobowosci. Oszacowane na tej podstawie liczby chorych w Polsce i w poszczegdinych
wojewddztwach przedstawiono w Tab.2.

Tabela 2. Szacowana liczba nowych zachorowan w roku (zachorowalnosé) oraz catkowita liczba chorych na SWP (chorobowosd)
w Polsce wg wojewddztw

Liczba ludnosci*

Wojewédztwo Stan na 31.12.2013 Zachorowalnos¢é Chorobowos¢é
Mazowieckie 5316 840 250 909
Slaskie 4599 447 216 787
Wielkopolskie 3467 016 163 593
Matopolskie 3 360 581 158 575
Dolnoslaskie 2909 997 137 498
todzkie 2513093 118 430
Pomorskie 2295811 108 393
Lubelskie 2156 150 101 369
Podkarpackie 2129 294 100 364
Kujawsko-Pomorskie 2 092 564 98 358
Zachodnio-Pomorskie 1718 861 81 294
Warmirisko-Mazurskie 1446 915 68 247
Swigtokrzyskie 1268 239 60 217
Podlaskie 1194 965 56 204
Lubuskie 1021470 48 175
Opolskie 1004 416 47 172
Polska 38 495 659 1809 6 585

Zrédto: Gtowny Urzad Statystyczny, stat.gov.pl/statystyka-regionalna/rankingi-statystyczne/ludnosc¢-wedtug-wojewddztw/, dostep: 16.09.2015.

Nalezy wzig¢ pod uwage, ze powyzsze dane moga by¢ znacznie zawyzone poniewaz do grupy samoistnego witdknienia ptuc
(J84.1) bywaja kwalifikowani chorzy na przewlektg postac alergicznego zapalenia pecherzykdw ptucnych, pylice ptuc (krzemowa,
azbestowa), zmiany ptucne w przebiegu chordb tkanki tacznej oraz zmiany polekowe.

Rzadkie wystepowanie choroby powoduije, ze wiekszos¢ lekarzy nie rozpoznaje jej, przypisujac niecharakterystyczne dolegliwosci
innym chorobom co jest przyczyna bteddw i opdznier w rozpoznaniu, stosowania nieprawidtowego leczenia i narazania chorego na
dziatania niepozadane, a systemu ubezpieczen nadodatkowe koszty. Z tego powodu Unia Europejska w odpowiednich dokumentach
zaleca krajom czionkowskim tworzenie centrow eksperckich rozpoznawania i leczenia chordb rzadkich (Council Recomendation
of 8 June 2009 on an action on the field of rare diseases), ktére dzieki doswiadczeniu zespotu i odpowiednio wyposazonej bazie
diagnostycznej zapewnig wysoki poziom opieki nad chorymi. Bardzo waznym i korzystnym rozwigzaniem jest tworzenie krajowych
i miedzynarodowych rejestrow samoistnego widknienia ptuc. Gromadzenie obserwacji rzadkiej choroby pozwala uzyskac duzg
liczbe wiarygodnych danych potrzebnych do oceny czestosci wystepowania w danej populacji, doktadnego scharakteryzowania
objawdw, przebiegu i rokowania co wykorzystuje sie w opracowaniach optymalnych i standardowych procedur diagnostycznych
i leczniczych. Rejestry umozliwiaja uzyskiwanie materiatu biologicznego do badari naukowych nad mechanizmami patogenezy
oraz prowadzenie préb klinicznych z zastosowaniem nowych metod leczenia w sposéb randomizowany i kontrolowany placebo
lub komparatorem. Rejestry samoistnego witdknienia ptuc istniejg w wielu krajach Europy Zachodniej i w Republice Czeskie;.
Podejmowane sa inicjatywy tworzenia rejestrow miedzynarodowych. W Polsce nie ma takiego rejestru.

Rzadkos¢ wystepowania SWP powoduje, ze podobnie jak wiele innych rzadkich chordb nie stanowito ono szczegdinego
zainteresowania przemystu farmaceutycznego i organizatorow systemow ochrony zdrowia. Przyczyniato sig to posrednio do braku
nowych lekéw oraz braku specjalistéw z doswiadczeniem w leczeniu chordb rzadkich i skutkowato nazwaniem tej grupy choréb
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chorobami sierocymi (orphan diseases). Starszy wiek chorych, brak organizacji pacjentow zwigzany migdzy innymi z pdznym
rozpoznaniem i szybko postepujgcym inwalidztwem wywotanym duzymi zaburzeniami wymiany gazowej w ptucach, pomijanie lub
marginalne traktowanie choroby w programach ksztatcenia przed- i podyplomowego powoduije, ze potrzeby i oczekiwania tych
chorych nie sa dostatecznie dostrzegane ani spetniane nawet w krajach rozwinigtych [16].

2.2. Czynniki ryzyka zachorowania na SWP

Ryzyko zachorowania na samoistne widknienie ptuc jest wieksze wsrdd mezczyzn niz kobiet i zwieksza sie z wiekiem. Pte¢
meska i podeszly wiek sg najwazniejszymi czynnikami ryzyka. Ostatnio opublikowane badania amerykanskie wykazaty, ze o ile
zachorowalnos$¢ w grupie wiekowej 66-69 lat wynosi 63,3/100 000/rok to w grupie oséb o 10 lat starszych (75-79 lat) jest blisko
dwa razy wieksza i wynosi 118,7/100 000/rok [21]. Duzy wzrost zapadalnosci wsrdd oséb starszych jest prawdopodobnie zwigzany
z procesami starzenia, ktére dotyczg miedzy innymi genomu, polegajgcymi na skroceniu telomerdw. Uznanym czynnikiem ryzyka
jest rdwniez palenie tytoniu. Udziat innych czynnikdw nie jest doktadnie poznany. Przypuszcza sie, ze zarzucanie niewielkich
objetosci kwasnej tresci z zotgdka do przetyku (refluks zotgdkowo-przetykowy) i stad do uktadu oddechowego moze mie¢ zwigzek
z zachorowaniem lub progresjg widknienia ptuc. Jako czynniki wywotujgce brane sg pod uwage wirusy oraz czynniki Srodowiskowe
jak wdychane réznego rodzaju pyty organiczne i mineralne, ale zwiazki przyczynowe miedzy tymi czynnikami i zachorowaniem nie
sg ostatecznie udowodnione [16].

2.3. Patogeneza

Przyjmuje sie, ze samoistne witdknienie ptuc rozpoczyna sie od uszkodzenia komorek nabtonka oskrzelikow i pecherzykdw
ptucnych przez blizej nieokreslony czynnik, lub wiele czynnikdw zewnetrznych [4, 26, 27]. Wsrdd nich brane sg pod uwage
zakazenia wirusowe, palenie tytoniu, czynniki Srodowiskowe i proces starzenia [5, 15]. Réwnie wazne lub wazniejsze sg spaczone
procesy naprawcze, ktore zamiast prowadzi¢ do regeneracji migzszu ptuc powodujg jego postepujace bliznowacenie. Uszkodzenie
nabtonka pecherzykdéw ptucnych, pneumocytéw typu ll, prowadzi do wytwarzania i uwalniania czynnikéw proliferacji, chemotaks;ji
oraz aktywacii fibroblastéw i ich réznicowania do miofibroblastéw, ktérych produkty, gtdwnie kolagen i fibronektyna, stanowig
podstawowe skfadniki tkanki witoknistej powstatej w miejscu gojenia sie uszkodzen pecherzykéw ptucnych [26]. Skupienia
fioroblastow oraz ztogi kolagenu nalezg do charakterystycznych cech mikroskopowych samoistnego widknienia ptuc [3].
W przeciwienstwie do prawidtowego gojenia, kidre jest procesem naprawczym, ograniczonym w czasie i prowadzi do regeneracii
tkanki lub narzadu, w samoistnym widknieniu ptuc proces widknienia toczy sie przewlekle, prawdopodobnie réwniez wtedy, kiedy
czynnik uszkadzajgcy przestaje dziatac.

Ostatnio pojawity sie poglady, ze samoistne widknienie ptuc moze by¢ zwigzane, podobnie jak przewlekta obturacyjna choroba ptuc
Z procesami przedwczesnego starzenia sie tego narzadu. Towarzyszg temu zaburzenia genetyczne, ktdre powodujg uposledzenie
zdolnosci regeneracyjnych réznych grup komaorek. W samoistnym widknieniu ptuc dotyczy to prekursorow komorek nabtonka
pecherzykdéw ptucnych [5].

2.4. Objawy i diagnostyka

Samoistne widknienie ptuc rozpoczyna sie powolnym narastaniem dusznosci, postepujgcym uposledzeniem tolerancji wysitku
i suchym kaszlem. Sg to objawy wspdine dla wielu przewlektych choréb ptuc. Ostuchiwaniem mozna stwierdzi¢ obustronne
trzeszczenia nad dolnymi polami ptuc. Konwencjonalne badanie radiologiczne klatki piersiowej uwidocznia wyzsze ustawienie
przepony, zmniejszenie pdl ptucnych i zacienienia o wygladzie siateczki zlokalizowane podoptucnowo i w czesciach
nadprzeponowych ptuc. Badania czynnosciowe wykazujg zmniejszenie pojemnosci zyciowej ptuc, uposledzenie dyfuzji tlenku
wegla z powietrza w pecherzykach ptucnych do krwi (DLco), obnizenie saturacji i cisnienia parcjalnego tlenu we krwi oraz
desaturacje krwi tlenem podczas wysitku.

Samoistne witdknienie ptuc charakteryzuje sie w badaniu mikroskopowym wycinka ptuca typem zmian okreslanych jako zwykte
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Srodmigzszowe zapalenie ptuc — UIP (usual interstitial pneumonia), ktdére ma bardzo charakterystyczne cechy w obrazie ptuc
uzyskanym metodg tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci (TKWR). Miedzynarodowe wytyczne [3] doktadnie okreslaja
zmiany w TKWR uznawane za typowe dla UIP czyli na podstawie TKWR, bez wykonywania biopsji ptuca, mozna z ryzykiem btedu
ponizej 5% rozpoznac¢ UIP. Za zmiany typowe uznaje sie wystepowanie zacienien typu siateczki i plastra miodu o charakterystycznej
obwodowej dystrybucji z przewaga w dolnych czesciach ptuc. Przeciwko UIP przemawia obecnos¢ guzkéw, torbieli poza obszarami
plastra miodu, konsolidacji, szczegdlnie w gdrnych czesciach ptuc, lokalizacja zmian wokdt peczkdw naczyniowo-oskrzelowych
oraz wystepowanie duzych obszaréw zacienien typu matowej szyby. Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczosci jest jednym
z najwazniejszych badan dla rozpoznania SWP poniewaz stwierdzenie w obrazie TKWR wyzej opisanych zmian, typowych dla UIP
i wykluczenie innych choréb, ktére mogg dawac podobny obraz, gtéwnie chordb tkanki tacznej, chordb zwigzanych z narazeniem
srodowiskowym i niektérych reakcji polekowych pozwala rozpozna¢ samoistne wtdknienie ptuc bez potrzeby wykonywania biops;ji
ptuca [3]. W przypadkach watpliwych nalezy rozwazy¢ wykonanie takiej biopsji. Przeciwwskazanie do biopsji moga stanowi¢
istotne zaburzenia czynnosci uktadu oddechowego lub obcigzenia ze strony innych narzgdéw. Ostateczne rozpoznanie powinno
by¢ ustalone zespotowo w czasie dyskusiji klinicysty z radiologiem i patomorfologiem.

2.5. Dotychczasowe mozliwosci leczenia i rokowanie

Dotychczas nie byto moZzliwosci leczenia farmakologicznego SWP. Podejrzewajgc udziat mechanizmdw immunologicznych
w patogenezie SWP, przez wiele lat stosowano leczenie immunosupresyjne, ktdre byto zalecane przez miedzynarodowe wytyczne
opublikowane w 2000 r., aktualne do 2011 r. [2]. Nagromadzone w tym czasie obserwacje wykazaty, ze intensywne leczenie
przeciwzapalne i immunosupresyjne w postaci licznych, wyprébowanych lekéw, od starszych jak prednizon czy azatiopryna
do nowszych i bardziej wybidrczych jak interferon gamma i etanercept nie wptywa na zahamowanie postepu choroby [13, 22].
Moze by¢ natomiast przyczyna licznych powiktan, zwieksza czestos¢ hospitalizacji i ryzyko zgonu [23]. Obecnie nie istnieje
farmakologiczne leczenie samoistnego witdknienia ptuc zalecane jako standardowe. Ciggle aktualne miedzynarodowe wytyczne
postepowania w SWP z 2011 r. nie zalecajg w sposdb zdecydowany zadnego leczenia farmakologicznego dajac jednoznacznie
pozytywna opinie tylko tlenoterapii i przeszczepieniu ptuc [3].

Wobec braku skutecznego leczenia rokowanie w SWP byto dotychczas i jest nadal niekorzystne. Jest to choroba postepujaca,
ktéra prowadzi do niewydolnosci oddychania i zgonu. Trzyletnie przezycie od chwili rozpoznania osigga zaledwie 50% chorych
atylko okoto 25% dozywa 5 lat, czyli znacznie mniej niz w szeregu nowotwordow ztosliwych np. w raku piersi, prostaty, jelita, nerki czy
tarczycy [28]. Nieskutecznosc¢ lekdw immunosupresyjnych w leczeniu samoistnego widknienia ptuc jest powodem poszukiwania
nowych sposobdw leczenia z wykorzystaniem lekdéw wptywajgcych na mediatory odgrywajace role w procesie widknienia.

2.6. Nowe leczenie farmakologiczne SWP

Do niedawna nie istniaty zadne leki zarejestrowane z przeznaczeniem do leczenia samoistnego widknienia ptuc. Pierwszymi lekami,
ktére na podstawie wynikéw wieloosrodkowych i migdzynarodowych badan klinicznych uzyskaty taka rejestracje sa pirfenidon
i nintedanib. Obydwa leki zostaly zarejestrowane przez Amerykariska Agencie Zywnoscii Lekéw (FDA) na jesieni 2014 r. Pifrenidon
jest zarejestrowany takze w Unii Europejskiej od 2011 r., ale byt dostepny w niektorych krajach wczesniej, np. w Japonii, od 2008 r.
Nintedanib — inhibitor receptordow kinazy tyrozyny hamuije szereg czynnikdw wzrostowych, w tym czynniki wzrostowe fibroblastow
przez co dochodzi do zahamowania proliferacii fioroblastéw i odktadania kolagenu. W badaniach in vitro wybrane leki z tej grupy
hamowaty widknienie ptuc u myszy w klasycznym modelu srddmigzszowego zapalenia ptuc wywotanego bleomycyng. Badania
kliniczne wykazaly, ze nintedanib stosowany u chorych na SWP zmnigjsza roczne tempo spadku pojemnosci zyciowej ptuc (FVC),
zmniejsza ryzyko wystepowania zaostrzen choroby i poprawia wskazniki jakosci zycia [24, 25].

Pirfenidon o ztozonym, niecatkowicie jeszcze poznanym mechanizmie dziatania réwniez hamuije proliferacje fibroblastow ptuc
ludzkich i ich réznicowanie w kierunku miofibroblastéw oraz hamuije synteze kolagenu zalezng od TGF-beta [6]. Juz 20 lat temu
zaobserwowano hamujgcy wptyw pirfenidonu na widknienie ptuc wywotane przy pomocy bleomycyny u zwierzat doswiadczalnych
co zostato potwierdzone w pdzniejszych badaniach [10, 11].
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W 2014 r. opublikowano wieloosrodkowe, miedzynarodowe, randomizowane, podwdjnie zaslepione i kontrolowane placebo
wyniki duzych badan klinicznych, ktére dowodzg, ze zaréwno pirfenidon [14] jak i nintedanib [25] zmniejszaja roczny spadek
pojemnosci zyciowej ptuc (FVC), i zwalniajg tempo postepu samoistnego widknienia ptuc. Analiza potgczonych wynikdéw z trzech
duzych préb klinicznych pirfenidonu wykazata, ze leczenie istotnie zmniejsza $miertelnos¢ chorych na SWP [14].

2.7. Postepowanie paliatywne

Wszyscy chorzy na SWP na pewnym etapie choroby wymagajg opieki paliatywnej. Powinna by¢ stosowana rehabilitacja
oddechowa, analogiczna do stosowanej w przewlektej obturacyjnej chorobie ptuc, ktéra ma na celu utrzymanie sprawnosci
fizycznej chorych. Wazne jest uzyskanie i utrzymanie idealnej wagi ciata oraz zapobieganie nadwadze, ktéra zwieksza wysitek
oddechowy. Z chwilg wystgpienia niewydolnosci oddychania nalezy rozpoczaé przewlekta tlenoterapie w warunkach domowych
przy uzyciu koncentratora tlenu. Dawkowanie tlenu powinno by¢ tak dobrane aby utrzymacé wysycenie hemoglobiny tlenem —
Sa02 — na poziomie min. 90% w czasie wysitku, spoczynku i snu.

Chorzy na SWP czesto chorujg na choroby wspdtistniejace jak zarzucanie zotgdkowo-przetykowe (GERD), zaburzenia oddychania
w czasie snu, chorobe niedokrwienng serca, nadcisnienie ptucne, ktére nalezy diagnozowac i leczy¢ zgodnie ze wskazaniami.
W celu zmnigjszenia ryzyka zachorowania na infekcyjne choroby uktadu oddechowego zaleca sig szczepienie przeciw grypie
i przeciw zakazeniom pneumokokowym dostepnymi szczepionkami.

2.8. Przeszczepianie ptuc

Przeszczepienie ptuc przedtuza zycie chorych na SWP. Do przeszczepienia kwalifikuje sie chorych z DLco<39% i obnizeniem
FVC 0 10% w ciggu 6 miesiecy obserwacji. Wzglednym przeciwwskazaniem jest wiek powyzej 65 lat. Ze wzgledu na ograniczong
dostepnos¢ narzgdu do przeszczepienia oraz znaczne koszty jest to leczenie rzadko stosowane nawet w krajach o wysokich
naktadach na ochrone zdrowia.

2.9. Wnioski

1. Szacuje sig, ze na samoistne widknienie ptuc zachorowuje w Polsce rocznie okoto 1 800 osdb.
2. Rokowanie co do zycia jest w SWP gorsze niz w wigkszosci choréb nowotworowych.

3. Zarejestrowane w UE dwa nowe leki przeznaczone do leczenia SWP, nintedanib i pirfenidon, spowalniajg przebieg tej
dotychczas nieuleczalnej choroby.

4. Nalezy zwiekszy¢ dostepnosé tlenoterapii domowej, ktérej koszty beda optacane przez ubezpieczyciela.
5. Istnigje koniecznosc¢ zwiekszenia dostepnosci przeszczepiania ptuc chorym na SWP w Polsce.
6. Nalezy opracowac i wdrozy¢ program rehabilitacji dla chorych na SWP analogiczny do programu dla chorych na POChP.

7. Nalezy stworzy¢ system opieki paliatywnej dla chorych w zaawansowanych stadiach choroby.

2.10.PiSmiennictwo

1. Agabiti N. i wsp., Idiopathic pulmonary fibrosis (IPF) incidence and prevalence in ltaly, Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis
2014;31:191-197.

2. American Thoracic Society, European Respiratory Society, Idiopathic pulmonary fibrosis: diagnosis and treatment: international
consensus statement, Am J Respir Crit Care Med 2000;161:646-664.



10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

[ZOZ | Wockroni zbrowia

An official ATS/ERS/JRS/ALAT statement: idiopathic pulmonary fibrosis: evidence-based guidelines for diagnosis and
management, Am J Respir Crit Care Med 2011;183:788-824.

Borensztajn K. i wsp., Idiopathic pulmonary fibrosis: from epithelial injury to biomarkers - insights from the bench side,
Respiration 2013;86:441-452.

Chilosi M. i wsp., Premature lung aging and cellular senescence in the pathogenesis of idiopathic pulmonary fibrosis and
COPD/emphysema, Transl.Res. 2013;162:156-173.

Conte E. i wsp., Effect of pirfenidone on proliferation, TGF-Z-induced myofibroblast differentiation and fibrogenic activity of
primary human lung fibroblasts, Europ J Pharmceut Sc 2014;58:13-19.

Fernandez Perez E.R. i wsp., Incidence, prevalence, and clinical course of idiopathic pulmonary fibrosis. A population-based
study, Chest 2010,137:129-137.

Hutchinson JP i wsp., Increasing global mortality from idiopathic pulmonary fibrosis in the twenty-first century, Ann.Am.Thorac.
Soc. 2014;11:1176-1185.

Hyldgaard Ch. i wsp., A cohort study of interstitial lung diseses in central Denmark, Respir.Med. 2014; 108:793-799.

Inomata M. i wsp., Pirfenidone inhibits fibrocyte accumulation in the lungs in bleomycin-induced murine pulmonary fibrosis,
Respiratory res. 2014;15. 16, http://respiratory-research.com/content/15/1/16.

lyer S.N. i wsp., Dietary intake of pirfenidone ameliorates bleomycin-induced lung fibrosis in hamsters, J Lab Clin Med
1995;125:779-785.

Karakatsani A. i wsp., Epidemiology of interstitial lung diseases in Greece, Respir. Med. 2009; 103:1122-1129.

King T.E. Jr. i wsp., Effect of interferon gamma-1b on survival in patients with idiopathic pulmonary fibrosis (INSPIRE):
a multicentre, randomised, placebo controlled trial, Lancet 2009;374:222-228.

King T.E. i wsp., A phase 3 trial of pirfenidone in patients with idiopathic pulmonary fibrosis, N Engl J Med 2014;370:2083-92.
Lee A.S. i wsp., The burden of idiopathic pulmonary fibrosis: an unmet public health need, Respir. Med. 2014;108:955-967.
Ley B., Collard H.R., Epidemiology of idiopathic pulmonary fibrosis, Clin Epid.2013;5:483-492.

Natsuizaka M. i wsp., Epidemiologic survey of Japanese patients with idiopathic pulmonary fibrosis and investigation of ethnic
differences, Am J Respir Crit Care Med. 2014; 190:773-779.

Navaratnam V. i wsp., The rising incidence of idiopathic pulmonary fibrosis in the UK, Thorax 2011; 66:462-467.

Von Plessen C. i wsp., Incidence and prevalence of cryptogenic fibrosing alveolitis in a Norwegian community, Respir Med
2003;97:428-435.

Raghu G. i wsp.:, Incidence and prevalence of idiopathic pulmonary fibrosis, Am J Respir Crit Care Med 2006; 174:810-816.

Raghu G.i wsp., Idiopathic pulmonary fibrosis in US Medicare beneficiaries aged 65 years and older: incidence, prevalence
and survival, 2001-2011, Lancet Respir Med. 2014;2:566-72.

Raghu G. i wsp., Treatment of idiopathic pulmonary fibrosis with etanercept; an exploratory, placebo-controlled trial, Am J
Respir Crit Care Med 2008;178:948-955.

Raghu G. i wsp., Prednizone, Azatiopryne, and N-acetylcysteine for pulmonary fibrosis, N Engl J Med 2012;366:1968-77.
Richeldi L. i wsp., Efficacy of a tyrosine kinase inhibitor in idiopathic pulmonary fibrosis, N Engl J Med 2011;365:1079.

Richeldi L. i wsp. Efficacy and safety of nintedanib in idiopathic pulmonary fibrosis. N Engl J Med 2014; 370:2071-82.

11


http://respiratory-research.com/content/15/1/16

12

26.

27.

28.

G | TZWOIZ | wociironie zokowna”

Selman M., Pardo A., Alveolar epithelial cell disintegrity and usbsequent activation. A key process in pulmonary fibrosis, Am
J Respir Crit Care Med. 2012; 186: 119-120.

Sisson T.H. i wsp., Targeted injury of type Il alveolar epithelial cells induces pulmonary fibrosis, Am J Respir Crit Care Med.
2010; 181:254-683.

Vancheri C., du Bois R.M., A progression-free end-point for idiopathic pulmonary fibrosis trials: lessons from cancer, Eur
Respir J 2013; 41: 262-269.



| TZWOZ | wiocironie zokowra

3. DIAGNOSTYKA, LECZENIE | OPIEKA NAD CHORYMI
NA SAMOISTNE WELOKNIENIE PLUC W WYBRANYCH
KRAJACH UNII EUROPEJSKIEJ

Dr hab. med., profesor nadzwyczajny UM w todzi Wojciech Jerzy Piotrowski
Klinika Pneumonologii i Alergologii, Uniwersytet Medyczny w £odzi

3.1. Wprowadzenie

W 2011 r. opublikowano nowa wersje wytycznych diagnostyki i leczenia samoistnego wtdknienia ptuc, opracowana przez ekspertow
reprezentujacych cztery towarzystwa naukowe: American Thoracic Society (ATS), European Respiratory Society (ERS), Japanese
Respiratory Society (JRS) oraz Latin American Thoracic Association (ALAT) [1]. Dokument ten jest aktualizowang wersjg wczesnigj
opublikowanych wytycznych ATS/ERS z 2000 r. [2]. Istotne zmiany w stosunku do pierwotnego dokumentu dotyczg nowych
zasad diagnostyki (HRCT jako gtéwne narzedzie diagnostyczne) oraz aktualizacji wynikdw zakoriczonych badan klinicznych (brak
pozytywnych rekomendaciji dla jakichkolwiek farmakologicznych metod leczenia do czasu publikacji dokumentu). Miedzynarodowe
wytyczne stanowig dokument referencyjny dla specjalistdw zajmujgcych sie diagnostyka i leczeniem samoistnego widknienia ptuc
(SWP) na calym swiecie. W ostatnich latach obserwuije sie narastajgce zainteresowanie tg rzadkg chorobg i dynamiczny rozwaj
badan naukowych nad patogenezg i nowymi sposobami leczenia. Miedzy innymi dysponujemy dzisiaj wynikami badan klinicznych,
na podstawie ktérych FDA zaaprobowato w 2014 r. Pirfenidon i Nintedanib do leczenia chorych na samoistne widknienie ptuc [3,
4]. Wczesniej EMA dopuscita te leki do stosowania na terenie Unii Europejskigj. Szeroka implementacja zasad diagnostycznych
proponowanych w wytycznych pozwolita na sformutowanie watpliwosci i uwag krytycznych, ktére dotycza kryteridw rozpoznawania
choroby [5, 6].

Z tego powodu w najblizszych miesigcach nalezy oczekiwac publikacji nowej, aktualizowanej wersji wytycznych.

W dokumencie wskazano na koniecznos¢ tworzenia regionalnych osrodkdéw referencyjnych, skupiajacych specjalistow
reprezentujacych rézne dziedziny, z duzym doswiadczeniem i wiedzg na temat chordb srédmigzszowych ptuc (mulidisciplinary
discussion — MDD). Ze wzgledu na ztozonos$¢ procesu diagnostycznego tylko takie podejscie daje najwieksza pewnosé
prawidtowego rozpoznania i gwarancje najmnigjszej liczby pomytek diagnostycznych. Algorytm rozpoznawania samoistnego
widknienia ptuc wg wytycznych ATS/ERS/JRS/ALAT, w ktérym uwzgledniono miejsce dla interdyscyplinarnego panelu specjalistow
przedstawiono na wykresie 1.

13
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Wykres 1. Algorytm diagnostyczny SWP wg zalecen ATS/ERS/JRS/ALAT® uwzgledniajgcy koniecznos¢ wiaczenia do procesu
diagnostycznego, oprocz pulmonologdw, rowniez specjalistow z dziedziny radiologii, patomorfologii, chirurgii klatki piersiowe;.
Algorytm diagnostyczny SWP wg zalecen ATS/ERS/JRS/ALAT

Podejrzenie SWP
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Zrédio: Modyfikacja wiasna. IPF - idiogathic pulmonary fibrosis (samoistne widknienie ptuc, SWP), UIP — usual interstitial pneumonia
(zwykte srodmigzszowe zapalenie ptuc), HRCT — high resolution computed tomography (tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczosci).

Eksperci zwracajg rowniez uwage na brak danych lub szczgtkowe dane epidemiologiczne dotyczace chorobowosci i zapadalnosci
na samoistne widknienie ptuc w wielu krajach, w tym krajach Europy. Wskazujg na koniecznos¢ tworzenia rejestrow chorych na
SWP, co pozwolitoby na pozyskanie doktadnych danych epidemiologicznych, okreslenie roznic regionalnych, potrzeb w zakresie
organizacji opieki nad chorymi z tym rozpoznaniem, a takze poznanie czynnikéw ryzyka samoistnego widknienia ptuc, co
w przyszitosci pozwolitoby na opracowanie i wdrozenie programoéw prewencyjnych.

Waznym krokiem w ksztattowaniu modelu walki z samoistnym wtdknieniem ptuc i opieki nad chorymi jest stworzenie Europejskiej
Sieci SWP (European IPF Network) a takze organizacja krajowych rejestrow chorych na samoistne witdknienie ptuc i opracowanie
zasad funkcjonowania opieki specjalistycznej (powstaty miedzy innymi w Wielkiej Brytanii, Niemczech, Francji, Wtoszech, Hiszpanii
i w Czechach). W tych krajach opracowano rowniez krajowe wytyczne diagnostyki i leczenia chorych na SWP, uwzgledniajace
regionalng specyfike, a takze odmienne mozliwosci systemoéw ochrony zdrowia. Wazng role w tworzeniu optymalnych zasad
opieki przypisuje sie dobrze zorganizowanym stowarzyszeniom pacjentéw chorych na SWP.

3.2. Europejska sie¢ samoistnego widknienia ptuc

W 2008 r. powstato konsorcjum (EurlPFnet), w ramach ktérego skoncentrowano dziatania wiodacych osrodkéw europejskich
reprezentowanych przez gtéwnych ekspertdw w dziedzinie nauk podstawowych i klinicznych, zajmujgcych sie samoistnym
widknieniem ptuc. Konsorcjum zorganizowato Europejska Sie¢ Samoistnego Widknienia Ptuc (European IPF network, EurlPFnet),
przedsiewziecie finansowane z funduszy unijnych (EU 7th Framework Programme) w latach 2008-2011, obecnie finansowane jest
z innych zrédet. Gtéwne dziatania konsorcjum koncentrujg sie na badaniach nad naturalnym przebiegiem choroby i patogenezg
SWP oraz opracowaniu optymalnych metod leczenia. Dwie najwazniejsze realizowane inicjatywy to stworzenie europejskiego
rejestru chorych na SWP oraz biobanku materiatu biologicznego pozyskanego od chorych na SWP. Rejestr chorych (European
IPF Registry) jest prowadzony w sposdb ciagly i zawiera dane kliniczne, demograficzne i socjo-ekonomiczne dotyczace przebiegu
naturalnego choroby, wywiadu rodzinnego oraz czynnikdw zwigkszajgcych podatnosé na zachorowanie. Dane te zbierane sg

3 Raghu G., Collard H.R., Egan J.J., et al., An Official ATS/ERS/JRS/ ALAT Statement: Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Evidence-based
Guidelines for Diagnosis and Management, Am J Respir Crit Care Med 2011; 183: 788-824.
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przy uzyciu ujednoliconego i wystandaryzowanego kwestionariusza. Dostep do rejestru jest nieograniczony dla klinicystow
pochodzacych z krajéw Unii Europejskiej. W biobanku (EurlPFbank) przechowywane sa probki materiatu biologicznego, takie jak
krew, surowica, poptuczyny oskrzelowo-pecherzykowe (BAL), probki tkanek. Materiat wykorzystywany jest do badan naukowych,
ktorych celem jest poznanie patogenezy, uwarunkowan genetycznych, poszukiwanie diagnostycznych i prognostycznych
biomarkerdow.

Gtéwne cele realizowane przez konsorcjum EurlPFnet:
1. Utworzenie i utrzymanie internetowego rejestru i biobanku o zasiegu paneuropejskim;

2. Zdefiniowanie specyficznego dla SWP transkryptomu w komodrkach krwi obwodowej oraz poszukiwanie nieinwazyjnych
markeréw aktywnosci;

3. Opisanie i zdefiniowanie szlakdéw patogenetycznych zwigzanych z inicjacjg i progresja procesu witdknienia na podstawie
technik ,omiks” (badania proteomu, transkryptomu, fosfoproteomu, lipidomuy);

4. ldentyfikacja procesdw molekularnych i gendw odpowiedzialnych za ich uruchomienie (triggering genes);

5. Zdefiniowanie kluczowych zmian w interakcjach miedzy komdrkami, opracowanie hierarchii istotnosci czynnikéw wzrostu,
integryn, enzymow proteolitycznych, aktywowanych przez czynniki wyzwalajace proces widknienia;

6. Tworzenie doskonalszych modeli zwierzecych;

7. Identyfikacja i ocena przedkliniczna nowych lekéw o potencjalnym zastosowaniu w leczeniu samoistnego widknienia ptuc.

3.3. Model brytyjski opieki nad chorymi na SWP

British Thoracic Society (BTS) we wspdtpracy z Thoracic Society of Australia and New Zealand oraz Irish Thoracic Society
opracowato wytyczne postepowania w chorobach srddmiazszowych ptuc, ktére opublikowano w 2008 r. [8]. W odrdznieniu od
wytycznych ATS/ERS/JRS/ALAT definiujg one zasady diagnostyki i leczenia catego spektrum chordb srddmigzszowych, chod
istotne miejsce w tym opracowaniu zajmuje SWP. W dokumencie tym podkresla sie wielokrotnie przewage wielodyscyplinarnej
opieki nad chorymi na choroby $rédmigzszowe ptuc w osrodkach wyspecjalizowanych w ich diagnostyce i leczeniu nad
tradycyjng formg opieki, wedle ktdrej jeden specjalista chordb ptuc pracujgcy w przypadkowym osrodku sam rozpoznaje
chorobe i leczy chorego. Poniewaz choroby srodmigzszowe nalezg zazwyczaj do chordb rzadkich, nie jest w takich warunkach
mozliwe zdobycie wystarczajgcej wiedzy i doswiadczenia, ktdre gwarantowatoby zapewnienie optymalnej opieki choremu na
chorobe $rodmigzszowa. Jest to szczegdlnie wazne réwniez z powodu znacznego stopnia ztozonosci kryteridw i algorytmow
diagnostycznych, mozliwosci naktadania sie cech réznych chordb u jednego chorego, a takze niejednokrotnie niejasnych i czesto
zmieniajacych sie kryteridow diagnostycznych. W wyspecjalizowanych osrodkach istnigje rowniez tatwiejszy dostep do narodowych
programoéw leczenia rzadkich choréb, jak rdwniez do badan klinicznych z uzyciem nowych lekéw. Za tworzeniem takich osrodkow
eksperckich przemawiajg rowniez aspekty ekonomiczne. Wg wytycznych BTS trzon zespotu interdyscyplinarnego powinni
stanowi¢: specjalista chordb ptuc specjalizujgcy sie w chorobach srédmigzszowych, radiolog i patolog (w odniesieniu do tych
specjalistow rowniez niezwykle istotny jest warunek posiadania duzego doswiadczenia w diagnostyce chordb srédmigzszowych
ptuc). Do tego zespotu w okreslonych przypadkach powinien dotgczy¢ torakochirurg, specjalista opieki paliatywnej, reumatolog,
przedstawiciel podstawowej opieki zdrowotnej lub inni specjalisci w zaleznosci od sytuacji i kontekstu klinicznego.

Organizacja NICE (National Institute for Health and Care Excellence, ktéra zajmuje sie opracowywaniem standardéw opieki
i leczenia dla Narodowego Systemu Opieki Zdrowotnej (National Health Service, NHS) opublikowata w 2013 r. zalecenia dotyczace
SWP [9]. W wytycznych wyraznie podkresla sie centralng pozycje pacjenta w proponowanym systemie opieki (Patient-centred
care). W opracowaniu wytycznych brali udziat przedstawiciele organizacji pacjentéw. Wytyczne wskazuja optymalne zasady
rozpoznawania, leczenia przyczynowego i objawowego, rehabilitacji, terapii paliatywnej i omawiajg inne aspekty dtugoterminowe;j
opieki nad pacjentem chorym na SWP. Podkresla sie wage prawidtowej komunikaciji z pacjentem, przede wszystkim koniecznosc
dostarczenia szczegdtowej ustnej i pisemnej informaciji na temat choroby, jej przebiegu, rokowania, mozliwych form terapii.
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Pielegniarka wyspecjalizowana w opiece nad pacjentami chorymi na choroby srédmigzszowe ptuc powinna by¢ wg wytycznych
cztonkiem wielospecjalistycznego zespotu, a jej zadaniem powinno by¢ miedzy innymi dostarczanie informacji na temat choroby
oraz towarzyszenie pacjentowi i wspieranie go na etapach opieki.

W wytycznych NICE omowiono szczegdtowo role poszczegolinych cztionkdw zespotu interdyscyplinarnego w diagnostyce SWP,
w okreslonych sytuacjach klinicznych. Zalecenia te przedstawia tabela 3.

Tabela 3. Sktad zespotu wielospecjalistycznego w zaleznosci od etapu diagnostyki wg wytycznych NICE [9]

Etap sciezki diagnostycznej Sktad zespotu*

Pulmonolog
Pacjent po wstepnej ocenie klinicznej, podstawowych testach czynnosciowych Radiolog
i tomografii komputerowej Pielegniarka
Koordynator

Pulmonolog
Radiolog
Gdy rozwazane jest wykonanie BAL, obwodowej przezoskrzelowej lub Histopatolog
chirurgicznej biopsji ptuca Torakochirurg (w przypadku biopsji chirurgicznej)
Pielegniarka
Koordynator

Pulmonolog
Radiolog
Gdy dysponujemy wynikami BAL, biopsji transbronchialnej lub chirurgicznej Histopatolog
Pielegniarka
Koordynator

*- kazdy cztonek zespotu musi mie¢ odpowiednio duze doswiadczenie w diagnostyce chorob srodmiazszowych

W styczniu 2015 r. instytucja NICE opublikowata standard jakosci opieki na chorymi na SWP. W dokumencie tym sformutowano
5 zasad (quality statements):

1. Rozpoznanie SWP stawiane jest tylko przez wielodyscypilarny zespdt ekspertéw w dziedzinie chordéb $rédmigzszowych;

2. Chorzy na SWP moga korzystac¢ z pomocy pielegniarki wyspecjalizowanej w chorobach srodmigzszowych (opiekuje sie >500
chorymi na choroby $rédmigzszowe ptuc w ciagu roku lub przeszta 6-cio miesieczne szkolenie);

3. Chorzy na SWP majg zapewniony dostep do tlenoterapii domowej i ambulatoryjnej po kazdej wizycie i gdy sa wypisywani ze
szpitala po przebytym zaostrzeniu;

4. Chorzy na SWP majg dostep do programdw rehabilitacyjnych dedykowanych tej chorobie;

5. Chorzy na SWP a takze cztonkowie ich rodzin i opiekuni majg petny dostep do opieki paliatywnej, ktéra wychodzi naprzeciw
ich oczekiwaniom.

BTS jest organizacjg zatozycielska programu rejestracji chordb srddmigzszowych ptuc (The British Thoracic Society Interstitial
Lung Disease Registry Programme). Dane zbierane sg od lutego 2013 r. Wg raportu rocznego 2013/14 w programie bierze
udziat 25 publicznych szpitali [10]. Cele programu to ciagte zbieranie danych na temat pacjentéw z samoistnym witdknieniem ptuc
(i sarkoidozg), stworzenie tatwo dostepnego systemu prospektywnego zbioru danych pochodzacych od duzej liczby chorych,
ktore pozwolityby na pozyskanie wiarygodnych i precyzyjnych danych epidemiologicznych opisujgcych wystepowanie tych choréb
w Wielkiej Brytanii. Rejestr bedzie réwniez stuzyt jako baza danych dla planowanych badan naukowych. Zbierane dane dotyczg
charakterystyki demograficznej (wiek, pte¢, zawdd, miejsce zamieszkania), natogu palenia tytoniu, chordb wspdtistniejacych,
czasu jaki mingt od pojawienia sie pierwszych objawdw do pierwszej konsultacji specjalistycznej, oceny czynnosciowej
i leczenia. Rejestrowani pacjenci wyrazaja pisemng zgode na uczestnictwo w programie. Wyrazajg réwniez dodatkowa zgode na
kontaktowanie sie z nimi w przypadkach propozycji uczestniczenia w badaniach naukowych i programach klinicznych.
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3.4. Opieka nad chorymi na SWP w innych krajach ,Starej Europy”

Raport na temat aktualnie stosowanych metod diagnostycznych i sposobéw leczenia SWP w Europie (The AIR survey, Advancing
IPF Research) opublikowano w kwietniu 2014 r. [11]. Dane zbierano w 2013 r. na podstawie kwestionariusza zawierajgcego 28
pytan. Kwestionariusz przedstawiono pulmonologom specjalizujgcym sie w chorobach srodmigzszowych ptuc, pochodzgcych
z réznych krajéw Europy, dodatkowo o wypetnienie tego kwestionariusza poproszono 2608 francuskich pulmonologéw. Srednia
liczba pacjentdow z SWP przyjmowanych w ciagu roku przez 1 pulmonologa wynosita 39 (od 3 do 250). Wiekszos¢ pacjentéw
leczonych przez europejskich puimonologdw zgtaszata sie z chorobg o nasileniu tagodnym lub umiarkowanym (FVC>50% wartosci
naleznej i DLCO>35% wartosci naleznej u 58% pacjentow z Francji). 56% respondentéw stawia rozpoznanie SWP zawsze
w oparciu o opinie zespotu wielodyscyplinarnego, 37% czasami korzysta z opinii innych specjalistow, 7% deklaruje, ze nigdy nie
korzysta z takich opinii. Wsréd pulmonologdéw francuskich 87% specjalistow stawia rozpoznanie wspierajac sie opinia drugiego
pulmonologa, 78% stawia rozpoznanie we wspdtpracy z radiologiem (diagnostyke w zespole ztozonym z dwdch pulmonologéw
i radiologa deklaruje 68% respondentdw), wspdtprace z patologiem deklaruje 49% francuskich specjalistow, a zaledwie 3%
francuskich pulmonologdw stawia rozpoznanie nie korzystajgc z opinii innych specjalistow. 51% chorych trafia do specjalisty
po 9-12 miesigcach trwania objawdw, u zaledwie 11% chorych objawy trwajg krécej niz 3 m-ce. 96% chorych z definitywnym
rozpoznaniem SWP jest leczonych tlenem, az 34% otrzymuje glikokortykosteroidy w monoterapii, 8% leki immunosupresyjne,
7% skojarzenie tych lekow z glikokortykosetroidami, 76% chorych otrzymywato N-acetylocysteing (NAC) w monoterapii
(badanie wykonano przed opublikowaniem koncowych badania badania PANTHER, ktdre wykazato brak skutecznosci NAC),
11% skojarzenie NAC z kortykosteroidem i lekiem immunosupresyjnym, 81% otrzymywato Pirfenidon a 58% skojarzenie NAC
z Pirfenidonem.

W wielu krajach Europy Zachodniej wydano narodowe wytyczne dotyczace diagnostyki i leczenia SWP. Wytyczne francuskie
opublikowane przez grupe francuskich ekspertéw skupionych wokét French National Reference Centre i Network of Competence
Centres for Rare Lung Diseases opublikowano w 2014 r. [12]. Podobnie jak w wytycznych ATS/ERS/JRS/ALAT podkresla
sie kluczowag role witasciwego rozpoznania przez zespdt wielodyscyplinarny. Zasadnicze zmiany dotyczgce rekomendacii
terapeutycznych, co wigze sie z pojawieniem sie koncowych wynikdw badan klinicznych, ktére nie byty dostepne w 2011 r. Sg
to: silny brak rekomendaciji dla terapii ztozonej Prednizolon-Azathiopryna-N-acetylcysteina (wyniki badania PANTHER wskazuja na
zwiekszong smiertelnos¢ przy stosowaniu terapii potrdjnej), oraz pozytywna rekomendacja dla Pirfenidonu (wyniki badan Capacity
1 i Capacity 2 oraz tagczna analiza wynikdw tych badar wskazuja na zmniejszenie tempa progresji w zakresie spadku FVC).
Narodowe wytyczne powstaty w kazdym kraju Europy Zachodniej. Implementuja one zasady rozpoznawania i leczenia SWP
okreslone w wytycznych ATS/ERS/JRS/ALAT z 2011 r. z uwzglednieniem wynikow nowych badan [12, 13].

3.5. Opieka nad chorymi na SWP w krajach Europy Srodkowe;j i
Wschodniegj

Rejestry chorych na choroby srodmigzszowe powstajg w krajach bytego bloku wschodniego. W Czechach rejestr chorych na
SWP zaczat dziata¢ w maju 2012 r. [14]. W programie uczestniczy 10 osrodkéw pulmonologicznych. Sg to osrodki akademickie
lub nieakademickie, realizujgce zasade rozpoznania choroby na drodze konsensusu specjalistow reprezentujgcych pulmonologie
kliniczng, radiologie i patomorfologie (zespdt wielospecijalistyczny). Celem nadrzednym programu jest rejestracja sposobdéw
leczenia i postepowania u chorych na SWP w Czechach, cele drugorzedowe to ocena zapadalnosci, chorobowosci i Smiertelnosci,
podstawowa charakterystyka chorych na SWP (wiek, pte¢, czynniki ryzyka), ocena odpowiedzi na leczenie oraz ustalenie ilosci
pacjentdw, ktérzy mogliby by¢ uczestnikami badan klinicznych. Aktualnie zarejestrowanych jest okoto 400 pacjentéw. Jednym
z waznych elementow opieki nad chorymi na SWP jest monitorowanie efektow terapii Pirfenidonem (jest on dostepny dla chorych
w ramach programu ministerialnego). W Czechach réwniez zainicjiowano jedyne w Europie Srodkowo-Wschodniej dziatanie grup
wsparcia pacjentéw chorych na SWP. Grupa ta skupia osoby chore oraz ich rodziny a jej gfdwnym celem jest wzajemna, szeroko
zakrojona pomoc w zakresie dostepu do réznych form leczenia, pomoc psychologiczna i edukacja. Grupa ta moze wspierac
Srodowiska medyczne w dziataniach zmierzajgcych do pozyskania nowych from leczenia (rejestracja nowych lekdw, refundacja
leczenia itp.).
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W 2014 r. Rumunskie Towarzystwo Chordb Pluc ogtosito otwarcie strony internetowej i rejestru chordb srodmigzszowych
i sarkoidozy [15, 16]. Strona internetowa sktada sie z trzech modutéw: rejestru chorych dostepnego dla klinicystéw, czesci
edukacyjnej przeznaczonej dla lekarzy oraz modutu informacyjnego przeznaczonego dla pacjentéw. Zatozyciele rejestru oczekuja,
ze inicjatywa ta bedzie stanowita fundament dla narodowego programu walki z samoistnym witdknieniem ptuc i dla rozwoju
krajowego programu transplantaciji ptuc.

W Stowacji, na Wegrzech i w Stowenii podjeto dziatania zmierzajgce do estymacji danych epidemiologicznych dotyczacych
SWP (np. na Stowacji na podstawie badania kwestionariuszowego uzyskano szacunkowg wartos¢ wskaznika chorobowosci
0.6/100.000, ktdra jest wielokrotnie nizsza od wartosci estymowanej na podstawie danych z krajéw Europy Zachodniej). W krajach
tych nie ma systematycznie prowadzonych rejestréw, cho¢ na Wegrzech zainicjowano jego utworzenie. Opieka nad chorymi na
SWP na Wegrzech skupia sie w 5 osrodkach (4 osrodki uniwersyteckie i 1 narodowy instytut chordb ptuc), w ktérych wdraza
sie idee zespotdw interdyscyplinarnych. W Stowacii jest 5 osrodkéw akademickich do ktérych zazwyczaj kierowani sg chorzy na
choroby $rédmigzszowe.

3.6. Wnioski

1. Rozpoznanie SWP powinno odbywac sie w ramach zespotdw wielodyscyplinarnych, po wstepnej kwalifikacji pulmonologa.

2. Nalezy stworzy¢ sie¢ polskich osrodkow referencyjnych (np. uniwersyteckie osrodki pulmonologiczne, jeden osrodek
nadrzedny), do ktdrych kierowani byliby chorzy z podejrzeniem SWP.

3. Nalezy opracowac¢ system edukacji lekarzy pulmonologdw, internistéw, lekarzy rodzinnych, ale réwniez radiologéw
i patomorfologdw zainteresowanych specjalizowaniem sie w chorobach srodmigzszowych ptuc.

4. Istnieje pilna potrzeba stworzenia krajowego rejestru SWP. W ramach takiego rejestru mozliwa bytaby kwalifikacja do
programéw terapeutycznych a takze monitorowanie skutecznosci tej terapii.
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4. FARMAKOEKONOMIKA SAMOISTNEGO WLOKNIENIA
PLUC

Prof. dr hab. med. Karina Jahnz-Rdzyk
Zaktad Immunologii i Alergologii Klinicznej
Wojskowy Instytut Medyczny w Warszawie

4.1. Wprowadzenie

Diagnostyka i leczenie chordb $rédmigzszowych ptuc, w tym samoistnego widknienia ptuc (SWP) jest procesem ztozonym
i trudnym. Swiatowe statystyki méwia, ze $rednio SWP wystepuje u 14-43 0sdb/100 tys., ale na przykiad w USA po 65 roku zycia
chorobowos¢ gwattownie wzrasta do 494,5 osob/100 tys.

Szczegdlnie trudnym zadaniem dla klinicystéw jest wypracowanie indywidualnego wzorca terapii, ktére mogtoby doprowadzi¢ do
stabilizacji obrazu choroby. Aktualnie wiadomo, ze choroba jest obarczona wysokim ryzykiem zgonu, ktére wystepuije srednio po
2-3 latach od rozpoznania choroby. Ponadto gwattownie wystepujace zaostrzenia choroby sa smiertelne u 50% chorych.

Diagnostyka choroby obejmuje szczegdtowy wywiad chorobowy, wykonanie tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci
(HRCT) i w niektorych przypadkach (20%) biopsji ptuca. W postepowaniu diagnostycznym nalezy wykluczy¢ inne choroby, ktére
powodujg widknienie ptuc, na przykitad sarkoidoze, alergiczne zapalenie pecherzykdw ptucnych, choroby autoimmunologiczne.
Podkreslenia wymaga fakt, ze wspdtistniejgce choroby u 0séb starszych moga istotnie komplikowaé obraz choroby.

Pomimo stosowania immunosupresji mozna powiedzie¢, ze dotychczas nie byto przyczynowego leczenia choroby, a w przesztosci
bardzo czesto sie zdarzaty zgony, wywotane powikfaniami, wystepujgcymi po lekach na przyktad glikokortykosteroidach, przy
jednoczesnym braku wptywu tych lekdw na przebieg choroby. Oprécz immunosupresji, inne opcje terapeutyczne obejmuja
przewlekie leczenie tlenem, rehabilitacje oddechowa, a sporadycznie wykonuje sie w tej grupie chorych przeszczepienia ptuc.

Dla pacjentdow, dotknietych SWP najistotniejsze jest zmnigjszenie dusznosci, wynikajgce z obnizonej pojemnosci zyciowej ptuc
i poprawa jakosci zycia. | te parametry, potaczone z oceng czasu catkowitego przezycia, powinny by¢ oceniane jako punkty
koricowe w badaniach klinicznych nowych lekéw.

4.2. Nintedanib

Nintedanib jest drobnoczagsteczkowym inhibitorem kinazy tyrozynowej, przeznaczonym do leczenia SWP. Dziatanie leku jest
ukierunkowane na receptory czynnikdw wzrostu, ktére moga bra¢ udziat w patomechanizmach wtdknienia ptuc, to jest: receptory
ptytkopochodnego czynnika wzrostu (PDGFR), receptory czynnika wzrostu dla fibroblastéw (FGFR) i receptory naczyniowo-
Srodbtonkowego czynnika wzrostu (VEGFR). Uwaza sig, ze lek, ktdry blokuje szlaki transdukcji sygnatdow zaangazowanych
W procesy zwigzane ze zwtdknieniem moze spowolni¢ rozwoj SWP i poprawic funkcje ptuc. Lek jest podawany doustnie w dawce
2 razy dziennie po 150 mg. Najczestszym dziataniem ubocznym jest biegunka.

Od 2014 r. lek jest zarejestrowany przez FDA i EMA.

Wyniki dwdch globalnych badan fazy Il (INPULSIS™-1 i INPULSIS™-2), oceniajgcych skutecznose i bezpieczenstwo nintedanibu
w leczeniu SWP przedstawiono w czasie miedzynarodowej konferencji American Thoracic Society (ATS) i opublikowano na tamach
New England Journal of Medicine w maju 2014 r.

Wigczeni do badania klinicznego pacjenci byli w wieku co najmniej 40. lat z rozpoznanym od 5. lat SWP.

W badaniach tych wykazano, ze po 52 tygodniach leczenia dochodzi do zmnigjszenia obnizania sie pojemnosci zyciowej 0 ok.
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50 %. W badaniu INPULSIS™-1 jestto 1 14,7 ml (lek) v.s 233,9 ml (placebo), a w badaniu INPULSIS™-2 jest 113,6 ml (Ilek) v.s
207,3 ml (placebo). Inne oceniane parametry to: jakos¢ zycia, mierzona kwestionariuszem SGRQ, czas do pierwszego zaostrzenia,
czas przezycia catkowitego. Wptyw leku na rozwdj choroby potwierdzono rowniez na podstawie danych, wskazujacych na
tendencje do redukciji ryzyka ostrego zaostrzenia choroby o 38% (p=0,08) i znaczace zmniejszenie ryzyka potwierdzonego lub
podejrzewanego ostrego zaostrzenia o 68% (p=0,005).

4.3. Pirfenidon

Pirfenidon (5-methyl-1-phenylpyridin-2[1H]-one) jest to lek, ktdry ma wskazanie w leczeniu SWP. Jest podawany w formie doustnej
trzy razy na dobe. Mechanizm dziatania pirfenidonu obejmuje redukcje poziomdw cytokin prozapalnych takich, jak TNF-alfa oraz
tych, wigczonych w mechanizm witdknienia ptuc (TGF-beta) oraz wiasciwosci antyoksydacyjne. Od 2011 roku jest dopuszczony
do obrotu w Unii Europejskiej. Badania kliniczne wskazujg na hamowanie progresji choroby, zmniejszenie $Smiertelnosci w jej
przebiegu oraz akceptowalny profil bezpieczenstwa. Nalezy jednak podkreslic, iz jakos¢ badan Ill fazy wywotata dyskusje wsréd
naukowcow, a tresc¢ tych dyskusji zostata opublikowana na famach NEJM (N Engl J Med 2014; 371:781-784, DOI: 10.1056/
NEJMc1407776).

4.4. Rozwigzania systemowe podczas wprowadzania leku do
systemu refundacji w Polsce

Pierwszym etapem jest utworzenie raportu HTA, ktdry musi by¢ ztozony na rece Ministra Zdrowia, a nastepnie przekazany do
Agencji Ocen Technologii Medycznych i Taryfikacji (AOTMIR), gdzie bedzie analizowany przez Rade Przejrzystosci, a nastepnie
z rekomendacjg Prezesa AOTMIR trafi ponownie do MZ (www.aotm.gov.pl). Decyzja o refundacji lekéw jest podejmowana przez
Ministra Zdrowia, po wczesniejszych uzgodnieniach cenowych z Komisjg Ekonomiczna.

Wedtug polskich wymogdw raport HTA powinien obejmowac analize kliniczng, analize ekonomiczng oraz wplyw na system
ochrony zdrowia ( budget impast analysis).

Zasada PICO (patients, intervention,comparator, outcomes) pokazuje, ze kluczowe dla tej analizy jest okreslenie populaciji chorych,
ktéra bedzie poddana interwencji. Nalezy sadzi¢, ze w Polsce nie ma doktadnych badar epidemiologicznych, pokazujacych skale
tego problemu. Wynika to z réznych przyczyn, miedzy innymi, z dostepu do wysokiej klasy specjalistow — lekarzy chordb ptuc,
dostepu do tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci, powigzanej z koniecznoscig niezwykle doktadnej analizy obrazu
radiologicznego, ktdry czesto stanowi podstawe rozpoznania, a wreszcie dostepnosci i jakosci badan patomorfologicznych,
niezbednych w trudniejszych przypadkach.

Ostroznie nalezy podchodzi¢ do kwalifikacji chorych na SWP do grupy choréb rzadkich, gdyz moze to wynikac z niedodiagnozowania
chorych lub do btednej ich kwalifikacji.

Kod ICD J84, pod ktérym kodowane jest SWP, obejmuje nastepujgce choroby:
J84.0 — Choroby pecherzykéw ptucnych i tkanki okotopecherzykowej:
e  proteinoza pecherzykdw ptucnych,
e drobne Ztogi pecherzykdw ptucnych (microlithiasis).
J84.1 — Inne choroby tkanki srédmigzszowej ptuc ze zwidknieniem:
e rozlane zwtdknienie ptuc,
e zwidkniajgce zapalenie pecherzykdw ptucnych (z przyczyn nieznanych),
e zespdt Hammana-Richa,

e samoistne zwtdknienie ptuc.
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J84.8 — Inne okreslone choroby tkanki srodmigzszowej ptuc
J84.9 — Nieokreslona choroba tkanki srodmigzszowej ptuc

Nalezy podkresli¢, ze kwalifikacja pacjentdw do SWP w oparciu o wyzej przedstawione kody ICD budzi okreslone watpliwosci.

4.5. Programy lekowe

Programy lekowe w Polsce sg swiadczeniem gwarantowanym. W ramach programoéw lekowych sg podawane w wybranych
jednostkach chorobowych, obejmujacych $cisle zdefiniowang grupe pacjentdw, kosztowne leki innowacyjne. Pacjenci
zakwalifikowani do programdw lekowych sg leczeni bezptatnie. Decyzje o kwalifikacji podejmuje lekarz placowki, posiadajgcej
kontrakt w tym zakresie — w oparciu 0 szczegotowe kryteria wigczenia do programu. Tres¢ kazdego programu lekowego jest
publikowana jako zatgcznik do obwieszczenia Ministra Zdrowia w sprawie wykazu refundowanych lekdw, srodkdw spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobéw medycznych. Opis programu obejmuije:

e  Kkryteria kwalifikacji pacjenta do leczenia,
e  Kryteria wytgczenia z programu,

e schemat dawkowania lekow,

e sposob podawania lekdw,

e wykaz badan diagnostycznych wykonywanych przy kwalifikacji pacjenta do programu oraz koniecznych do monitorowania
leczenia.

Program lekowy ma wiec strukture z jednej strony badania klinicznego (scisle okreslone kryteria wigczenia i wytgczenia pacjentow),
az drugiej badania obserwacyjnego IV fazy, gdzie w warunkach rzeczywistych (,real life”) pacjent jest obserwowany i monitorowany.

W wielu programach lekowych Prezes Narodowego Funduszu Zdrowia powotuje Zespoty Koordynacyjne, ktére kwalifikujg
i weryfikuja skutecznosc¢ leczenia pacjentéw w ramach programu lekowego w oparciu o zapisy programu lekowego. Aktualnie,
w oparciu o obwieszczenie Ministra Zdrowia z dnia 20 lutego 2015 r. w sprawie wykazu refundowanych lekéw, Srodkdw
spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobdw medycznych na dzier 1 marca 2015 r., terapia w ramach
programoéw lekowych obejmuje 69 schorzen (onkologicznych i nie onkologicznych).

Od kwietnia 2013 r. pacjenci na ciezka astme alergiczng sg leczeni w ramach programu lekowego omalizumabem. Zespot
koordynacyjny (umiejscowiony w Wojskowym Instytucie Medycznym), powotany przez Prezesa NFZ, zajmuije sie kwalifikacjg
i weryfikacjg pacjentdw kierowanych z catej Polski do leczenia. Aktualnie w programie jest leczonych ponad 300 oséb, a nie jak
zaktadano wczesnigj, ze nawet 1000 pacjentéw zostanie objetych takim leczeniem. Program ma okreslone kryteria wigczenia
i wylaczania chorych z badania. Juz na poczatku trwania programu pojawity sie rozbieznosci w samej definicji astmy ciezkiej wsrdd
lekarzy, kwalifikujgcych pacjentéw do leczenia omalizumabem. Dlatego bardzo istotny jest opis programu, ktérego zapisy musza
by¢ pdzniej skrupulatnie wypetniane tak, jak to ma miejsce w warunkach badania klinicznego. Kolejnym problemem jest wasciwa
koordynacja zapiséw programu z SMPT (system monitorowania programéw lekowych, obstugiwany przez NFZ). Ten program
lekowy umoZliwia takze ocene chorobowosci astmy ciezkiej w Polsce, monitorowania jej ciezkosci, kontroli oraz kosztéw — stanowi
wiec rodzaj rejestru.

4.6. Wnioski

Podsumowujac mozliwosci podawania wybranych lekéw w programie lekowym, dedykowanym SWP nalezy zwrdcié uwage na
nastepujace kwestie:

e Niezbedne jest oszacowanie populacji pacjentéw, na przyktad przez stworzenie rejestru chorych na SWP na podstawie
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danych z 3-4 wytypowanych osrodkéw ,referencyjnych”. Ocena populacji bedzie miata kluczowe znaczenie w ocenie
ekonomicznej terapii, jej wptywie na system ochrony zdrowia, w negocjacjach cenowych z Komisjg Ekonomiczng i przy
ustalaniu mechanizmdéw podziatu ryzyka (RSS).

e |ekarzekwalifikujgcy doleczeniamusza by¢ lekarzami chordb ptuc, ktérzy posiadajg doswiadczenie w rozpoznawaniu SWP.

e |ekarze-radiolodzy musza by¢ przeszkoleni w rozpoznawaniu SWP na obrazach HRCT wedtug ustalonych,
jednakowych kryteriow.

e W Polsce bardzo stabo rozpoznaje sie SWP na podstawie biopsji ptuca, a wiec biopsje powinny by¢ wykonywane
w osrodkach referencyjnych, oceniane przez wyspecjalizowanych patomorfologdw i podobnie, jak w ocenie radiologiczne;j,
wedtug przyjetych kryteriow.

e W dalszym etapie istotny jest bardzo precyzyjny opis programu lekowego w powigzaniu z systemem monitorowania
(SMPT), prowadzonego przez NFZ.

e Przy projektowaniu programu lekowego mozna pokusic sie o analize¢ SWOT.
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5. BRYTYJSKA KARTA PACJENTA Z SAMOISTNYM
ZWELOKNIENIEM PLUC (SWP)

Wedtug Brytyjskiej Fundaciji Chordb Ptuc samoistne widknienie ptuc (ang. idiopathic pulmonary fibrosis, IPF) jest przewlekta,
postepujaca i nieuleczalng choroba ptuc. Z powodu tej choroby w Wielkiej Brytanii rocznie umiera 4000 oséb — tyle samo co
z powodu biataczki, ktdra jest o wiele lepiej znanym schorzeniem. Od kilkudziesieciu lat obserwuije sie coraz wiecej przypadkdw
tej choroby, lecz nadal nie jest ona zbyt dobrze znana, nie ma na nig leku, a dostepne sposoby leczenia sg ograniczone. Choroba
czesto postepuje w zastraszajgcym tempie — niespetna potowa pacjentdéw przezywa trzy lata po postawieniu diagnozy. Jako ze
obserwuie sie coraz wiecej przypadkow tej choroby, Brytyjska Fundacja Chordb Ptuc (British Lung Foundation, BLF) nawotuje, by
podejmowac wiecej dziatan w zakresie zwalczania SWP oraz ograniczania wyniszczajgcego wptywu, jaki ta choroba ma na zycie
pacjentéw oraz ich rodzin®.

Zdaniem Brytyjskiej Fundacji Chordb Pluc osoby cierpiace na samoistne witdknienie ptuc oraz ich rodziny majg prawo do:

1. Terminowej i doktadnej diagnozy i opieki sprawowanej przez odpowiednio wykwalifikowany, specjalistyczny wielodyscyplinarny zespot.

Dostepu do sprawnie zorganizowanej, kompleksowej opieki medycznej i ustug opieki spotecznej, w tym réwniez do ambulatoryjnego oraz
domowego podawania tlenu, dopasowanego do potrzeb pacjenta z SWP.

Wysokiej jakosci informacji o tym schorzeniu, w tym réwniez do petnych szczegdtdw na temat leczenia, testow klinicznych, transplantacii,

3.
wsparcia oraz ewentualnie dostgpnych ustug dodatkowych.
4, Specjalistycznej opieki paliatywnej oraz u schytku zycia, w razie koniecznosci zgodnie z Gold Standards Framework.*
5 Cyfrowego i osobistego dostepu do specjalnych sieci wsparcia wsrdd oséb w tej samej sytuacji, zardwno dla pacjentéw, jak i dla

ich opiekundw.

*National Gold Standards Framework Centre in End of Life Care, http://www.goldstandardsframework.org.uk/,dostep: 10.08.2015.
Przedstawiciele Brytyjskiej Fundacji Chordb Pluc wzywajg wtadze Wielkiej Brytanii oraz kierownictwo NHS (ptatnika publicznego)
do:

6. Zapewnienia odpowiednich funduszy w celu umozliwienia petnego wdrozenia wytycznych NICE** dla SWP

7. Wybudowania oraz wyposazenia sieci klinik, by zagwarantowac spdjng opieke wraz z zintegrowanymi wszystkimi etapami prowadzenia
pacjenta oraz ze skoordynowanym podejsciem do zarzadzania leczeniem SWP, ktdére obejmowatoby réwniez dostep do testéw klinicznych.

8. Zwigkszenia funduszy przekazywanych na badania SWP, by osiggnety one poziom, ktdry umozliwi reakcje na znaczne i wcigz rosngce
wystepowanie tej choroby w Wielkiej Brytanii.

9. Uznania pilnych potrzeb pacjentdw z racji szybko postepujacej choroby oraz do zapewnienia szybkiego dostepu do specjalistycznej
opieki, przyznawania odpowiedniego priorytetu na liscie oséb oczekujgcych na przeszczep oraz sprawnej oceny i odpowiedzi ze strony
opieki spoteczne;.

10. Przeprowadzania kampanii uswiadamiajacych, majacych na celu poprawe rozpoznania choroby i jej objawdw w ramach publicznej stuzby
zdrowia oraz u lekarzy pierwszego kontaktu, oraz zachecajacych pracodawcéw i dostawcdéw ustug ubezpieczeniowych, finansowych
i komunikacyjnych, by w lepszy sposéb reagowali na potrzeby pacjentéw z SWP.

**Qdpowiednika AOTMIT w Polsce (przyp. autora).

4 IPF patient charter. British Lung Foundation (BLF), http://www.blf.org.uk/Page/IPF-patient-charter, dostep:10.08.2015.
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6. SAMOISTNE WLOKNIENIE PLUC - HISTORIE PACJENTOW

W Polsce nie ma stowarzyszenia pacjentéw chorych na samoistne widknienie ptuc, dlatego w rozdziale zamieszczono dwie
historie choroby pacjentéw leczonych w dwdch osrodkach klinicznych.

Historia pierwsza

Mieszkaniec Warszawy, lat 51, chory na samoistne widknienie ptuc, od 10 lat pod opieka Instytutu GruZlicy i Chorob Ptuc
w Warszawie

Jesienig 2005 roku — miatem woéwczas 41 lat — pojawit sie u mnie mocny dokuczliwy kaszel, zauwazytem réwniez, ze przy
wykonywaniu czynnosci wymagajgcych duzego wysitku fizycznego mecze sie znacznie tatwiej niz poprzednio. Na poczatku nie
przywiazywatem do tego wiekszej wagi, gdyz zawsze cieszytem sie znakomitym zdrowiem, a jako palacz papierosow od 20. roku
zycia bytem przyzwyczajony do pokastywania, ktére byto dla mnie jedyng zauwazalng konsekwencjg palenia.

Niestety, kaszel nasilat sie coraz bardziej, a w listopadzie zaczatem mie¢ wysoka gorgczke. Zgtositem sie na badania lekarskie
w przychodni rejonowej, najpierw do internisty, potem — z jego polecenia — do pulmonologa. Kolejno podawane mi antybiotyki
powodowaty jedynie chwilowa, kilkudniowg poprawe. Lekarz pulmonolog po zapoznaniu sig z moimi wynikami tomografii
komputerowej ptuc skierowat mnie na badania do Instytutu Gruzlicy i Chordb Ptuc w Warszawie. W tym okresie przestatem pali¢
papierosy. Odbyto sie to radykalnie — temat palenia uznatem za zamkniety i ,wymiottem z gtowy”. Tak jest do chwili obecnej.

Rok 2006 zmienit catkowicie moje zycie w obszarze zdrowia. W Instytucie GruZlicy zdiagnozowano u mnie samoistne witdknienie
ptuc. Na otwartg biopsje — w lutym 2006 r. — ktdra byta pierwszym powaznym zabiegiem chirurgicznym w moim zyciu, pomimo
obaw zdecydowatem sie bez wahania, wiedzac od lekarzy, ze zbadanie wycinkdw ptuc znacznie zwigksza szanse na postawienie
wiasciwej diagnozy. Nie musze dodawac, ze przez caty ten okres nie opuszczat mnie strach przed nowotworem. Wiadomosc¢
o tym, ze nie mam raka przyjatem z ulga.

O chorobie nazywajgcej sie samoistne widknienie ptuc nigdy wczesniej nie styszatem. Poinformowano mnie, ze moja choroba ma
podtoze immunologiczne, ale nie mozna jednoznacznie okresli¢ przyczyny, ktdra niszczy zdrowy migzsz moich ptuc. Sposobem na
powstrzymanie dalszego rozwoju choroby miato by¢ leczenie immunosupresyjne. Od marca 2006 r. przez rok przyjmowatem lek
azatiopryne, a przez dwa lata enkorton. W tym okresie przytytem okoto 10 kilogramdw i odczuwatem duzg ociezatos¢, miewatem
tez okresy ,wilczego” apetytu lub, wrecz przeciwnie, jego catkowitego braku, ale ogdlnie przyjmowanie w/w lekéw tolerowatem
dobrze. Z petng swiadomoscia zaakceptowatem fakt, ze jestem cziowiekiem chorym i musze regularnie przyjmowac leki.

Po odstawieniu lekéw przez kilka kolejnych lat pojawiatem sie na ambulatoryjne badania kontrolne w instytucie w cyklu
pdtrocznym, potem rzadziej. Za kazdym razem informowano mnie, ze proces widknienia nieznacznie postepuje, a moje parametry
wydolnosciowe wcigz sie obnizajg, ale nie ma to znamion jakiego$ gwattownego pogorszenia. Podobnie wygladato to w moim
subiektywnym odczuciu. Pracuje jako dziennikarz ,za biurkiem”, wiec zadna szczegdlna kondycja do wykonywania zawodu nie
byta mi potrzebna. W zyciu codziennym bytem w stanie wykonaé wszystkie normalne czynnosci, pod warunkiem ze robie to wolno
i spokojnie. Fiaskiem natomiast okazywato sie podejmowanie jakiegokolwiek wysitku 0 duzej dynamice. Proby biegania, skakania
czy szybkiego wykonywania jakichkolwiek czynnosci, zwtaszcza z obcigzeniem, powodowaty u mnie natychmiast przyspieszony
oddech i szybsze bicie serca, potem kaszel i trudnosci ze ztapaniem oddechu. Osobnym problemem stato sie wchodzenie po
schodach, ktére meczyto mnie zawsze, nawet gdy robitem to wolno.

W maju 2013 roku ponownie trafitem do szpitala, z powodu infekgji drog oddechowych i wyjgtkowo ztego samopoczucia. Po raz
pierwszy w zyciu poczutem, ze mecza mnie tzw. zwykte czynnosci, ktdre poprzednio nie sprawiaty mi ktopotow, np. chodzenie
niezbyt szybkim krokiem. Po wyleczeniu infekcji nadal staratem sie funkcjonowacé normalnie zawodowo, rodzinnie i towarzysko, ale
aby to uzyska¢ musiatem jeszcze bardziej ,zwolni¢ tempo”. Kaszel i zadyszka zaczety towarzyszy¢ wielu czynnosciom zwigzanym
ze zwyklym ruchem fizycznym. Objawy te nasility sie zwtaszcza w okresie zimowym 2013/2014, kiedy po wyjsciu na zewnatrz
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zaczynatem wdychac powietrze o niskiej temperaturze. Niestety obecnie, w okresie zimowym 2014/2015, nastgpito kolejne
pogorszenie. Ktopoty z oddychaniem pojawiajg sie juz przy wykonywaniu najprostszych domowych czynnosci. Na zewnatrz, aby
przejs¢ dtuzszy dystans, moge sie poruszac tylko w tempie oséb chodzgcych o lasce.

Badania wykonane podczas mojego ostatniego pobytu w Instytucie GruZlicy i Chordb Ptuc — styczert 2015 r. — potwierdzity, ze
moja tolerancja na wysitek ponownie sige obnizyta. Zalecono mi tlenoterapie w domu oraz zostatem zgtoszony do przeszczepienia
ptuc.

Historia druga

Mieszkanka todzi, lat 67, chora na samoistne widknienie ptuc, od 11 lat pod opieka Kliniki Pneumonologii i Alergologii, Uniwersytetu
Medycznego w todzi

Jestem osobg chorg na samoistne widknienie ptuc. W roku 2004 otrzymatam skierowanie na zabieg usuniecia woreczka
zofciowego, do ktdrego nie doszto poniewaz podczas przyjecia na oddziat stwierdzono ostuchowo zmiany zapalne w ptucach.
Leczenie antybiotykami nie przyniosto poprawy wiec ponownie skierowano mnie do szpitala chordb ptuc. Zmiany w ptucach
wykryto na podstawie badania tomografii komputerowej ptuc. W okresie wczesniejszym czgsto chorowatam na zapalenia oskrzeli,
pokastywatam, odczuwatam zmeczenie podczas dtuzszego chodzenia i dzwigania.

W roku 2005 na oddziale chirurgii klatki piersiowej pobrano mi fragment ptuca do badania i stwierdzono zmiany odpowiadajgce
zaawansowanemu witdknieniu. W 2009 r. rozpoczetam leczenie immosupresyjne (azatiopryna i encorton). Leczona bytam 18 m-cy,
bez istotnej poprawy. Dalej meczytam sie wchodzac po schodach, kaszlatam. Od lutego z powodu progresji wigczono do leczenia
ponownie sterydy. W grudniu 2009 r. nastgpito pogorszenie mojego stanu zdrowia zwigzane z infekcja. Nastgpita progresja zmian
widknistych, pogtebiato sie zaburzenie dyfuzji i spadek saturacji podczas chodu.

W lutym 2010 r. odstgpiono od leczenia immosupresyjnego. Zalecono mi dalsze leczenie w poradni rejonowej w moim rodzinnym
miescie. Zalecono w razie nasilonych zaburzen utlenowania, domowa tlenoterapie. Zasugerowano mi, ze jedynym sposobem
dalszego przezycia moze by¢ przeszczep ptuc. Czutam sie coraz gorzej, trudno wchodzito mi sie na pierwsze pigtro nie mogtam
dzwigaé ciezszych rzeczy, coraz czesciej kaszlatam. Czutam sie zatamana moim stanem zdrowia, bo w wyniku choroby nie
mogtam wykonywac wielu czynnosci. Praca, ktéra podjetam bedac na emeryturze, przysparzata mi wielu trudnosci zwigzanych
z chodzeniem zardwno po réwnej powierzchni jak i po schodach. Zdenerwowanie wywotywato napady kaszlu oraz dusznosci.
Czeste infekcje rowniez przyczynity sie do rezygnacji z dodatkowej pracy.

W maju 2010 roku zaproponowano mi udziat w programie testowania lekéw. Obecnie od 1,5 roku biore udziat w Kklinicznym
badaniu naukowym nad eksperymentalnym lekiem w leczeniu idiopatycznego widknienia ptuc. Mdj stan zdrowia bardzo mnie
niepokoi. Bardziej mecze sie. Chodzac po schodach musze odpoczywad juz po wejsciu na pdtpietro, a po réwnej powierzchni nie
przejde bez odpoczynku 100 metréw. Obecnie mieszkam na 3 pietrze i coraz trudniej jest mi wchodzi¢ po schodach. Nie moge
wykonywac wiekszosci prac domowych, moge liczy¢ tylko na pomoc najblizszych. Kapiel pod prysznicem rowniez sprawia mi
trudnosci. Kazdy wysitek wywotuje u mnie napady kaszlu, czesto z wymiotami. Ostatnio ciggle kaszle nawet siedzac. Nietrzymanie
moczu podczas kaszlu jest dla mnie nieprzyjemne i ucigzliwe. M&j organizm jest coraz mniej odporny. Coraz czesciej zapadam
na infekcje. W tym czasie kaszel i dusznosci nie pozwalaja mi spa¢. Mecze sie przy najmniejszym wysitku tj. przejscie krzesta
na kanape, czy nawet podczas positku. Jestem wowczas bardzo zrezygnowana. Ale po odzyskaniu sit staram sie nie mysle¢
o chorobie tylko rzucam sie w wir zaje¢, ktére dajg mi jeszcze chec do zycia.

Zawsze bytam 0sobg energiczna i aktywng zawodowo i spotecznie, lubitam uczestniczy¢ w spotkaniach towarzyskich. Zwiedzatam
wszelkie zakatki naszego kraju, chodzitam po goérach, ptywatam, tanczytam. Wiekszos¢ z tych przyjemnosci jest teraz dla mnie
nieosiggalnych. Od kilku lat uczestnicze w pracach komisji wyborczych podczas wyboréw samorzadowych, parlamentarnych,
prezydenckich, czy w podobnych komisjach. Niestety, coraz gorzej sobie radze. Ostatnio batam sie, ze podczas wreczania
nominacji wybranemu prezydentowi ztapie mnie atak kaszlu, zanikat mi gtos podczas skiadania gratulacji w tak uroczystym
momencie. Jestem zaniepokojona taka sytuacja. W rodzinie jestem osobg ktéra potrafi doradzi¢, rozwigzaé wiele problemdw,
czuwac nad cata rodzing. Jak bytam zdrowa pomagatam bezinteresownie chorym bliskim sgsiadom, nie majgcych pomocy
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od rodziny, a teraz ja oczekuje pomocy. Mam nadzieje, ze bedzie dla mnie dostepny taki lek ktdry pomoze mi zy¢ normalnie,
bez wiekszych ograniczen. Pragne jeszcze zy¢, by¢ potrzebna dla rodziny, udziela¢ sie spotecznie, spotykac sie z przyjaciotmi
i uprawia¢ swoje hobby.
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7. SPECJALISCI CHOROB PLUC W POLSCE - LICZBA,
ROZMIESZCZENIE ORAZ AKTYWNOSC ZAWODOWA

Lek. med. Jakub Gierczynski
Instytut Zarzgdzania w Ochronie Zdrowia, Uczelnia kazarskiego

Dr n. ekon. Matgorzata Gatazka-Sobotka
Dyrektor Instytutu Zarzadzania w Ochronie Zdrowia, Uczelnia £azarskiego

Lek. med. Jerzy Gryglewicz
Instytut Zarzgdzania w Ochronie Zdrowia, Uczelnia kazarskiego

Na uzytek tego opracowania przygotowano statystyke dotyczaca liczby specjalistow chordb ptuc w Polsce na dzien 28.02.2015r.°
Analiza zostata opracowana na podstawie danych Zrodtowych z Centralnego Rejestru Lekarzy RP, pozyskanych od Naczelnej
Rady Lekarskie;j.

Na dziert 28.02.2015 r. w Polsce aktywnie wykonywato zawdd 2 769 specjalistow chordb ptuc. Stanowito to 84,65% ogdlnej liczby
specjalistéw chordb ptuc (3 271). Najnizszy odsetek aktywnych zawodowo specjalistow chordb ptuc odnotowano w wojewddztwie
pomorskim (74,87 %), a najwyzszy w wojewodztwie swietokrzyskim (97,48%).

Tabela 4. Zestawienie liczbowe lekarzy specjalistow chordb ptuc wedtug wojewddztw (z uwzglednieniem podziatu na lekarzy
wykonujgcych zawdd - liczbowo i odsetkowo oraz lekarzy ze specjalizacjg ogdtem), stan na 28.02.2015 .

Wojewodztwo Wykonujacy zawéd Ogédlna liczba Odsetek aktywnych zawodowo
Dolnoslaskie 195 234 83,33%
Kujawsko-Pomorskie 12 127 88,19%
Lubelskie 183 201 91,04%
Lubuskie 62 70 88,57%
todzkie 214 257 83,27%
Matopolskie 294 328 89,63%
Mazowieckie 424 543 78,08%
Opolskie 76 94 80,85%
Podkarpackie 149 162 91,98%
Podlaskie 78 90 86,67%
Pomorskie 146 195 74,87%
Slaskie 301 338 89,05%
Swigtokrzyskie 116 119 97,48%
Warmirisko-Mazurskie 84 100 84,00%
Wielkopolskie 215 261 82,38%
Zachodniopomorskie 120 152 78,95%
RAZEM 2769 3271 84,65%

Zréato:Opracowanie wiasne na podstawie Centralnego Rejestru Lekarzy RP nalezacego do Naczelnej Rady Lekarskiej.

Jak wynika z powyzszej tabeli, najwieksza liczba specjalistow chordb ptuc pracuje w wojewddztwie mazowieckim (424), slaskim
(801) i matopolskim (294 specjalistow). Najmniej specjalistéw chordb ptuc pracuje w wojewddztwach lubuskim (62), opolskim (76)
i podlaskim (78 specijalistow).

Wedtug powyzszych danych oraz danych GUS® za 2014 r. obliczono wskaznik liczby specjalistow chordb ptuc w przeliczeniu na

5 Centralny Rejestr Lekarzy RP nalezacy do Naczelnej Rady Lekarskiej, 2015, http://www.nil.org.pl/__data/assets/pdf_file/0011/98930/
Zestawienie-nr-04.pdf, dostep: 28.02.2015.

6 Ludnosé. Stan i struktura ludnosci oraz ruch naturalny w przekroju terytorialnym w 2014 r. Stanu w dniu 30 VI 2014 r., GUS, http://
stat.gov.pl/obszary-tematyczne/ludnosc/ludnosc/ludnosc-stan-i-struktura-ludnosci-oraz-ruch-naturalny-w-przekroju-terytorialnym-
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100 tys. mieszkanicow. Najwyzszy wskaznik odnotowano w wojewddztwie swigtokrzyskim (9,17 specjalistéw chordb ptuc/100
tys.), matopolskim (8,74/ 100 tys.) itddzkim (8,53/100 tys.). Najnizszy wskaznik odnotowano w wojewddztwie kujawsko-pomorskim
(5,36 specjalistéw chordb ptuc/100 tys.), warmirisko-mazurskim (5,81/100 tys.) oraz lubuskim (6,07/100 tys.). Sredni wskaznik dla
Polski wynidst w 2014 r. 7,20 specjalistéw chordb ptuc na 100 tys. mieszkancow.

Wykres 2. Wskaznik liczby specjalistow chordb ptuc w przeliczeniu na 100 tys. mieszkancow w ujeciu wojewoddzkim w 2014 r.
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Zrodto:Opracowanie wiasne na podstawie Centralnego Rejestru Lekarzy RP nalezacego do Naczelnej Rady Lekarskiej.

WHO i Komisja Europejska podkresla wage dostosowania liczebnosci kadr medycznych do potrzeb zdrowotnych populacii
Unii Europejskiej.” Wedtug danych Eurostatu za 2011 r. najwyzszy wskaznik specjalistdw chordb ptuc (ang. respiratory medicine
specialists) w krajach Unii Europejskiej ksztattowat sie od 12,3 specjalistéw chordb ptuc/100 tys. mieszkaricoéw w Grecji, 7,8/100
tys. w Czechach i 7,2/100 tys. w Butgarii.8 Najnizszy wskaznik odnotowano w Niemczech — 0,7 specjalisty chordb ptuc/100 tys.
oraz w Finlandii (1,2 /100 tys.) i w Stowenii (1,6 /100 tys.). Dla Polski wskaznik wynosit w 2011 r. 4,0 specjalistow chordb ptuc /100
tys. mieszkancow.

Wykres 3. Wskaznik liczby specjalistow choréb ptuc na 100 tys. mieszkancow w krajach Unii Europejskiej w 2011 r.
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Zrodto: Opracowanie wiasne na podstawie danych Eurostat.

w-2014-r-stanu-w-dniu-30-vi-2014-r,6,12.html, dostep: 03.03.2015.

7 Mladovsky P., Leone T., Specialist human resources for health in Europe: are we ready?, Euro Observer The Health Policy Bulletin of the
European Observatory on Health Systems and Policies. Summer 2010 Volume 12, Number 2, http://www.euro.who.int/__data/assets/
pdf_file/0017/117314/EuroObserver12_2.pdf, dostep: 02.08.2015.

8 Physicians by medical speciality-respiratory medicine, Eurostat, 2015.
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8. FINANSOWANIE | CHARAKTERYSTYKA SWIADCZEN
ZWIAZANYCH Z LECZENIEM SWP W WARUNKACH
SZPITALNYCH

Lek. med. Jakub Gierczynski
Instytut Zarzgdzania w Ochronie Zdrowia Uczelnia tazarskiego

Dr n. ekon. Matgorzata Gatgzka-Sobotka
Dyrektor Instytutu Zarzadzania w Ochronie Zdrowia Uczelnia kazarskiego

Lek. med. Jerzy Gryglewicz
Instytut Zarzagdzania w Ochronie Zdrowia Uczelnia kazarskiego

Wedtug najnowszych danych NFZ w 2013 r. leczono 4 039 chorych ze zdiagnozowanym samoistnym widknieniem ptuc (J84.1),
natomiast w 2014 r. liczba chorych wzrosta do 4 296. Wartos¢ zrealizowanych jednostek rozliczeniowych tytutem swiadczen
zdrowotnych w zakresie SWP wyniosta 15 616 395 zt w 2013 r. oraz 16 585 615 zt w 2014 r. Dynamika zmian rok do roku
wyniosta 106%.

Tabela 5. Liczba pacjentdw oraz wartosc zrealizowanych jednostek rozliczeniowych (zf) w zakresie leczenia SWP w 201312014 .

Rok realizacji Liczba pacjentow Wartos¢ zrealizowanych jednostek rozliczeniowych (zf)
2013 4039 15 616 395

2014 4296 16 585 615

Zmiana rok do roku 106% 106%

Zréato: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

Swiadczenia dotyczace pacjentéw hospitalizowanych z powodu samoistnego widknienia ptuc sa sprawozdawane przez
Swiadczeniodawcow realizujgcych swiadczenia w rodzaju lecznictwo szpitalne. Zbiorcze dane sg opracowywane przez Centrale
Narodowego Funduszu Zdrowia (NF2) i przedstawiane w Systemie Jednorodnych Grup Pacjentow (JGP). Statystyki zwigzane
z hospitalizacjami pacjentéw z powodu samoistnego widknienia ptuc sg sprawozdawane wedtug Miedzynarodowej Klasyfikacii
Chordb ICD 10, jako rozpoznanie: J84.1 — Inne choroby tkanki srddmigzszowej ptuc ze zwtdknieniem, rozliczane w grupie D50 —
Zwidknienie i pylica ptuc, katalogu: D-Choroby uktadu oddechowego.®

8.1. Finansowanie i charakterystyka swiadczen udzielonych w
zakresie samoistnego wtdknienia ptuc w rodzaju lecznictwo
szpitalne wedtug Statystyki JGP NFZ w latach 2009-2014,
ilosciowo i wartosciowo

W latach 2009-2014 w zakresie rozpoznania J84.1 — Inne choroby tkanki srédmigzszowej ptuc ze zwtdknieniem, NFZ refundowat
okoto 3 tysiecy procedur rocznie. Stanowity one okoto 35% wszystkich wystgpien rozliczonych w ramach grupy D50 — Zwidknienie
i pylica ptuc. W 2009 r. byta to liczba 2 746 wystgpien, w 2010 r. —2 819, w 2011-2 987, w 2012 r. - 3 146, w 2013 r. — 3 083
hospitalizacji, natomiast w 2014 r. — 3 310 wystagpien.

9 Statystyka JGP, NFZ, 2015, https://prog.nfz.gov.pl/APP-JGP/Grupa.aspx?id=V1UMb2sMqF4%?3d dostep: 16.08.2015.
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Tabela 6. Liczba wystgpien rozliczonych przez NFZ w latach 2009-2014 w zakresie rozpoznania J84.1-Inne choroby tkanki
Srodmigzszowej ptuc ze zwitdknieniem

2009 2010 2011 2012 2013 2014
Liczba hospitalizacji J84.1 2746 2819 2987 3 146 3083 3310

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

Wykres 4. Liczba wystgpien rozliczonych przez NFZ w latach 2009-2014 w zakresie rozpoznania J84.1-Inne choroby tkanki
srédmigzszowej ptuc ze zwidknieniem

3500 3310
3146
2000 2987 3083
2746 2819

2500
2000
1500
1000

500

0 2009.0 2010.0 2011.0 2012.0 2013.0 2014.0

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

W 2009 r. w zakresie rozpoznania J84.1 — Inne choroby tkanki sSrodmigzszowej ptuc ze zwitdknieniem, NFZ rozliczyt procedury na
taczng kwote 12 448 744 zt, w 2010 r. — 12 581 244 zt, w 2011 r. — 13 259 399 z, w 2012 r. — 14 428 218 zt, w 2013 r.— 14 444
820 zt oraz w 2014 r. na kwote 15 382 298 zt.

Tabela 7. Wartos¢ wystapien rozliczonych przez NFZ w latach 2009-2014 w zakresie rozpoznania J84.1-Inne choroby tkanki
Srodmigzszowej ptuc ze zwitdknieniem, w ztotych

J84.1 2009 2010 2011 2012 2013 2014
Wartos¢ hospitalizacji ogétem 12 448 744 12 581 244 13 259 399 14 428 218 14 444 820 15 382 298

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.
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Wykres 5. Wartos¢ wystgpien rozliczonych przez NFZ w latach 2009-2014 w zakresie rozpoznania J84.1-Inne choroby tkanki
Sroédmigzszowej ptuc ze zwtdknieniem, w ztotych
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Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

Srednia warto$é hospitalizacji rozliczana z NFZ w zakresie rozpoznania J84.1 — Inne choroby tkanki $rédmigzszowej ptuc ze
zwidknieniem wynosita w latach 2009-2014 okoto 4,5 tysigca ztotych. W 2009 r. byta to wartos¢ 4 533,41 zt, w 2010 r. — 4 463,46
zt, w2011 r. —4438,81 zt, w2012 r. — 4 586,31 z, w 2013 r. — wartos¢ 4 684,69 zt, natomiast w 2014 r. — 4 647,22 zt. Nastgpita
wigc obnizka wyceny sredniej wartosci hospitalizacji o 1% w 2014 r. w stosunku do 2013 .

Tabela 8. Srednia warto$é hospitalizacji w latach 2009-2014 w zakresie rozpoznania J84.1-Inne choroby tkanki $rédmigzszowej
ptuc ze zwtdknieniem, w ztotych

J84.1 2009 2010 2011 2012 2013 2014
Srednia warto$é hospitalizacii 4 533,41 4 463,46 4 438,81 4 586,31 4 684,69 4647,22

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

Wykres 6. Srednia warto$é hospitalizacji w latach 2009-2014 w zakresie rozpoznania J84.1-Inne choroby tkanki $rédmiazszowej
ptuc ze zwtdknieniem, w ztotych
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Zrédito: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.
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8.2. Finansowanie i organizacja Swiadczen udzielonych w zakresie
samoistnego wtoknienia ptuc w 2014 r., weditug rodzaju oddziatu
| czasu pobytu

W zakresie samoistnego widknienia ptuc, w ramach grupy D50 — Zwtdknienie i pylica ptuc 74,31% hospitalizacji pacjentéw zostato
zaraportowanych przez oddziaty chordb ptuc, na ktérych mediana czasu pobytu wynosita 7 dni. Nastepne w kolejnosci oddziaty
chordb wewnetrznych rozliczyty 20,17% swiadczen, z mediang czasu pobytu pacjentow 7 dni.

Tabela 9. Udziat hospitalizacji i czas pobytu w zakresie samoistnego widknienia ptuc, w ramach grupy D50 - Zwtdknienie i pylica
ptuc, w 2014 r.

Zakres swiadczen Udziat (%) Mediana czasu pobytu (dni)
CHOROBY PEUC - HOSPITALIZACJA 74,31 7
CHOROBY WEWNETRZNE - HOSPITALIZACJA 20,17 7

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

8.3. Finansowanie i charakterystyka swiadczen udzielonych w
zakresie samoistnego witdknienia ptuc w 2014 r., wedtug wieku i
ptci pacjentow

W zakresie samoistnego widknienia ptuc, w ramach grupy D50 — Zwidknienie i pylica ptuc 49,79% hospitalizacji dotyczyto
pacjentéw w wieku 61-80 lat, dla ktérych mediana czasu pobytu wynosita 7 dni. Nastepne w kolejnosci grupy wiekowe to pacjenci
w wieku 41-60 lat (29,40% swiadczen, z mediang czasu pobytu 6 dni) oraz pacjenci w wieku 81 i wiecej lat (9,43%, z mediang
czasu pobytu 8 dni).

Tabela 10. Udziat hospitalizacji i czas pobytu ze wzgledu na wiek pacjenta w grupie D50 - Zwtdknienie i pylica ptuc, w 2014 r.

Wiek pacjenta (r.z.) Udziat (%) Mediana czasu pobytu (dni)
ponizej 1 0,98 8
1-6 3,04 6
7-18 1,25 4
19-40 6,11 6
41 - 60 29,40 6
61 -80 49,79 7
81 i wiecej 9,43 8

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

W zakresie samoistnego widknienia ptuc, w ramach grupy D50 — Zwidknienie i pylica ptuc 53,08% hospitalizacji dotyczyto
mezczyzn, dla ktérych mediana czasu pobytu wynosita 7 dni. Hospitalizacje kobiet stanowity 46,92%, z mediang czasu pobytu
6 dni.

Tabela 11. Udziat hospitalizacji i czas pobytu ze wzgledu na pte¢ pacjenta w grupie D50 - Zwtdknienie i pylica ptuc, w 2014 r.

Pteé pacjenta Udziat (%) Mediana czasu pobytu (dni)
Mezczyzna 53,08 7
Kobieta 46,92 6

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.
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8.4. Liczba leczonych chorych oraz poziom finansowanie swiadczen
w zakresie samoistnego wtoknienia ptuc w 2013 i 2014 r.,

wedtug wojewodztw

Finansowanie i organizacja swiadczen udzielonych w zakresie samoistnego widknienia ptuc w latach 2013 - 2014 zostaly
przeanalizowane w oparciu o dane NFZ w dwdch kategoriach: liczby leczonych chorych oraz poziomu finansowania swiadczen.

Najwyzsza liczbe leczonych chorych z diagnoza samoistnego widknienia ptuc NFZ (OW NFZ2) rozliczyt w latach 2013-2014
w wojewodztwie mazowieckim. W 2013 r. byfa to liczba 1 037, natomiast w 2014 r. 1 031 chorych (zmiana rok do roku wyniosta
wiec 99%). Na drugim miejscu znalazio sie wojewddztwo Slaskie, w ktérym w 2013 r. leczono 617, a w 2014 r. 622 chorych na
SWP (zmiana 101%). Trzecig lokate w tym rankingu zajeto wojewddztwo todzkie, w ktérym w 2013 r. poddano terapii 360 chorych,
aw 2014 r. 407 pacjentéw. Dynamika zmian rok do roku wyniosta 113%. Na uwage zastuguje rowniez duza dynamika przyrostu
leczonych chorych rok do roku w wojewddztwach lubuskim (158%), $wigtokrzyskim (138%), warmirisko-mazurskim (136%) oraz

dolnoslgskim (132%).

Tabela 12. Liczba leczonych chorych z SWP w 2013 i 2014 r. oraz dynamika zmian rok do roku, wedtug wojewddztw

OW NFZ rozliczajacy 2013
DOLNOSLASKI 206
KUJAWSKO-POMORSKI 188
LUBELSKI 178
LUBUSKI 36
+ODZKI 360
MAEOPOLSKI 340
MAZOWIECKI 1037
OPOLSKI 79
PODKARPACKI 139
PODLASKI 53
POMORSKI 192
SLASKI 617
SWIETOKRZYSKI 66
WARMINSKO-MAZURSKI 84
WIELKOPOLSKI 304
ZACHODNIOPOMORSKI 160
Razem 4039

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.

2014
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113%
111%
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106%
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Wykres 7. Liczba leczonych chorych z SWP w 2013 i 2014 r., wedtug wojewddztw (OW NFZ)

2013 m 2014

Zrodto: Opracowanie wtasne na podstawie danych NFZ.

Najwyzsza wartos¢ jednostek rozliczeniowych z rozpoznaniem samoistnego widknienia ptuc rozliczono w wojewddztwie
mazowieckim — 3 443 286 zt w 2013 r. oraz 3 450 244 zt w 2014 r. Nastepnymi wojewddztwami byty Slaskie (1 893 220 zt w 2013
r.oraz 2 072 574 zt w 2014 r.), z dynamika wzrostu 109%) oraz matopolskie (1 459 807 zt w 2013 r. oraz 1 594 214 zt w 2014 r.).
Oba wojewddztwa zanotowaty dynamike wzrostu wydatkéw rok do roku o 109%. Na uwage zastuguje znaczacy wzrost wydatkow
rok do roku w wojewddztwie warmirnsko-mazurskim (233%) i pomorskim (152%) oraz znaczacy spadek wydatkéw rok do roku
w wojewodztwie wielkopolskim (77%) oraz zachodniopomorskim (80%).

Tabela 13. Wartos¢ jednostek rozliczeniowych zwigzanych z leczeniem SWP w latach 2013-2014 oraz dynamika zmian rok do
roku, wedtug wojewddztw, w ziotych

OW NFZ rozliczajgcy 2013 (z1) 2014 (2h) Dynamika zmian

rok do roku

DOLNOSLASKI 621 955 797 652 128%
KUJAWSKO-POMORSKI 501 878 481573 96%

LUBELSKI 767 232 768 350 100%
LUBUSKI 202 955 234 203 115%
rODZKI 1625515 1836 286 113%
MAEOPOLSKI 1459 807 1594 214 109%
MAZOWIECKI 3 443 286 3450 244 100%
OPOLSKI 378 749 335 379 89%

PODKARPACKI 618 550 657 395 106%
PODLASKI 226 417 247 402 109%
POMORSKI 830 467 1264784 152%
SLASKI 1893 220 2072574 109%
SWIETOKRZYSKI 318 840 405 823 127%
WARMINSKO-MAZURSKI 205771 479122 233%
WIELKOPOLSKI 1632 590 1253 469 77%

ZACHODNIOPOMORSKI 889 164 707 145 80%

Razem 15 616 395 16 585 615 106%

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.
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Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych NFZ.
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9. CHOROBY SRODMIAZSZOWE PLUC JAKO PRZYCZYNA
NIEZDOLNOSCI DO PRACY

Mgr Hanna Zalewska
Zaktad Ubezpieczen Spotecznych

Mgr Ewa Karczewicz
Zaktad Ubezpieczer Spotecznych

Zaktad Ubezpieczen Spotecznych prowadzi badania statystyczne z zakresu przyczyn niezdolnosci do pracy, zarowno czasowej,
jak tez dtugotrwatej. Nasze zasoby informacyjne umozliwiajg analizowanie przyczyn chorobowych z doktadnoscig do jednostki
chorobowej (z kodem trzy-znakowym) zdefiniowanej zgodnie z Miedzynarodowg Statystyczng Klasyfikacjg Chordb i Problemdow
Zdrowotnych rewizja Dziesigta (ICD-10). Zwracamy uwage, ze dane statystyczne, ktorymi dysponuje Zaktad Ubezpieczen
Spotecznych dotycza przypadkdw oséb ubezpieczonych (m.in. prowadzacych pozarolniczg dziatalnosé¢ gospodarczg, w tym
takze populacji emerytéw pozostajgcych w zatrudnieniu), ktérzy wystgpili o okreslone $wiadczenia z tytutu niezdolnosci do pracy
w zwigzku z okreslonymi schorzeniami. Nie obejmuja rolnikéw indywidualnych i cztonkéw ich rodzin, a takze swiadczen tzw.
stuzb mundurowych.

W przypadku osdb ubezpieczonych w ZUS odnotowano w 2013 r. 17 333,9 tys. zaswiadczen lekarskich o czasowej niezdolnosci
w Rejestrze zaswiadczen lekarskich KSI ZUS. taczna liczba dni absencji chorobowej wyniosta 213 392,7 tys. Choroby uktadu
oddechowego (JO0-J99) spowodowaty 29 543,3 tys. dni absencji chorobowej, zas inne choroby tkanki sSrddmiazszowej ptuc (J84)
96,9 tys. dni absencji. Z tytutu tej jednostki chorobowej absencja chorobowa mezczyzn wyniosta 59,1 tys. dni i byta dtuzsza od
absencji kobiet 0 21,3 tys. dni, zas przecietna diugos¢ zaswiadczenia lekarskiego 13,37 dnia.

Tabela 14. Absencja chorobowa z tytutu choroby wiasnej oséb ubezpieczonych w ZUS w 2013 .

Przecietna dtugos¢
Liczba zaswiadczen € o

Liczba dni absenciji chorobowej w tys. . zaswiadczenia
Wyszczegdlnienie lekarskich w tys.

lekarskiego w dniach

Ogoétem Mezczyzni Kobiety Ogétem Mezczyzni Kobiety Ogétem Mezczyzni Kobiety
OGOFEM (A00-Z99) 213 392,7 94 536,7 118 780,8 17 333,9 8138,7 9188,9 12,31 11,62 12,93

Choroby uktadu oddechowego

2954 14 149441 477 2240,2 2 1 1
(JOO - J99) 9 543,3 588,6 944, 8,9 ) 536,9 6,18 6,5 5,89

Inne choroby uktadu oddechowego
dotyczace przede wszystkim tkanki 187,6 108,3 79,3 14,2 8,0 6,2 13,23 13,56 12,79
Srodmigzszowej ptuc (J80-J84)

Inne choroby tianki srodmiazszowe] 96,9 59,1 37,8 7,3 44 29 13,19 13,37 12,93
ptuc J84
Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

W 2013 r. przecigetna absencja skumulowana (suma dni absencji w roku dla danej osoby) wyniosta ogétem 36,33 dnia, a liczba
0s6b, ktérym wystawiono chod¢ jedno zaswiadczenie lekarskie to 5 869,6 tys.
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Tabela 15. Liczba osdb ubezpieczonych w ZUS, ktérym w 2013 r. wystawiono zaswiadczenie lekarskie z tytutu choroby wiasnej

Przecietna dtugos¢ absenciji

Liczba os6b w tys.
ty chorobowej w roku w dniach

Wyszczegdlnienie

Ogétem Mezczyzni Kobiety Ogétem Mezczyzni Kobiety
OGOEEM (A00-Z99) 5 869,6 28232 30425 36,33 33,46 39,03
Choroby uktadu oddechowego (JOO - J99) 2987,0 1403,6 15823 9,89 10,39 9,44
Inne choroby uktadu oddechowego dotyczace przede
10,1 5,5 4,6 18,55 19,49 17,40
wszystkim tkanki $rédmiazszowej ptuc (J80-J84)
Inne choroby tkanki srodmigzszowej ptuc J84 5,2 3,1 2,1 18,76 19,18 18,16

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Liczba ubezpieczonych, ktérym w 2013 r. wystawiono cho¢ jedno zaswiadczenie z tytutu innych chordb tkanki sSrddmigzszowej
ptuc (J84) wyniosta 5,2 tys., przy czym przewazali mezczyzni — 3,1 tys. Przecietna dlugos¢ absenciji chorobowej skumulowanej
w roku wynosita 18,76 dnia i byta prawie 2-krotnie dtuzsza od przecietnej diugosci chordb z catej grupy uktadu oddechowego.

Tabela 16. Struktura oséb ubezpieczonych w ZUS, ktérym w 2013 r. wydano przynajmniej jedno zaswiadczenie lekarskie z tytutu
niezdolnosci do pracy spowodowanej innymi chorobami tkanki Srodmigzszowej ptuc wedtug wieku i pfci

Wiek ubezpieczonych Ogoétem Mezczyzni Kobiety
OGOLEM 100,0 100,0 100,0
19 lat i mniej 0,3 0,4 0,2
20 - 29 10,7 11,4 9,6
30 - 39 24,2 251 22,7
40 - 49 251 23,5 27,6
50 - 59 31,0 28,1 35,2
60 - 64 7,2 9,6 37
65 i wiecej 1,5 1,9 1,0

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Jak wynika z powyzszej struktury wiekowej osob, ktdre otrzymywaty w 2013 r. zaswiadczenia lekarskie, sSrédmigzszowa choroba
ptuc to choroba osdb w wieku od 30 do 59 lat. Dotyczy to zaréwno mezczyzn jak i kobiet.

Wykres 9. Struktura wedtug wieku oséb ubezpieczonych w ZUS, ktérym w 2013 r. wydano przynajmniej jedno zaswiadczenie
lekarskie z tytutu niezdolnosci do pracy spowodowanej chorobg J84

35,2%

25,1%

22,7% 23,5%

1,0%

0,4% 0,2%

19 lat i mniej 20-29 30-39 40-49 50-59 60 - 64 65 lat i wiecej

W Mezczyzni  Kobiety

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.
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W ocenie poziomu absencji chorobowej istotny jest wskaznik liczby dni absenciji chorobowej na 1 tys. osdb objetych obowigzkowym
ubezpieczeniem zdrowotnym. Ksztattowanie sie tych wskaznikow w 2013 r. w poszczegdlnych wojewddztwach dla absencii
spowodowanej chorobg J84 przedstawia ponizsze zestawienie.

Tabela 17. Wskaznik liczby dni absencji chorobowej z tytutu choroby J84 oséb ubezpieczonych w ZUS w przeliczeniu na 1 tys.
0s6b objetych ubezpieczeniem zdrowotnym w poszczegdlnych wojewddztwach

Wskaznik liczby dni absencji

e T Liczba dni_ absenciji _ cho_robowej na 1 tys. oséb
chorobowej w tys. dni objetych obowiazkowym
ubezpieczeniem zdrowotnym
OGOLEM 96,9 6,09
Dolnoslaskie 7,3 6,01
Kujawsko-pomorskie 3,8 6,38
Lubelskie 3,6 4,50
Lubuskie 1,3 3,23
todzkie 9,7 9,16
Matopolskie 6,8 518l
Mazowieckie 11,4 5,00
Opolskie 1,9 5,12
Podkarpackie 5,6 7,08
Podlaskie 21 4,76
Pomorskie 55 5,93
Slaskie 14,4 7,49
Swietokrzyskie 3,9 8,35
Warminsko-mazurskie 3,9 6,58
Wielkopolskie 8,0 5,63
Zachodniopomorskie 4,2 6,04

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Wskaznik liczby dni absencji chorobowej na 1 tys. objetych obowigzkowym ubezpieczeniem zdrowotnym wyniost 6,09 dnia.
Wyzsze od przecietnego wskazniki odnotowano w wojewddztwach: kujawsko-pomorskim 6,38, todzkim 9,16, podkarpackim
7,08, slaskim 7,49, swietokrzyskim 8,35, warmirisko-mazurskim 6,58.

Wykres 10. Liczba dni absencji chorobowej w 2013 r. wg wojewddztw spowodowanej chorobg J84

Dolnoélaskie
Kujawsko - pomorskie
Lubelskie

Lubuskie

tédzkie

Matopolskie
Mazowieckie
Opolskie
Podkarpackie
Podlaskie

Pomorskie

Slaskie 14,4
Swietokrzyskie
Warmirnsko - mazurskie
Wielkopolskie

Zachodniopomorskie

Zrodto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Po wyczerpaniu zasitku chorobowego ubezpieczonemu, ktéry nadal jest niezdolny do pracy, a dalsze leczenie lub rehabilitacja
lecznicza rokujg odzyskanie zdolnosci do pracy przystuguje $wiadczenie rehabilitacyjne. Swiadczenie rehabilitacyjne przystuguje
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przez okres nie diuzszy niz 12 miesiecy. Orzeczenie przyznajace to Swiadczenie moze by¢ wydane w wyniku badan w sprawie
ustalenia uprawnien do $wiadczenia rehabilitacyjnego, badan dla celéw rentowych lub w zwigzku z kontrolg prawidtowosci
orzekania o czasowej niezdolnosci do pracy z powodu choroby.

W 2013r. orzeczenia pierwszorazowe lekarzy orzecznikdw, w ktdrych ustalone zostato uprawnienie do $wiadczenia rehabilitacyjnego
otrzymato 85 073 osdb. Z tytutu innych chordb tkanki sSrddmigzszowej ptuc (J84) takie orzeczenia otrzymaty 93 osoby, z tego 57
mezczyzn i 36 kobiet.

Tabela 18. Orzeczenia ustalajgce uprawnienia do $wiadczenia rehabilitacyjnego wydane przez lekarzy orzecznikow w 2013 r.

orzeczenia pierwszorazowe orzeczenia ponowne

Wyszczegodlnienie

nieustalona nieustalona
Ogoétem Mezczyzni Kobiety pleé Ogodtem Mezczyzni Kobiety e

OGOLEM (A00-299) 85073 46 580 38 442 51 72177 39 320 32 846 1

Choroby uktadu oddechowego

1 42 2 101 4 1
(J0O - J99) 096 665 9 018 558 59

Inne choroby uktadu oddechowego
dotyczace przede wszystkim tkanki 96 58 38 - 67 39 28 -
Srodmigzszowej ptuc (J80-J84)

Inne choroby tkanki srédmiazszowej

93 57 36 - 63 37 26 -
ptuc J84

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

W przypadku orzeczeri ponownych, w ktdrych ustalono uprawnienie do Swiadczenia rehabilitacyjnego w zwigzku z chorobg
J84 wydano 63 orzeczenia, z tego 37 mezczyznom i 26 kobietom.

Dominujgcym przedziatem wiekowym dla grupy badanych po raz pierwszy w zwigzku z innymi chorobami tkanki sroédmiazszowej
ptuc, zaréwno w przypadku mezczyzn, jak i kobiet, byt przedziat od 50 do 59 lat.

Tabela 19. Struktura orzeczen pierwszorazowych ustalajacych uprawnienia do swiadczenia rehabilitacyjnego z tytutu choroby J84
wedtug wieku i ptci badanych

Wyszczegdlnienie . JB‘T .

mezczyzni
OGOLEM 100,0 100,0 100,0
20-29 3,2 53 -
30 -39 9,7 12,3 5,6
40 - 49 25,8 21,0 33,3
50 - 59 54,8 52,6 58,3
60 lat i wigcej 6,5 8,8 2,8

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Najwyzszy odsetek orzeczen uprawniajgcych do $wiadczenia rehabilitacyjnego w przypadku choroby J84 wydano na okres od 4
do 6 miesiecy, tj. 74,2 %.

Tabela 20. Struktura orzeczen pierwszorazowych ustalajgcych uprawnienia do swiadczenia rehabilitacyjnego z tytutu choroby J84
wedfug okresu waznosci orzeczenia i wieku 0sob badanych

. . Orzeczenia wydane na okres:
Ogoétem liczba

orzeczen

Wyszczegolnienie do 3 miesigcy 4-6 miesiecy 7-9 miesiecy 10-12 miesiecy

w odsetkach Ogétem = 100

OGOLEM 93 18,3 74,2 32 4,3
20-29 3 33,3 66,7 - -
30 -39 9 22,2 66,7 11,1 -
40 - 49 25 20,0 72,0 - 8,0
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> . Orzeczenia wydane na okres:
Ogotem liczba

orzeczen

Wyszczegdlnienie do 3 miesigcy 4-6 miesiecy 7-9 miesiecy 10-12 miesiecy
Hee w odsetkach Ogétem = 100

50 -59 50 18,0 74,0 4,0 4,0

60 lat i wiecej 6 - 100,0 - -

Zrédio: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Zgodnie z obowigzujgcymi przepisami, orzeczenia o niezdolnosci do pracy wydane przez lekarzy orzecznikéw ZUS stanowig
podstawe do przyznania renty z tytutu niezdolnosci.

W 2013 r. lekarze orzecznicy wydali ogétem 45 868 orzeczen pierwszorazowych ustalajgc niezdolnos¢ do pracy dla celdw
rentowych. Z tytutu innych chordb tkanki sSrddmigzszowej ptuc wydano 63 orzeczenia, z tego 35 mezczyznom i 28 kobietom.

Tabela 21. Orzeczenia wydane przez lekarzy orzecznikow ZUS dla celéw rentowych w 2013 r.

Orzeczenia pierwszorazowe Orzeczenia ponowne

Wyszczegodlnienie

nieustalona nieustalona
Mezczyzni Kobie Mez Zni Kobi
ezczyzni iety pleé ezczyzni obiety S

OGOLEM (AQ0-Z99) 45 868 29 571 16872 425 295 983 1928599 102 887 497

Choroby uktadu oddechowego

11 74 1 1 427 7 1
(J0O - J99) 36 3 383 0 9109 5 366 5

Inne choroby uktadu Oddechowego
dotyczace przede wszystkim tkanki 7 43 32 2 237 146 90 1
Srodmigzszowej ptuc (J80-J84)

Inne choroby tkanki srddmiazszowej

63 35 28 - 188 108 79 1
ptuc J84

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Ponowne badanie rencistdw umozliwia ustalenie zmian stanu zdrowia badanych po uptywie czasu okreslonego w poprzednim
orzeczeniu. Z reguty badaniom ponownym poddawani sg rencisci majgcy orzeczenie o niezdolnosci do pracy na czas okreslony.
Ich wynikiem jest utrzymanie, zmiana poprzednio orzeczonego stopnia niezdolnosci do pracy lub stwierdzenie braku niezdolnosci
do pracy. Przeprowadzane sg przez lekarzy orzecznikéw ZUS na wniosek zainteresowanego, wystepujgcego o ponowne
stwierdzenie niezdolnosci do pracy, po przedstawieniu przez niego dokumentacji medycznej. Z reguty badaniom ponownym
poddawane sg osoby majace orzeczenie o niezdolnosci do pracy wydane na czas okreslony.

W przypadku rencistéw z inng chorobg tkanki sSrédmigzszowej ptuc (J84) w 2013 r. wydano 188 orzeczen ponownych, w tym 108
mezczyznom i 79 kobietom.

Tabela 22. Struktura orzeczen pierwszorazowych i ponownych wydanych przez lekarzy orzecznikéw ZUS dla celéw rentowych z
tytutu choroby J84 wedtug wieku badanych

Wiek ubezpieczonych Orzeczenia pierwszorazowe Orzeczenia ponowne

Ogétem Mezczyzni Kobiety Ogodtem Mezczyzni Kobiety
OGOKEM 63 100,0 100,0 188 100,0 100,0
20-29 4 5,7 71 3 0,9 2,5
30-39 9 11,4 17,9 14 6,5 8,9
40-49 14 22,9 21,4 47 22,2 29,1
50 - 59 25 28,6 53,6 100 50,0 58,2
60 lat i wiecej 11 31,4 - 23 20,4 1,3
Nieustalony wiek 1 - -

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

41



42

& | [ZWOZ | wociironie zokowta

Podobnie, jak i przy orzeczeniach uprawniajacych do $wiadczenia rehabilitacyjnego, tak tez w przypadku orzeczen rentowych
dominujgcym przedziatem wiekowym dla grupy badanych po raz pierwszy i ponownie w zwigzku z innymi chorobami tkanki
Srédmigzszowej ptuc, zaréwno w przypadku mezczyzn, jak i kobiet, byt przedziat wiekowy od 50 do 59 lat.

W grupie badanych, ktérzy w 2013 r. otrzymali:
- orzeczenie pierwszorazowe o niezdolnosci do pracy spowodowanej choroba J84 uznano:
e  za catkowicie niezdolne do pracy 24 osoby,
e  zaczesciowo niezdolne do pracy 39 osdb.
- orzeczenie ponowne o niezdolnosci do pracy spowodowanej chorobg J84 uznano:
e  za catkowicie niezdolne do pracy 83 osoby,
e  za czesciowo niezdolne do pracy 105 osob.

Wykres 11. Struktura orzeczen pierwszorazowych wydanych w 2013 r. dla celdw rentowych w zwigzku z J84 wedtug okresu
waznosci orzeczenia

15% 4.8% 1,6%

12,7%

27,0%

11,1%

41,3%

m4-6 7-9 m10-12 m13-24 25-36 W orzeczenia
bezterminowe

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

W zaleznosci od charakteru i stopnia naruszenia organizmu oraz rokowan do odzyskania zdolnosci do pracy lekarz orzecznik
okresla przewidywany czas trwania niezdolnosci do pracy. Po jego uptywie dalsze prawo do renty uzaleznione jest od wydania
nowego orzeczenia przez lekarza orzecznika na wniosek osoby zainteresowanej. Gdy naruszenie sprawnosci organizmu nie rokuje
poprawy wowczas lekarz orzecznik wydaje orzeczenie na czas nieokreslony (bezterminowo). Nie orzekano na okresy krétsze niz
4 miesigce, co moze $wiadczy¢ o rokowaniach co do odzyskania zdolnosci do pracy w przypadku tej choroby.

W 20183 r. najwiekszy odsetek orzeczen pierwszorazowych rentowych z tytutu J84 byt wydany na okres od 13 do 24 miesiecy —
41,3% ogotu orzeczen oraz na okres od 10 do 12 miesigcy — 27,0%. Na czas nieokreslony wydano 12,7% ogotu orzeczen.
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Wykres 12. Liczba orzeczen pierwszorazowych wydanych w 2013 r. dla celéw rentowych w zwigzku z chorobg J84 wedtug
wojewodztw

Dolnoslaskie
Kujawsko - pomorskie
Lubelskie

Lubuskie

todzkie

Matopolskie
Mazowieckie
Opolskie
Podkarpackie
Podlaskie

Pomorskie

Slaskie 17,5%
Swigtokrzyskie
Warmirisko - mazurskie

Wielkopolskie 17,5%

Zachodniopomorskie

Zrodto: Opracowanie wtasne na podstawie danych ZUS.

W ramach prewencji rentowej Zaktad Ubezpieczen Spotecznych prowadzi kompleksowa rehabilitacje leczniczg. Program rehabilitacii
jest indywidualnie ukierunkowany na leczenie schorzenia bedgcego przyczyng skierowania na rehabilitacje z uwzglednieniem
dysfunkcji wynikajacych m.in. ze schorzen narzadu ruchu, uktadu krgzenia, uktadu oddechowego, chordb psychosomatycznych,
onkologicznych. Podstawe do skierowania ubezpieczonego na rehabilitacje lecznicza w ramach prewencji rentowej ZUS stanowi
orzeczenie lekarza orzecznika ZUS o potrzebie rehabilitacji. W 2013 r. programem rehabilitacji leczniczej objetych zostato 73,4
tys. 0séb. Z tytutu innych chordb tkanki Srodmigzszowej ptuc (J84) poddano rehabilitacji 30 oséb, z tego 14 mezczyzn i 16 kobiet.
Koszt rehabilitacji leczniczej w 2013 r. wynidst ogdtem 166,9 min zt, natomiast z tytutu J84 62,3 tys. zt.

W 2012 r. wydatki ponoszone ze srodkdéw FUS, budzetu panstwa oraz ze srodkdw wiasnych pracodawcow na swiadczenia
zwigzane z niezdolnoscig do pracy w obszarze realizowanym przez ZUS wyniosty tacznie 30 438,6 min zt. W strukturze wydatkéw
ogodtem na swiadczenia z tytutu niezdolnosci do pracy wydatki zwigzane z chorobg J84 stanowity 0,05% wydatkdw ogdtem.
Natomiast w podgrupie innych chordb uktadu oddechowego dotyczacych przede wszystkim tkanki srédmigzszowej ptuc (J80-J84)
wydatki zwigzane z chorobg J84 stanowity 60,3%.

Tabela 23. Wydatki ogdtem na Swiadczenia zwigzane z niezdolnoscig do pracy poniesione w 2012 r.

Mezczyzni

Wyszczegolnienie

Kwota wyptat w tys. Zt

OGOLEM (A00-Z99) 30 438 586, 1 17 191 740,3 13 246 845,8
Choroby ukfadu oddechowego (JOO - J99) 2 157 868,0 1125383,7 1032 484,3
Ilnr,1e chgroby ulffadu oddechowego dotyczace przede wszystkim tkanki 27 464.7 17 163.8 103009
Srédmigzszowej ptuc (J80-J84)

Inne choroby tkanki srddmiazszowej ptuc J84 16 565,8 10 548,8 6017,0

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Analizujgc wydatki poniesionych w zwigzku z niezdolnoscig spowodowanag J84, wydatki z tytutu niezdolnosci mezczyzn byty
prawie dwukrotnie wyzsze niz wydatki poniesione w zwiazku z niezdolnoscig kobiet.
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Wykres 13. Struktura wydatkéw w 2012 r. na swiadczenia zwigzane z niezdolnoscig do pracy poniesione z tytutu choroby J84
wedtug rodzajow swiadczen

0,4%

33,3%

58,4%

6,3%
1,6%

M renty z tytutu niezdolnosci do pracy ~ m absencja chorobowa
H renty socjalne M rehabilitacja lecznicza
$wiadczenie rehabilitacyjne

Zrodto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Najwyzszy udziat wydatkéw z tytutu innych chordb tkanki sSrodmigzszowej ptuc wynoszacy 58,4% odnotowano w odniesieniu do
rent z tytutu niezdolnosci do pracy. Druga co do wielkosci pozycje wydatkéw stanowita absencja chorobowa — 33,3%.

Tabela 24. Wydatki na Swiadczenia zwiazane z niezdolnoscig do pracy spowodowang J84 w 2012 r. wedtug rodzajow swiadczen
i pfci Swiadczeniobiorcow

Wyszczegodlnienie Ll
kwota wyptat w tys. zt

OGOLEM 16 565,8 10 548,8 6017,0
renty z tytutu niezdolnosci do pracy 9682,0 6589,8 3092,2
renty socjalne 256,6 100,3 156,3
Swiadczenie rehabilitacyjne 1046,6 586,9 459,7
absencja chorobowa 5517,4 3236,8 2 280,6
rehabilitacja lecznicza 63,2 35,0 28,2

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Tabela 25. Struktura wydatkow na swiadczenia zwigzane z niezdolnoscig do pracy spowodowang J84 w 2012 r. wedtug rodzajow
Swiadczen i ptci Swiadczeniobiorcéw

mezczyzni

Wyszczegdlnienie

w odsetkach

OGOLEM 100,0 100,0 100,0
renty z tytutu niezdolnosci do pracy 58,4 62,5 51,4
renty socjalne 1,6 0,9 2,6
$wiadczenie rehabilitacyjne 6,3 5,6 7,6
absencja chorobowa 38,3 30,7 37,9
rehabilitacja lecznicza 0,4 0,3 0,5

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

W 2012 r. renty z tytutu niezdolnosci do pracy spowodowanej inng chorobg tkanki srédmigzszowej ptuc (J84) pobierato 820 osob
na tgczna kwote 9 681,9 tys. zt, z tego 518 mezczyzn na kwote 6 589,8 tys. zt i 302 kobiety na kwote 3 092,1 tys. zt.
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Tabela 26. Przecietna kwota wyptat w skali catego 2012 r. na renty z tytutu niezdolnosci do pracy spowodowanej J84 w przeliczeniu
na jednego swiadczeniobiorce wedtug wojewddztw

Przecietna kwota wyptaty na renty
z tytutu niezdolnosci do pracy przyznane

Inne choroby tkanki sSrédmiazszowej ptuc J84
v 4 1pt z tytutu J84 w przeliczeniu na jednego

Wyszczegdlnienie Swiadczeniobiorce w skali roku w zt

Kwota wyptat w tys. zt

mezczyzni kobiety Razem mezczyzni kobiety
OGOLEM 9681,9 6 589,8 3092,1 11 807,20 12 721,62 10 238,74
Dolno$laskie 876,4 633,6 242,8 13 080,60 13 480,85 12 140,00
Kujawsko-pomorskie 594,2 408,2 186,0 11 650,98 12 369,70 10 333,33
Lubelskie 502,9 302,2 200,7 11 973,81 12 088,00 11 805,88
Lubuskie 363,6 323,7 39,9 12 537,93 14 713,64 5 700,00
toédzkie 477,9 355,6 122,3 9 753,06 10775,76 7 643,75
Matopolskie 1303,7 785,4 518,3 12 416,19 14 544,44 10 162,75
Mazowieckie 909,4 788,0 121,4 12 125,33 13 586,21 714118
Opolskie 119,5 70,5 49,0 11 950,00 17 625,00 8 166,67
Podkarpackie 483,1 403,5 79,6 13 056,76 14 410,71 8 844,44
Podlaskie 287,1 151,9 135,2 14 355,00 13 809,09 15 022,22
Pomorskie 414,0 298,2 115,8 10 350,00 11 469,23 8271,43
Slaskie 1690,7 10224 668,3 12 251,45 13 107,69 11138,33
Swietokrzyskie 280,1 208,4 77 11 204,00 12 258,82 8962,50
Warminisko-mazurskie 171,6 86,7 84,9 10 094,12 10 837,50 9 433,33
Wielkopolskie 797,4 505,2 292,2 9 844,44 9532,08 10 435,71
Zachodniopomorskie 410,3 246,3 164,0 12 067,65 11728,57 12 615,38

Zrédto: Opracowanie wiasne na podstawie danych ZUS.

Przecietna wyptata na jednego rentobiorce w skali 2012 r. z tytutu innych chordb tkanki srédmigzszowej ptuc (J84) wyniosta
11 807,20 zt. W przypadku mezczyzn kwota ta byta wyzsza i wyniosta 12 721,62 zt.

Z analizy przestrzennego zréznicowania wydatkow na renty z tytutu niezdolnosci do pracy wynika, ze najwyzszy udziat wydatkow
wystapit w wojewodztwie Slaskim 17,5% oraz matopolskim 13,5%.
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Samoistne widknienie ptuc (SWP) jest przewlektym, postepujgcym Srédmigzszowym procesem zapalnym O nieznanej
przyczynie, powodujgcym widknienie ograniczone do ptuc. Rokowanie w samoistnym widknieniu ptuc jest zawsze niepomysine
a Sredni okres przezycia krétszy niz w wielu nowotworach ztosliwych.

Mozna przypuszczac, ze wskazniki zachorowalnosci na SWP (4,7/100 000/rok) i chorobowosci (17,1/100 000) dotycza
réwniez Polski. Szacuije sie, ze na samoistne widknienie ptuc (SWP) zachorowuje w Polsce okoto 1 800 osdb rocznie.

Przytoczona czestos¢ wystepowania samoistnego widknienia ptuc spetnia kryteria definicji choroby rzadkiej, przyjete w Unii
Europejskiej, tzn. choroby wystepujacej z czestoscig mniejszg niz 5 chorych na 10 000 osdb.

Rzadkie wystepowanie choroby powoduje, ze wiekszos¢ lekarzy nie rozpoznaje jej przypisujgc niecharakterystyczne
dolegliwosci innym chorobom, co jest przyczyng bteddw i opdznien w rozpoznaniu oraz stosowania nieprawidtowego leczenia.

Miedzynarodowe wytyczne stanowig dokument referencyjny dla specjalistow zajmujgcych sie diagnostyka i leczeniem
samoistnego widknienia ptuc na catym Swiecie. W ostatnich latach obserwuje sie narastajgce zainteresowanie tg rzadka
chorobg i dynamiczny rozwdj badan naukowych nad patogeneza i nowymi sposobami leczenia.

Dotychczas nie byto przyczynowego leczenia SWP. Aktualnie stosuje sie tlenoterapie, rehabilitacje oddechowg oraz
sporadycznie przeszczepienie ptuc. Zarejestrowane w Unii Europejskiej dwie nowe technologie lekowe przeznaczone do
przyczynowego leczenia SWP - nintedanib i pirfenidon, spowalniajg przebieg tej dotychczas nieuleczalnej choroby.

Unia Europejska zaleca krajom cztonkowskim tworzenie centréw eksperckich rozpoznawania i leczenia chordb rzadkich,
ktore dzieki doswiadczeniu zespotu i odpowiednio wyposazonej bazie diagnostycznej zapewnig wysoki poziom opieki nad
chorymi z SWP.

Wedtug wytycznych trzon zespotu interdyscyplinarnego zajmujgcego sie diagnostykg i leczeniem SWP powinni stanowi¢
specjalista chordb ptuc specjalizujgcy sie w chorobach srddmiazszowych, radiolog i patolog. Do tego zespotu w okreslonych
przypadkach powinien dotgczyé specjalista opieki paliatywnej, przedstawiciel podstawowej opieki zdrowotnej lub inni
specjalisci w zaleznosci od sytuacji i kontekstu klinicznego. Pielegniarka wyspecjalizowana w opiece nad pacjentami chorymi
na choroby srodmigzszowe ptuc powinna by¢ wg wytycznych cztonkiem wielospecjalistycznego zespotu, a jej zadaniem
powinno by¢ miedzy innymi dostarczanie informaciji na temat choroby oraz towarzyszenie pacjentowi i wspieranie go na
wszystkich etapach opieki.

Bardzo waznym i korzystnym rozwigzaniem opieki nad chorymi z samoistnym widknieniem ptuc jest stworzenie Europejskiej
Sieci SWP (European IPF Network), a takze organizacja krajowych rejestrow chorych na samoistne widknienie ptuc
i opracowanie zasad funkcjonowania opieki specjalistycznej (powstaty miedzy innymi w Wielkiej Brytanii, Niemczech, Francjj,
Wioszech, Hiszpanii i w Czechach). W Polsce nie ma takiego rejestru.

W wytycznych wyraZznie podkresla sie centralng pozycije pacjenta w proponowanym systemie opieki. Wazna role w tworzeniu
optymalnych zasad opieki przypisuje sie dobrze zorganizowanym stowarzyszeniom pacjentéw chorych na SWP oraz
opracowaniu Karty Praw Pacjenta z SWP.

Wedtug danych NFZ w 2013 r. leczono 4 039 chorych ze zdiagnozowanym samoistnym widknieniem ptuc (J84.1), natomiast
w 2014 r. liczba chorych wzrosta do 4 296.

Najwyzszg liczbe leczonych chorych z diagnoza samoistnego witdknienia ptuc NFZ rozliczyt w wojewddztwie mazowieckim.
W 2013 r. byta to liczba 1 037, natomiast w 2014 r. — 1 031 chorych (zmiana rok do roku wyniosta wiec 99%). Na drugim
miejscu znalazto sie wojewddztwo Slaskie, w ktorym w 2013 r. leczono 617, a w 2014 r. 622 chorych na SWP (zmiana 101%).
Trzecig lokate w tym rankingu zajefo wojewddztwo tédzkie, w ktorym w 2013 r. poddano terapii 360 chorych, a w 2014 r. 407
pacjentow. Dynamika zmian rok do roku wyniosta 113%.
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Na uwage zastuguje rdwniez duza dynamika przyrostu leczonych chorych rok do roku w wojewddztwach lubuskim (158%),
Swietokrzyskim (138%), warmirisko-mazurskim (136%) oraz dolnoslgskim (132%).

Wartos¢ zrealizowanych jednostek rozliczeniowych tytutem swiadczen zdrowotnych w zakresie SWP wyniosta 15 616 395 zt
w 2013 r. oraz 16 585 615 zt w 2014 r. Dynamika zmian rok do roku wyniosta 106%.

Najwyzszg wartos¢ jednostek rozliczeniowych z rozpoznaniem samoistnego witdknienia ptuc rozliczono w wojewddztwie
mazowieckim — 3 443 286 zt w 2013 r. oraz 3 450 244 zt w 2014 r. Nastepnymi wojewddztwami byty Slaskie (1 893 220 zt
w 2013 roraz 2 072 574 zt w 2014 r.). z dynamika wzrostu 109%) oraz matopolskie (1 459 807 zt w 2013 r. oraz 1 594 214
ztw 2014 r. ). Oba wojewddztwa zanotowaty dynamike wzrostu wydatkéw rok do roku o 109%.

Na uwage zastuguje znaczacy wzrost wydatkow rok do roku w wojewddztwie warminisko-mazurskim (233%) i pomorskim
(152%) oraz znaczacy spadek wydatkdw rok do roku w wojewddztwie wielkopolskim (77 %) oraz zachodniopomorskim (80%).

W przypadku oséb ubezpieczonych w ZUS odnotowano w 2013 r. 17 333,9 tys. zaswiadczen lekarskich o czasowej
niezdolnosci w Rejestrze zaswiadczen lekarskich KSI ZUS. kaczna liczba dni absenciji chorobowej wyniosta 213 392,7 tys.
Choroby uktadu oddechowego (JOO-J99) spowodowaty 29 543,3 tys. dni absencji chorobowej, zas inne choroby tkanki
srédmigzszowej ptuc (J84) 96,9 tys. dni absencji.

Z tytutu choroby tkanki srédmigzszowej ptuc (J84) absencja chorobowa mezczyzn wyniosta w 2013 r. 59,1 tys. dni, natomiast
absencja chorobowa kobiet 37,8 tys. dni.

Wskaznik liczby dni absencji chorobowej na 1 tys. objetych obowigzkowym ubezpieczeniem zdrowotnym wynidst 6,09 dnia.
Wyzsze od przecietnego wskazniki odnotowano w wojewddztwach: kujawsko-pomorskim 6,38, tédzkim 9,16, podkarpackim
7,08, Slaskim 7,49, Swigtokrzyskim 8,35, warmirisko-mazurskim 6,58.

W 2013 r. przecigtna absencja skumulowana (suma dni absencji w roku dla danej osoby) wyniosta ogdtem 36,33 dnia, a liczba
0sob, ktérym wystawiono cho¢ jedno zaswiadczenie lekarskie to 5 869,6 tys.

W 2012 r. wydatki ponoszone ze srodkow FUS, budzetu panstwa oraz ze srodkéw wiasnych pracodawcéw na swiadczenia
zwigzane z niezdolnoscig do pracy w wyniku choroby J84 wyniosty 16 565,8 tys. zt, co stanowito 0,05% wydatkow FUS
ogdtem. Natomiast w podgrupie innych chordb uktadu oddechowego dotyczacych przede wszystkim tkanki sSrodmigzszowej
ptuc (J80-J84) wydatki zwigzane z chorobg J84 stanowity 60,3%.

Najwyzszy udziat wydatkdéw z tytutu innych choréb tkanki srddmigzszowej ptuc (J84) wynoszacy 58,4% odnotowano
w odniesieniu do rent z tytutu niezdolnosci do pracy. Drugg co do wielkosci pozycje wydatkdw stanowita absencja chorobowa
- 33,3%.

W 2012 r. renty z tytutu niezdolnosci do pracy spowodowanej inng chorobg tkanki sSrddmiazszowej ptuc (J84) pobierato 820
0s06b na tgczng kwote 9 681,9 tys. zt, z tego 518 mezczyzn na kwote 6 589,8 tys. zt i 302 kobiety na kwote 3 092,1 tys. zt.

W 2012 r. koszty absencji chorobowej z tytutu niezdolnosci do pracy spowodowanej inng chorobg tkanki srddmigzszowej
ptuc (J84) wyniosty 5 517,4 tys. zt.

Liczba ubezpieczonych, ktérym w 2013 r. wystawiono cho¢ jedno zaswiadczenie z tytutu innych chordb tkanki srddmigzszowej
ptuc (J84) wyniosta 5,2 tys., przy czym przewazali mezczyzni— 3,1 tys. Przecietna dtugos¢ absencji chorobowej skumulowane;j
w roku wynosita 18,76 dnia i byta prawie 2-krotnie dtuzsza od przecietnej dtugosci chordb z catej grupy uktadu oddechowego.

Przecietna diugos¢ zaswiadczenia lekarskiego z tytutu choroby tkanki sSrodmigzszowej ptuc (J84) wyniosta 13,37 dnia.

W 2013 r. programem rehabilitacji leczniczej objetych zostato 73,4 tys. osdb. Z tytutu innych chordb tkanki srddmigzszowej
ptuc (J84) poddano rehabilitacji 30 oséb, z tego 14 mezczyzn i 16 kobiet. Koszt rehabilitacji leczniczej w 2013 r. wynidst
ogdtem 166,9 min zt, natomiast z tytutu J84 62,3 tys. zt.
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11. RECENZJA

Raport - Biata Ksiega:
SAMOISTNE WEOKNIENIE PLUC - ASPEKTY KLINICZNE, EKONOMICZNE | SYSTEMOWE
Zespot Redakceyjny pod kierunkiem Prof. dr hab. n med. Jana Kusia

Redakcja naukowa:
dr n ekon. Matgorzata Gatazka - Sobotka i lek. Jakub Gierczyniski

Wydawca:
Instytut Zarzadzania w Ochronie Zdrowia Uczelni Lazarskiego. Warszawa 2015

Recenzent:
Prof. dr hab. med. Wiadystaw Pierzchata
Prezes Polskiego Towarzystwa Choréb Ptuc

Raport ma charakter monografii obejmujacej osiem rozdziatéw merytorycznych (56 stron) na temat samoistnego widknienia
ptuc - SWP oraz wstep, podsumowanie, spis tabel i rysunkow i bibliografie. W rozdziale nr 11 zawarto wynikajgce z Raportu
rekomendacje. Cytowana literature przedmiotu autorzy zamieszczali na koricu rozdziatu.

W Rozdziale 1 rozwinigto problem epidemiologiczny i przedstawiono zapadalno$¢ oraz chorobowos¢ SWP w 7 krajach na Swiecie
podajgc Zrddta naukowe tych danych. Wyliczono na tej podstawie srednia zapadalnosci wynosi 4,7/ rok a chorobowosci 17,1 na
100 000 ludnosci. Wskazniki dla Polski nie sg znane jednak autorzy przyjmuja, ze sg one podobne do swiatowych. Kierujac sie
liczebnoscig polskiej populacji autorzy szacujg liczbe nowych zachorowan w roku (zachorowalnosc) na 1 809, a chorobowos¢
(catkowita liczba chorych) na 6 585 osdb. Autorzy sg swiadomi, ze sg to liczby zawyzone ze wzgledu na to ze do grupy J84
zaliczani sg chorzy nie tylko z SWP.

Uwaga recenzenta: Bardziej wiarygodne dane szacunkowe mozna uzyskac z estymacji danych pochodzacych z krajowych
rejestrow IPF (idiopatic pulmonary fibrosis) Czech, Niemiec, Australii ew. innych.

W Rozdziale 2 przedstawiono aktualng wiedze na temat czynnikdw ryzyka wsrdd kitdrych podeszty wiek ma dominujgce
znaczenie. Zwrdcono uwage na role palenia tytoniu i refluks zotadkowo — przetykowy (mikroaspiracje). W patogenezie wskazano
na czynniki genetyczne sprzyjajace przedwczesnemu starzeniu sie ptuc. Objawy choroby i podstawy rozpoznania zostaty opisane
w sposdb ogdlny (rozwiniete zostaty w kolejnym rozdziale). W podobny sposéb przedstawiono dotychczasowe mozliwosci
leczenia, ktdre okazato sie nieskuteczne oraz zasygnalizowano wyniki nowych kontrolowanych badan klinicznych pirfenidonu
i nintedanibu, ktére to leki okazaty sie skuteczniejsze w leczeniu SWP poprzez redukcije ryzyka zgonu (pirfenidon) oraz zmniejszenie
rocznego ubytku FVC i czestosci zaostrzen (nintedanib). Ponadto wskazano na znaczenie nie farmakologicznych metod leczenia.
Podsumowaniem tego rozdziatu jest siedem wnioskéw, z ktérych najwazniejszy méwi o bardzo ztlym rokowaniu w SWP (gorszym
niz w raku ptuca) a pozostate koncentrujg sie na postepowaniu paliatywnym i wspomagajacym u chorych na SWP.

Uwaga recenzenta: Whiosek 3 dotyczacy nowych lekdw nalezy rozszerzy¢ o koniecznosc stworzenia w Polsce warunkow dla
leczenia pirfenidonem i nintedanibem chorych SWP w trybie refundacyjnym (jest to mata populacja chorych na bardzo Zle rokujgca
chorobe, ktorej przebieg spowalniaja tylko te leki) lub rozpoczac ten proces od krajowego programu lekowego.

Rozdziat 3 opisuje diagnostyke, leczenie i opieke nad chorym na SWP w wybranych krajach UE. Wartos¢ praktycznag dla
klinicystyki polskiej ma przytoczony przez autora algorytm diagnostyczny SWP uzgodniony przez 4 specjalistyczne towarzystwa
naukowe (ATS, ERS, JRS i ALAT), ktéry nieformalnie jest wykorzystywany w Polsce a wkrotce zostanie zaproponowany jako
zalecenie PTChP w naszym kraju. Autor wskazuje ponadto na przysztosciowe znaczenie inicjatywy podjetej przez pozarzadowe
miedzynarodowe konsorcjum eurlPFnet, ktdrymi sg europejski rejestr chorych na SWP i biobank materiatu biologicznego z ptuc
tych chorych. Nastepnie autor przedstawia brytyjski model opieki nad chorym na SWP, zaproponowany tym razem przez rzadowa
instytucje Wielkiej Brytanii (a nie towarzystwo naukowe), ktérg jest NICE. Natomiast British Thoracic Society jest w tym kraju
organizatorem rejestru chorych na srddmiazszowe choroby ptuc. Podobne dziatania poprawiajgce jakos¢ opieki nad chorymi na
SWRP istnieja we Francji, Niemczech i Hiszpanii. Z krajow srodkowej i wschodniej Europy, jak przedstawia autor, rejestry chorych na
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SWP istniejg w Czechach, Wegrzech, Stowaciji i zapoczatkowany zostat w Rumuni. Wnioski ptynace z tresci tego rozdziatu autor
traktuje stusznie jako wskazdwki do dziatan w Polsce.

Uwagi recenzenta: (dotycza wnioskow) Po pierwsze; Konieczne jest utworzenie krajowych wytycznych (sg tworzone przez
PTChP ale jeszcze niedostepne). Nalezy podkreslic ich niezbednosc dla otwarcia pola racjonalnej wspdloracy w zakresie
opieki nad chorymi na SWP pomiedzy agendami rzadowymi i PTChR. Wytyczne postepowania w SWP pozwola zrealizowac
wniosek 1 i 3 (na ich podstawie mozna prowadzic kursy doskonalgce w ramach agend rzadowych jak i poprzez PTChP).
Po drugie; tworzenie osrodkdw referencyjnych nie jest konieczne, raczej nalezy zabiegac w pierwszej kolgjnosci o program
lekowy, do ktdrego Prezes NFZ w porozumieniu z konsultantem krajowym powola Zespdt Koordynujgcy o odpowiednim stopniu
przygotowania merytorycznego. Choroby srodmigzszowe ptuc muszg byc ,codziennoscia” wszystkich specjalistow chordb ptuc,
co nie oznacza ze ,referencyjnosc” osrodkdw samoistnie z czasem nie powstanie.

Rozdziat 4 dotyczy farmakoekonomiki i poza streszczeniem publikacji naukowych nt. pirfenidonu i nintedanibu zawiera opis
rozwigzan systemowych, ktére w Polsce obowigzujg podczas wprowadzania leku do systemu refundacii leku. Autorka rozdziatu
zwraca uwage, ze raport HTA wymaga oparcia na danych epidemiologicznych, ktére sg mato wiarygodne, miedzy innymi
z powodu kodowania SWP wg koddw ICD jako J84, pod ktdrym to kodem kryjg sie choroby pecherzykéw ptucnych i tkanki
okoto pecherzykowej (dwie choroby), inne choroby tkanki sSrédmigzszowej ptuc ze zwtdknieniem (cztery choroby) i inne okreslone
choroby tkanki srodmiazszowej ptuc oraz nieokreslona choroba tkanki srodmigzszowej ptuc. Podrozdziat 4.5 Programy lekowe,
wskazuje dobrg droge rozpoczecia w Polsce leczenia chorych na SWP w ramach istniejgcych rozwigzan legislacyjnych.

We whnioskach autorka stusznie wskazuje, ze tzw. ,08rodki referencyjne” moga by¢ powotywane dla tworzenia rejestru chorych
jako niezbednego elementu ekonomicznej oceny nowej terapii. Ponadto wnioskuje przeszkolenie radiologdw w rozpoznawaniu
SWP na obrazach HRCT wedtug wzorcow radiologicznych SWP (UIP) — podobnie jest od kilkudziesieciu lat w zakresie pylicy ptuc
(dop.recenzenta). Cenng jest uwaga autorki o kompetencjach patomorfologa w rozpoznawaniu SWP. Ze wzgledu na ograniczone
wskazania do takiej diagnostyki patomorfolodzy nie maja w niej doswiadczenia. Nalezy wykorzysta¢ mozliwosci osrodek 1GIChP
poprzez TeleMed (dop.recenzenta). Autorka sktania sie rowniez, co recenzent akceptuje do tworzenia programu lekowego
z systemem monitoringu (SMPT) i analiza SWOT.

Uwaga recenzenta: | ekarze kwalifikujacy do programu lekowego powinni oczywiscie byc specjalistami chordb ptuc a to oznacza
umiejetnosc rozpoznawania chordb srodmigzszowych ptuc, nie ma wiec potrzeby dodawania zastrzezenia o ich ,specjalnych”
umiejetnosciach.

Rozdziat 5 opisuje brytyjska karte pacjenta z SWP. Przy tej okazji wskazano w tym rozdziale na metody jakimi Brytyjska Fundacja
Choréb Pluc wptywa na decyzje pfatnika publicznego (NHS). W Polsce brak jest takich inicjatyw w zakresie chordb ptuc (dop.
recenzenta).

Rozdziat 6 — Historie pacjentéw wskazuje na osobowe nastepstwa SWP i jego tres¢ nie podlega wartosciowaniu.
Rozdziat 7 obrazuje rozmieszczenie i aktywnos¢ zawodowa lekarzy specjalistow chordb ptuc — ma charakter dokumentacyjny.

Rozdziat 8 omawia finansowanie i charakterystyke $wiadczen zwigzanych z leczeniem SWP w warunkach szpitalnych. Sg to dane
NFZ. W ostatnich dwu latach liczba leczonych w Polsce chorych na SWP wynosita 4 039 i 4 296 oséb. Przyrost liczby leczonych
w poszczegolnych wojewddztwach wynosit rocznie od 1 do 58 %. Natomiast dynamika zmian wartosci zrealizowanych jednostek
rozliczeniowych ogdlnie o 6%.

Rozdziat 9 — Choroby srédmigzszowe ptuc jako przyczyna absencji zawodowej ukazuje problem spoteczny wynikajgcy z utraty
produktywnosci w nastepstwie absencji mezczyzn (59 tys dni) i kobiet (37,8 tys dni).

Rozdziat 10 zawiera Podsumowanie.
Rozdziat ,\Wytyczne” jest zwieztym wskazaniem celdw, ktdrych realizacja poprawi jakosé opieki nad chorymi na SWP w Polsce.
Podsumowanie recenzenta

Przedstawiony dokument stanowi jedyne w Polsce kompleksowe opracowanie problemu racjonalnej pod wzgledem
medycznym i spotecznym opieki nad chorymi na Samoistne Widknienie Pluc. Moze byé podstawa dla tworzenia
Krajowego Programu Rozpoznawania i Leczenia SWP.
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12. REKOMENDACJE

Instytut Zarzadzania w Ochronie Zdrowia Uczelni kazarskiego na podstawie danych analitycznych przedstawionych w niniejszym
raporcie oraz stanowisk i wnioskow zaprezentowanych przez ekspertéw klinicznych przedstawia propozycje rekomendaciji
w zakresie opracowania rozwigzan systemowych dotyczgcych optymalnego zarzadzania chorobg — samoistnym widknieniem
ptuc (SWP) w Polsce.

1. Samoistne wiéknienie ptuc (SWP) jako choroba sieroca oraz dotyczaca oséb starszych powinna by¢ traktowana
priorytetowo w systemie ochrony zdrowia w Polsce.

Uzasadnienie: Polskie spoteczeristwo starzeje sie, w 2013 r. liczba oséb w wieku 65 i wiecej lat wynosita ok. 6 min, natomiast
w 2015 r. wyniesie ok. 11 min. Czynnik wieku jest najwazniejszy we wzroscie zapadalnosci i chorobowosci SWP. Samoistne
widknienie ptuc dotyczy gtéwnie osob po 50 r. zycia. Biorgc pod uwage zapisy konstytucyjne, zatozenia Narodowego
Programu Zdrowia oraz polityki senioralnej w Polsce, a takze sierocy i zagrazajgcy zyciu charakter SWP nalezy to schorzenie
potraktowad priorytetowo.

2. W celu poprawy jakosci diagnostyki, efektywnosci oraz kompleksowosci leczenia pacjentéw z rozpoznaniem
samoistnego widknienia ptuc nalezy rozwazy¢ utworzenie na bazie istniejacych klinik choréb ptuc centrow
eksperckich rozpoznawania i leczenia SWP, ktore dzieki doswiadczeniu zespotu i odpowiednio wyposazonej bazie
diagnostycznej zapewnia wysoki poziom opieki nad chorymi z SWP.

Uzasadnienie: Stworzenie sieci eksperckich osrodkdw referencyjnych (np. uniwersyteckie osrodki pulmonologiczne
koordynowane przez jeden osrodek nadrzedny), do ktérych kierowani byliby chorzy z podejrzeniem SWP skrdci czas zwigzany
z diagnostyka pacjentdw oraz utatwi wprowadzenie nowych wytycznych i standardéw miedzynarodowych w zakresie
leczenia tej jednostki chorobowej. Rozpoznanie SWP powinno odbywac sie w ramach zespotdéw wielodyscyplinarnych, po
wstepnej kwalifikacji lekarza chordb ptuc. Nalezy opracowacd réwniez system edukacii lekarzy choréb wewnetrznych, lekarzy
rodzinnych, geriatrow, radiologéw i patomorfologdw w zakresie wczesnej diagnostyki. Nalezy stworzy¢ centra eksperckie,
zatrudniajgce lekarzy chordb ptuc, radiologdw i patomorfologdw wyszkolonych i doswiadczonych w rozpoznawaniu i leczeniu
Srédmigzszowych chordb ptuc (co ma fundamentalne znaczenie w diagnostyce réznicowej srodmigzszowych chordb ptuc).

3. Stworzenie krajowego rejestru pacjentéw z samoistnym witéknieniem ptuc (SWP).

Uzasadnienie: Krajowy rejestr pacjentéw z SWP bytby optymalnym narzedziem stuzgcym do podejmowania kompleksowych
decyzji terapeutycznych i systemowych. W ramach takiego rejestru mozliwa bytaby weryfikacja rozpoznania SWP, ewidencja
pacjentow, kwalifikacja do leczenia, a takze monitorowanie skutecznosci terapii oraz rehabilitacji. Doswiadczenia innych
krajow oraz partycypowanie polskich osrodkow w rejestrach miedzynarodowych uzasadniajg stworzenie i funkcjonowanie
rejestru SWP w Polsce.

4. W celu optymalnego leczenia farmakologicznego pacjentéow z SWP w oparciu o nowe wytyczne kliniczne nalezy
opracowac aktualne schematy terapeutyczne, w tym projekty programéw lekowych finansowanych przez NFZ.

Uzasadnienie: W ramach programdw lekowych pacjenci sa leczeni w oparciu o szczegdtowe kryteria wigczenia do programu.
Prezes NFZ moze réwniez powota¢ Zespdt Koordynacyjny, ktéry kwalifikuje chorych do programu i weryfikuje skutecznosé
leczenia w oparciu o zapisy programu lekowego. W przypadku SWP grupa pacjentow kwalifikujgca sie do leczenia nowymi
lekami zgodnie z obowigzujgcymi standardami terapeutycznymi ksztattowataby sie na poziomie kilkuset osob w catej Polsce.

5. Zalecane jest opracowanie standardéw opieki nad pacjentem z SWP oraz zapewnienie wyceny wszystkich procedur
realizowanych w ramach standardéw w oparciu o ich realne koszty.

Uzasadnienie: Krajowe standardy opieki nad pacjentem z SWP powinny by¢ opracowane przez Polskie Towarzystwo Choréb
Pluc, uwzgledniajac miedzynarodowe wytyczne i zalecenia kliniczne. Procedury wynikajgce z tych zalecen powinny byc¢
wiasciwie wycenione. Miedzy innymi nalezy zwiekszy¢ dostepnoscé tlenoterapii domowej oraz rehabilitacji, ktérych koszty beda
optacane przez ptatnika publicznego. Nalezy réwniez stworzy¢ system opieki paliatywnej dla chorych w zaawansowanych
stadiach choroby, aby zagwarantowac im profesjonalng opieke oraz optymalng jakos¢ zycia. Bardzo wazne jest rowniez
stworzenie Karty Praw Pacjenta SWP oraz stowarzyszen reprezentujgcych chorych na SWP w Polsce.
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