Instrukcja do obstugi SMPT
aktywna postac¢ ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA)

lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA)

Kwalifikacja do programu przebiega zgodnie z kryteriami zamieszczonymi w opisie programu lekowego.

Kryteria kwalifikacji do programu sg nastepujace:

1. wiek 18 lat i wigcej — obliczany na podstawie numeru PESEL wpisywanego na pierwszym
ekranie ,startowym”

2. rozpoznanie ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA) lub mikroskopowego
zapalenia naczyn (MPA) — potwierdzenie rozpoznania oraz wybor GPA lub MPA ma miejsce
na pierwszym ekranie ,startowym”

3. ciezka lub uogélniona postaé choroby, czyli choroba przebiegajgca z zagrozeniem funkcji
zajetych narzgdéw lub z zagrozeniem zycia — wybor z listy rozwijalnej zawierajgcej postacie wg.
EUVAS (uogdlniona, ciezka, inne) jest dokonywany na ekranie kwalifikacji

4. wysoka aktywnos$é choroby

5. nieskutecznosé lub przeciwwskazania do standardowej terapii indukujacej remisje

Korzystanie wg. skali BVAS/WG jest mozliwe po uzyciu przycisku OBLICZ — wowczas pojawia sie
lista objawow (odpowiednio — duzych, matych, nowych i przetrwatych), nastepnie nalezy zaznaczy¢
odpowiedni checkbox i na koncu skorzysta¢ z opcji zapisz. Na ekranie kwalifikacji pojawi sie liczba
punktow w skali BVAS/WG (lista objawdéw zostanie zwinieta, dostep do listy bedzie mozliwy po

ponownym uzyciu przycisku oblicz).

W przypadku wyboru objawu duzego ,wzrost stezenia kreatyniny o > niz 30% lub spadku klirensu
kreatyniny o > niz 25%” wymagane jest uzupetnienie danych o nastepujgce parametry:
Poziom kreatyniny — wartos¢ aktualna oraz poprzednio zrealizowana w przedziale 15-45 dni,

Klirens kreatyniny — warto$¢ aktualna oraz poprzednio zrealizowana w przedziale 15-45 dni.

Ad. 5 W przypadku stwierdzenia nieskutecznosci standardowej terapii indukujacej remisje

konieczny jest wybér jednej z opciji:

5.1 brak poprawy zdefiniowanej jako zmniejszenie aktywnosci choroby w skali BVAS/WG
o co najmniej 50% po 3 miesigcach standardowego leczenia indukcyjnego

5.2 utrzymywanie sie aktywnej choroby definiowanej jako obecno$¢ co najmniej 1 duzego lub
3 matych objawéw aktywnej choroby w skali BVAS/WG po 6 miesigcach standardowego leczenia
indukcyjnego

5.3 wczesny nawr6t choroby definiowany jako nawrét dotychczasowych objawow lub wystgpienie
nowych potwierdzony wzrostem aktywnos$ci choroby w skali BVAS/WG = 3 w trakcie pierwszych

6 miesiecy standardowego leczenia podtrzymujgcego remisje.



W przypadku wyboru jednej z trzech opcji nieskutecznoéci leczenia (5.1.; 5.2.; 5.3.) pojawia si¢ skala
BVAS/WG, w  ktorej nalezy zaznaczy¢é objawy  wystepujgce u  pacjenta ale
w sposOb pozostajgcy w zgodzie z opisem danej nieskutecznosci. Tak wiec w przypadku wyboru braku
poprawy definiowanej jako zmniejszenie aktywnosci choroby w skali BVAS/WG o0 co najmniej
50% po 3 miesigcach standardowego leczenia indukcyjnego (5.1.) na skali zaznaczamy objawy,

ktére wystepowaty przez rozpoczeciem standardowego leczenia indukcyjnego (czyli przed trzema

miesigcami — dokfadng date wybieramy z kalendarza). Otrzymana wowczas wartos¢ w skali BVAS/WG

moze zosta¢ poréwnana z aktualnie osiggnietg wartoscig punktowg w skali BVAS/WG

(4.1. lub 4.2. — co pozwoli na stwierdzenie braku poprawy (nieskutecznosci leczenia).

Analogicznie postepujemy w dwoéch pozostatych przypadkach:

5.2. i 5.3. — na skali BVAS/WG zaznaczamy objawy sprzed 6 miesiecy — przed rozpoczeciem
standardowego leczenia indukcyjnego — co w poréwnaniu z aktualnie osiggnietg wartoscig BVAS/WG

pozwoli na stwierdzenie nieskutecznosci leczenia.

W przypadku gdy o nieskutecznosci standardowego leczenia indukujgcego remisje decydujg czeste
nawroty choroby (5.4.), definiowane jako przynajmniej jedno zaostrzenie w czasie ostatnich
12 miesiecy standardowego leczenia podtrzymujgcego, ktérego nie daje sie opanowac zwiekszeniem
dawek lekéw stosowanych w terapii podtrzymujgcej do rekomendowanych — zaznaczamy checkbox
zamieszczony przy punkcie 5.4. (bez wybierania objawow na skali BVAS/WG). Po wybraniu opcji
standardowe leczenie podtrzymujace remisje pojawi sie lista wyboru dotyczgca stosowanego leku,
nastepnie po zaznaczeniu leku pojawi sie pole dotyczgce rzeczywistego czasu stosowania wybranego

leku.

5.5. W przypadku wybrania opcji przeciwwskazania do standardowej terapii indukujgcej remisje
pojawiajg sie nastepujgce checkboxy do wyboru:

¢ nadwrazliwo$¢ na cyklofosfamid

udokumentowane dziatania niepozgdane cyklofosfamidu

choroby powodujgce zastdj w drogach zétciowych
e czynne zakazenia
e cigza.
Po wybraniu rodzaju przeciwskazania pojawi sie pole na dodatkowe uwagi, ponizej bedzie tez dostepna

lista do wyboru dotyczgca ostatnio prowadzonego leczenia indukujgcego remisje.

W kwestionariuszu pojawiajg sie tez pytania dotyczace:

e 0golnego stanu pacjenta w opinii lekarza prowadzacego

e aktualnie podawanej dawki kortykosteroidéw



e ostatnio stosowanego leczenia indukujgcego remisje

e innych informacji istotnych dla procesu kwalifikacji, itp

Nastepnie  nalezy wypetnié pola dotyczace poszczegdlinych badan  laboratoryjnych
i obrazowych. W wiekszosci przypadkow wystarczy wybrac opcje — wynik prawidtowy, nieprawidtowy.
W przypadku badania ogélnego moczu i morfologii krwi po wybraniu opcji wynik nieprawidtowy pojawia
sie pole ,OPIS”, gdzie opisujemy nieprawidlowo$¢ Ilub zamieszczamy skan opisu badania;

w czesci badan nalezy uzupetni¢ poszczegdlne parametry.

Mozliwe jest takze zamieszczanie obszernych informacji, np. odnosnie dotychczas stosowanego
leczenia podtrzymujgcego remisje, powiktan farmakoterapii, dodatkowo przeprowadzonych badan,

itp. w polach tekstowych.

Po przejsciu wszystkich etapow kwalifikacji zapisujemy dane i ponownie przechodzimy do ekranu
startowego, gdzie mamy liste wprowadzonych programow (status — wprowadzony) i na koncu wiersza
znajdujg sie przyciski funkcyjne E (Edycja), P (Podglad), W (Wystanie), A (Anulacja). Wybieramy
przycisk W i wysytamy program do oceny.

Po ocenie wniosku Eksperci mogg wybraé jedng z trzech opcji — kwalifikacja pacjenta do programu,
przestanie wniosku do uzupetnienia lub odrzucenie. Informacja o decyzji Ekspertow przesytana jest na

podany w systemie adres e-mail.

W przypadku uzyskania adekwatnej odpowiedzi na leczenie, potwierdzonej w trakcie wizyty
monitorujgcej skutecznos¢ rytuksymabu po 6 miesigcu terapii, program mozna zakonczy¢
z wybraniem przyczyny ,uzyskanie adekwatnej odpowiedzi na leczenie”. W przypadku stwierdzenia
nawrotu choroby (wzrost w skali BVAS/WG do wartosci co najmniej 3 punktéw) pacjent jest wigczany
do programu bez wstepnej kwalifikacji poprzez uzycie przycisku dodaj, wpisaniu nr PESEL

i potwierdzeniu wznowienia programu.

W zakresie funkcjonowania systemu oraz w zakresie realizacji zgtoszonych konsultacji pomocy

udzielajg takze pracownicy pomocy technicznej firmy Asseco, telefon: 32 604 46 59, 32 604 46 69.



