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Samoistne Wtdknienie Ptuc

* Samoistne wtdknienie ptuc (SWP) jest

przewlekiym, postepujacym srodmigzszowym
procesem zapalnym o nieznanej przyczynie,
powodujgcym witoknienie ograniczone do ptuc

Rokowanie w samoistnym widknieniu ptuc jest
zawsze niepomysine, a sredni okres przezycia
krotszy niz w wielu nowotworach ztosliwych

Choroba zdecydowanie czesciej wystepuje u 0sdb
po50r. 2., a2/3 przypadkdw dotyczy pacjentdw,
ktorzy ukonczyli 60 . Z.
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Starzenie sie populacji w Polsce

Ludnosc ogotem 38 min 496 tys. 33 mIn 951 tys. -4,55min (12%)

Trwanie zycia m. 73,1 lat m. 82,1 lat + 9 |at
k. 81,8 lat k. 87,5 lat + 6 lat
Trwanie zycia w m. 58 lat _ - 15,1 lat
zdrowiu k. 63 lata - 18,8 lat
Ludnosc¢ 65+
5673 min 11 0970mln +5.4 min
(14,7%) (30,2%)
Ludnosc 80+ 1,5 min 3,5 min +2 min
(3,9%) (10,4%)

Opracowanie wiasne na podstawie PROGNOZA LUDNOSCI NA LATA 2014 — 2050, Gtéwny Urzad Statystyczny,
pazdziernik 2014 (http://stat.gov.pl/obszary-tematyczne/ludnosc/prognoza-ludnosci/prognoza-ludnosci-na-lata-2014-
2050-opracowana-2014-r-,1,5.html# ). Dzieki uprzejmosci: Prof Janusz Szymborski

Jakub Gierczynski
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/Zarzadzanie chorobg

e Zarzadzanie chorobg (DM — disease management) to model
skoordynowanych dziatan wszystkich interesariuszy
systemowych, prowadzacy do zwiekszenia efektow
zdrowotnych, spotecznych i ekonomicznych (m.in.
wskaznikow zdrowotnych, jakosci, dtugosci zycia chorych,
racjonalizacji i realokacji naktadow finansowych, itp.) z
upodmiotowieniem pacjenta

W zarzadzaniu chorobg wprowadza sie narodowe,
wieloletnie strategie, majgce na celu ograniczenie
konsekwencji spotecznych choroby m.in. poprzez edukacje,
profilaktyke, wczesng diagnostyke, kompleksowe i
nowoczesne leczenie, skuteczng rehabilitacje oraz inne
dziatania miedzysektorowe

Opracowanie wtasne na podstawie: Disease management evaluation. A comprehensive review of current state of the
art. Annalijn Conklin, Ellen Nolte, December 2010, Rrepared for.the European Commission, DISMEVAL Project,
http://www.rand.org/content/dam/rand/pubs/technical reports/2011/RAND TR894.pdf



http://www.rand.org/content/dam/rand/pubs/technical_reports/2011/RAND_TR894.pdf
http://www.rand.org/content/dam/rand/pubs/technical_reports/2011/RAND_TR894.pdf

Ocena zarzadzania SWP w Polsce
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SWP- choroba sieroca

e Szacuje sie, ze na samoistne wtdknienie ptuc
(SWP) zachorowuje w Polsce okoto 1 800 osdb
rocznie

e Czestos¢ wystepowania samoistnego
wtoéknienia ptuc spetnia kryteria definicji
choroby rzadkiej, przyjete w Unii Europejskiej,
tzn. choroby wystepujacej z czestoscia
mniejszg niz 5 chorych na 10 000 oso6b

J. Kus. E. Wiatr. SAMOISTNE WtOKNIENIE PtUC — ASPEKTY KLINICZNE, EKONOMICZNE | SYSTEMOWE, 1ZWO0Z,
2015



Tabela 2. Szacowana liczba nowych zachorowan w roku (zachorowalnosc) oraz catkowita liczba chorych na SWP (chorobowosc)
w Polsce wg wojewddztw
Liczba ludnosci*

Wojewddztwo Stan na 31.12.2013 Zachorowalnosé Chorobowosé
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Zrédto: Giéwny Urzad Statystyczny, stat.gov.pl/statystyka-regionalna/rankingi-statystyczne/ludno$é-wediug-wojewddztw/, dostep: 16.09.2015.

J. Kus. E. Wiatr. SAMOISTNE WtOKNIENIE PtUC — ASPEKTY KLINICZNE, EKONOMICZNE | SYSTEMOWE, IZWOZ,
2015
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SWP- choroba sieroca

* Rzadkie wystepowanie choroby powoduje, ze
wiekszosc lekarzy nie rozpoznaje jej
przypisujgc niecharakterystyczne dolegliwosci
innym chorobom, co jest przyczyng btedow i
opoznien w rozpoznaniu oraz stosowania
nieprawidtowego leczenia

* Dotychczas nie byto przyczynowego leczenia
SWP

J. Kus. E. Wiatr. SAMOISTNE WtOKNIENIE PtUC — ASPEKTY KLINICZNE, EKONOMICZNE | SYSTEMOWE, 1ZWO0Z,
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SWP-Wytyczne kliniczne, 2015

 Miedzynarodowe wytyczne stanowi3
dokument referencyjny dla specjalistow
zajmujacych sie diagnostyka i leczeniem
samoistnego wioknienia ptuc na catym
sSwiecie

e Zawarte w wytycznych i zarejestrowane w Unii
Europejskiej dwie nowe technologie lekowe
przeznaczone do przyczynowego leczenia
SWP spowalniajg przebieg tej dotychczas
nieuleczalnej choroby

J. Ku$. E. Wiatr. SAMOISTNE WEOKNIENIE PLUC — ASPEKTY KLINICZNE, EKONOMICZNE | SYSTEMOWE, 1ZWOZ,
2015



Miedzynarodowe wytyczne kliniczne,
ATS/ERS/JRS/ALAT, 2015

Rekomendacja

Rekomendacje za uzyciem nastepujacych substancji
w leczeniu IPF s3 warunkowe,:

* Nintedanib (3/4: umiarkowana pewnos¢ dla

Pozytywna
U/ oszacowanych efektow),

* Pirfenidon (3/4: umiarkowana pewnosc dla
oszacowanych efektow) (...)

Raghu G. et al. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline: Treatment of Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Executive Summary
An Update of the 2011 Clinical Practice Guideline. American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine Volume 192, No 2, July 15 2015



Miedzynarodowe wytyczne kliniczne, 2015

Table 2. Comparison of Recommendations in the 2015 and 2011 Idiopathic Pulmonary Fibrosis Guidelines

Agent 2015 Guideline 2011 Guideline
New and revised recommendations
Anticoagulation (warfarin) Strong recommendation against use® Conditional recommendation against use*
Combination prednisone + azathioprine +  Strong recommendation against use’ Conditional recommendation against use’
N-acetylcysteine
Selective endothelin receptor antagonist Strong recommendation against use’ Not addressed
(ambrisentan)
Imatinib, a tyrosine kinase inhibitor with one Strong recommendation against use” Not addressed
larget
Nintedanib, a tyrosine kinase inhibitor with ~ Conditional recommendation for use* Not addressed
multiple targets
Pirfenidone Conditional recommendation for use® Conditional recommendation against use’
Dual endothelin receptor antagonists Conditional recommendation against use’ Strong recommendation against use”
(macitentan, bosentan)
Phosphodiesterase-5 inhibitor (Sildenafil) Conditional recommendation against use* Not addressed
Unchanged recommendations
Antiacid therapy Conditional recommendation for use* Conditional recommendation for use*
N-acetylcysteine monotherapy Conditional recommendation against use’ Conditional recommendation against use’
Anti—-pulmonary hypertension therapy for Reassessment of the previous Conditional recommendation against use’
idiopathic pulmonary fibrosis-associated recommendation was deferred
pulmonary hypertension
Lung transplantation: single vs. bilateral Formulation of a recommendation for Not addressed
lung transplantation single vs. bilateral lung transplantation

was deferred

*BPdO, moderate confidence in effect estimates.
Tapoo, low confidence in effect estimates.
‘o000, very low confidence in effect estimates.

Raghu G. et al. An Official ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline: Treatment of Idiopathic Pulmonary Fibrosis: Executive Summary
An Update of the 2011 Clinical Practice Guideline. American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine Volume 192, No 2, July 15 2015



Rekomendacje agencji HTA dla nowych
terapii w SWP, 2016

Kraj-Agencja HTA Rekomendacja

Szwecja - TLV Pozytywna
Dania - KRIS Pozytywna
Niemcy - G-BA Pozytywna
UK - NICE Pozytywna
Kanada - CADTH Pozytywna
Francja - HAS Pozytywna
Szkocja - SMC Pozytywna

Polska - AHTAPol Negatywna

Jakub Gierczynski



Treatment of idiopathic pulmonary fibrosis:
a network meta-analysis (NMA), 2016

Results:

e A total of 19 RCTs (5,694 patients) comparing 10
different interventions with placebo

* Analysis suggests nintedanib, pirfenidone, and
sildenafil are the three treatments with the
highest probability of reducing mortality in IPF

Conclusion:

* |In the absence of direct comparisons between
treatment interventions, this NMA suggests that
treatment with nintedanib, pirfenidone, and
sildenafil extends survival in patients with IPF

Rochwerg et al. BMC Medicine (2016)
DOI 10.1186/s12916-016-0558-x



Austria
Belgia
Czechy
Dania
Estonia
Finlandia
Francja
Grecja
Hiszpania
10. Holandia
11. Luksemburg
12. Niemcy
13. Stowacja
14. Szwecja
15. Wegry

16. W. Brytania

&

Cyprus

Refundacja nowych
terapii SWP w Unii
Europejskiej, 2016
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Whioski
W ramach zarzadzania SWP w Polsce nalezy:

 Umozliwi¢ dostep pacjenta do technologii
medycznych zawartych w standardach
terapeutycznych na bazie programu lekowego
NFZ (ok. 10 mln zt rocznie)

e StworzyC krajowa sie€ specjalistycznych
osrodkow leczacych pacjentéw (ok. 10
osrodkow), z dostepem do multidiscyplinarnej
opieki

* Monitorowac efekty zdrowotne m. in. poprzez
krajowy rejestr pacjentow.{ok. 135 pacjentow)



Dziekuje za uwage

j.gier@hotmail.com
605 282 673
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