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1. Podstawowe informacje o zleceniu

Data wpftynigcia zlecenia do AOTMIT (RR-MM-DD) 15.05.2019r.,
i znak pisma zlecajgcego PLR.4604.527.2019.PB

Petna nazwa $wiadczenia opieki zdrowotnej (z pisma zlecajgcego):
Ocena zmian w programach lekowych:

= Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8,
G51.3);

» “Leczenie spastycznosci w mézgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)".

Typ zlecenia: art. 31 n pkt 5 ustawy o Swiadczeniach opieki zdrowotnej (Dz. U. z 2017 r., poz. 1938, z p6zn. zm.)
— realizacja innych zadan zleconych przez ministra wlasciwego do spraw zdrowia

X zlecenie Ministra Zdrowia ztoZzone z urzedu

— zlecenie Ministra Zdrowia na wniosek konsultanta krajowego z dziedziny medycyny odpowiedniej dla danego $wiadczenia
opieki zdrowotnej

zlecenie Ministra Zdrowia na wniosek stowarzyszenia bedgcego zgodnie z postanowieniami statutu towarzystwem

[ naukowym o zasiegu krajowym — za poSrednictwem konsultanta krajowego z dziedziny medycyny odpowiedniej dla danego
Swiadczenia opieki zdrowotnej
zlecenie Ministra Zdrowia na wniosek Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia

zlecenie Ministra Zdrowia na wniosek stowarzyszenia lub fundacji, ktérych celem statutowym jest ochrona praw pacjenta
— za poSrednictwem konsultanta krajowego z dziedziny medycyny odpowiedniej dla danego $wiadczenia opieki zdrowotnej
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2. Przedmiot i historia zlecenia

2.1. Korespondencja w sprawie

Na podstawie art. 31n pkt5 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r., o $wiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych ze srodkéw publicznych (Dz.U. z 2018 r., poz. 1510 z pézn. zm.), pismem z dnia 13.03.2019 r.,
znak PLR.4604.527.2019.PB (data wpltyniecia do AOTMIT 15.05.2019 r.), Minister Zdrowia przekazat Agencji
Zlecenie dotyczace przygotowania materiatdw analitycznych, zgodnych z wytycznymi HTA, dotyczacych zmian
w programach lekowych:

e Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8,
G51.3);

e “Leczenie spastycznosci w moézgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)”.

W zatgczeniu przekazane zostaty proponowane, nowe zapisy ww. programow lekowych wraz ze skrétowym
uzasadnieniem Konsultanta Krajowego w dziedzinie neurologii.

Ponizsze opracowanie opiera sie na informacjach pozyskanych z opinii ekspertéow ankietowanych przez
Agencje, wytycznych i rekomendacji klinicznych oraz charakterystyk poszczegdlnych produktéw leczniczych
(ChPL).
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2.2.

0T.4320.5.2019

Opis zmian w ocenianym programie lekowym

W ponizszej tabeli przedstawiono proponowane zmiany w zapisach programoéw lekowych B.28 ,Leczenie
dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8, G51.3)” oraz
B.30 “Leczenie spastycznosci w mézgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)".

Tabela 1. Zmiany wprowadzone do programu

Lp. Aktualny zapis Proponowana zmiana
B.28 ,Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8,
G51.3)”
1. 1. Kryteria kwalifikacji 1. Kryteria kwalifikacji

1) komplet badan diagnostycznych swiadczacych 2) komplet badan diagnostycznych
0 przeprowadzeniu diagnostyki réznicowe;j Swiadczacych o przeprowadzeniu diagnostyki
i dokumentujgcych rozpoznanie choroby réznicowej i dokumentujgcych rozpoznanie
podstawowej: choroby podstawowej:

a) w kreczu karku u swiadczeniobiorcow ponizej 50 |a) w kreczu karku u swiadczeniobiorcéw ponizej
roku zycia - badanie TK/MRI glowy, RTG 50 roku zycia - badanie TK/MRI gtowy, RTG
kregostupa szyjnego, badanie poziomu miedzi kregostupa—szyjnego, badanie poziomu
lub ceruloplazminy, ocena przedniego odcinka miedzi lub ceruloplazminy, ocena przedniego
oka w lampie szczelinowej, odcinka oka w lampie szczelinowej,

2. Brak zapisu Dodanie zapisu w pkt 8: brak skutecznosci
terapii
3. 1. Dawkowanie 1. Dawkowanie

1.1 Botulinum A toxin a 500j. i Botulinum A toxin a | 1.1 Botulinum A toxin a 500j. i Botulinum A toxin a

300j. (Dysport)

Krecz karku 500 - 1.000 j.m.

Kurcz powiek 100 - 250 j.m.
Potowiczy kurcz twarzy 50 - 125 j.m.
Dystonia krtaniowa 40 - 80 j.m.

Dystonia twarzy 100 - 400 j.m.

1.2 Botulinum A toxin a 100j. (Botox)
Krecz karku 100 - 200 j.m.

Kurcz powiek 20 - 50 j.m.

Potowiczy kurcz twarzy 10 - 25 j.m.
Dystonia krtaniowa 10 - 20 j.m.

Dystonia twarzy 20 - 80 j.m.

300j. (Dysport)

Krecz karku maks. do 1.000 j.m.

Kurcz powiek maks. do 250 j.m.
Potowiczy kurcz twarzy maks. do 125 j.m.
Dystonia krtaniowa maks. do 300 j.m.
Dystonia twarzy maks. do 400 j.m.

Dystonia zadaniowa maks. do 300 j.m.

1.2 Botulinum A toxin a 100j. (Botox)
Krecz karku maks. do 200 j.m.

Kurcz powiek maks. do 50 j.m.
Potowiczy kurcz twarzy maks. do 25 j.m.
Dystonia krtaniowa maks. do 20 j.m.
Dystonia twarzy maks. do 80 j.m.

Dystonia zadaniowa maks. do 80 j.m.

6/25




Ocena zmian w programach lekowych B.28 i B.30

0T.4320.5.2019

1.3 Botulinum A toxin a 100j. (Xeomin)
Krecz karku 100 - 200 j.m.
Kurcz powiek 20 - 50 j.m.

1.3 Botulinum A toxin a 100j. (Xeomin)
Krecz karku maks. do 200 j.m.

Kurcz powiek maks. do 50 j.m.

Dystonia zadaniowa maks. do 80 j.m.

Brak zapisu

Nalezy doda¢ dystonia krtaniowa i dystonia twarzy
w dawkowaniu dla Xeominu

1. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi z rozmazem;

2) poziom miedzi;
3) poziom ceruloplazminy;

4) RTG kregostupa szyjnego;

5) tomografia komputerowa lub rezonans
magnetyczny

1. Badania przy kwalifikacji
1) morelogiakirwizrozmazem-
2) poziom miedzi;

3) poziom ceruloplazminy;

4) RTGkregostupa szyjnego;

5) tomografia  komputerowa lub  rezonans
magnetyczny gtowy

2. Monitorowanie leczenia

EMG - badanie przeprowadzane w niektdrych
przypadkach zgodnie z harmonogramem
dawkowania (w niektérych przypadkach
uzasadniony jest wybor miejsca podania toksyny
botulinowej przy pomocy badania EMG).

2. Monitorowanie leczenia

przypadkach-zgodnie-z-harmonogramem
dElnlEEnE'll a (.“ A el;tslysln_ pllzypadlzasl'

uzasla. d“'g'.5 jest-wybor ||||ejs| sa.pedalznga. toksyRy
Ocena skutecznosci poprzedniej iniekcji w
skali GCI: od -3do +3 (-3, -2, -1, 0, +1, +2, +3)

B.30. “Leczenie spastycznosci w mézgowym

porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)”

2. Monitorowanie leczenia

EMG - badanie przeprowadzane zgodnie z
harmonogramem dawkowania (w niektéorych
przypadkach uzasadniony jest wybor miejsca
podania toksyny botulinowej przy pomocy

badania EMG)

2. Monitorowanie leczenia

Ocena skutecznosci w skali GCI: od -3 do +3 (-
3,-2,-1, 0, +1, +2, +3)
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3. Problem zdrowotny

e (G24.3 - kurczowy krecz karku;

e (G24.4 - dystonia samoistna w obrebie twarzy;
e (G24.5 - kurcz powiek;

e (G24.8 - inne dystonie;

e Gb51.3 - przewlekty skurcz potowy twarzy;

e G80 - dzieciece porazenie mbézgowe.

Klaryfikacja ICD-10:

Definicja jednostki chorobowej/stanu klinicznego, objawy

Dystonia jest schorzeniem ukfadu nerwowego objawiajgcym sie wystepowaniem ruchéw mimowolnych, ktére
powodujg wyginanie i skrecanie réznych czesci ciata. Takie zaburzenia prowadza do przyjmowania przez
pacjentow nienaturalnych pozycji.

Podstawowym objawem dystonii sg charakterystyczne mimowolne skurcze miesni roznych czesci ciata, ktore
nie poddajg sie kontroli, sg niezalezne od woli pacjenta. Mimowolne skurcze dotyczg jednoczesnie miesni
agonistycznych i antagonistycznych (czyli np. grupy odpowiedzialnej za zginanie i innych odpowiadajgcych za
prostowanie konczyny). Charakterystyczne jest ich naktadanie sie na ruchy dowolne, czyli zalezne od woli
chorego (np. sieganie reka po jakis przedmiot). Skurcze cechujg sie nieraz znacznymi dolegliwosciami
bolowymi i moga byé wywotane ruchami dowolnymi. Charakterystyczne jest obserwowanie poprawy pod
wptywem bodzcéw, np. dotkniecia okreslonych miejsc, czesto po takim postepowaniu symptomy ustepuja.

Zrédto: http://www.interna.com.pl [data dostepu 24.06.2019 r ]

Krecz szyi (torticollis — neologizm bez rodzaju, znaczacy dostownie ,skrecona szyja”, caput obstipum — ,krzywa
gtowa”) jest znieksztatceniem wynikajgcym z przymusowego utrzymywania gtowy i szyi w przechyleniu na bok,
ku barkowi. Poczagtek choroby nastepuje pomiedzy 20. a 60. rokiem zycia. Poczgtkowo pojawiajg sie bdle karku,
trudnosci w utrzymaniu gtowy w prawidtowej pozycji, czasami wystepuje rowniez drzenie gtowy. Wraz
z rozwojem choroby pacjent coraz czesciej odczuwa koniecznos¢ przymusowego ustawienia gltowy w skreconej
pozycji. Najczesciej dochodzi do skrecania gtowy w kierunku bocznym, ale moze réwniez wystepowac
pochylenie gtowy do tytu lub do przodu. Ostatecznie nieprawidiowe ustawienie gtowy oraz nadmierne napiecie
miesni karku utrwala sie. Pacjenci poprzez wyprobowane przez siebie sposoby, tj. dotkniecie policzka czy
oparcie gtowy potrafig na krétki czas przywrdcié prawidtowe utozenie gtowy

Zrédto: Jaron i Werner 2013, https:/www.mp.pl [data dostepu 24.06.2019 r.]

Kurcz powiek polega na mimowolnych skurczach miesni okreznych oczu. Poczgtkowo obserwuje sie szybkie
mruganie o duzej czestotliwosci , zamkniecie, a nastepnie dlugotrwate i silne zaciskanie powiek. Nieleczony
kurcz powiek moze prowadzi¢ do czynnosciowe;j slepoty.

W rozpoznaniu réznicowym kurczu powiek nalezy uwzgledni¢ kurcz potowiczny twarzy, ktéry prawie zawsze
jest jednostronny. Wyjatkowo kurcz potowiczny twarzy moze wystepowaé obustronnie, ale skurcze miesni
twarzy po obu stronach nie sg tak synchroniczne jak w przypadku kurczu powiek.

Zrédto: Neurologia Merrita 2005

Mézgowe porazenie dzieciece okresla sie jako trwate, niepostepujgce, lecz nie zmieniajgce zaburzenie postawy
i ruchu, bedace wynikiem uszkodzenia rozwijajgcego sie osrodkowego uktadu nerwowego w okresie cigzy,
porodu lub w poczatkowym okresie zycia po urodzeniu. Jest to zespdt objawdw o zrdznicowanej etiologii
i obrazie klinicznym. U chorych z mdézgowym porazeniem dzieciecym wystepujg: opdznienie w rozwoju
psychoruchowym, niekiedy znaczne niedowtady konczyn (typu spastycznego), ruchy mimowolne,
nieprawidtowosci o typie niezbornosci ruchéw, dominujgcych w obrazie klinicznym modzgowego porazenia
dzieciecego, a takze w rdéznym stopniu opdznienie rozwoju umystowego dziecka, zaburzenia w jego
zachowaniu, padaczka, zaburzenia percepcji wzrokowej, stuchowej, roznego typu nieprawidtowosci w rozwoju
mowy itp.

Zrodto: Milewska 2011

Przez dtugie lata obowigzywata definicja spastycznosci wprowadzona przez Lance’a w 1980 roku. Uwazat on,
ze spastycznosc¢ to zaburzenie ruchowe, bedgce jednym z objawow uszkodzenia géornego neuronu ruchowego,
charakteryzujgce sie wzmozeniem napiecia miesniowego, zaleznym od szybkoSci rozciggania miesnia,
z wygérowaniem odruchu rozciggowego, powstate w wyniku osrodkowego odhamowania i nastepczej
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nadpobudliwo$ci tegoz odruchu. Niektére badania, prowadzone w ostatnich latach, podwazyly nadrzedna role
wzmozonego odruchu rozciggowego na powstawanie spastycznosci. W 2005 r. zaproponowano inng definicje,
okreslajgc spastycznos¢ jako zaburzenie czuciowo-ruchowe, powstate na skutek uszkodzenia gérnego neuronu
ruchowego, objawiajgce sie mimowolng, przerywang lub statg aktywacjg miesni. Klinicznie spastycznos¢ moze
manifestowac sie miedzy innymi jako:

e dystonia spastyczna — ciggta aktywnos¢ miesniowa objawiajgca sie nieprawidtowg postawg ciata

e gwaltowne skurcze (ang. spasm) — przemijajgca, lecz nawracajgca mimowolna aktywacja miesni,
wystepujgca przypadkowo

e wzmozenie odruchdéw — zwiekszona amplituda odruchéw Sciegnistych

e zwiekszony op6r podczas wykonywania ruchu biernego
Zrédto: Olchowik 2009

Epidemiologia

Pierwotna dystonia o poczgtku zachorowania w wieku dorostym: 30 przypadkéw na 100 000 os6b (USA)
Zrédto: Neurologia Merrita 2005

W Europie zyje ok 500 000 ludzi z r6znymi postaciami dystonii

Zrédto: http://dystoniapolska.pl [data dostepu 24.06.2019 r.]

Czestos¢ wystepowania MPD wedlug réznych autorobw oceniana jest na 1,5-3,3 przypadkéw
na 1000 wurodzonych zywo dzieci. W Polsce czestos¢ wystepowania MPD szacowana jest
na 2,0-2,5 na 1000 zywo urodzonych dzieci.

Zrodto: Milewska 2011

Etiologia i patogeneza

Przyczyny wystepowania dystonii nie zostaty do konca poznane. Przypuszcza sie, ze jaka$ role odgrywajg
uwarunkowania genetyczne albo inne schorzenia neurologiczne, w przebiegu ktérych dystonia obserwowana
jest jako jeden z objawéw (np. udary, urazy, zakazenia, zatrucia, choroby zwyrodnieniowe).

Zrédto: http://www.interna.com.pl [data dostepu 24.06.2019 r]

Przyczyny m.p.dz. sg zwykle wieloczynnikowe i trudno jest doktadnie okresli¢ w jakim okresie zycia pojawito
sie uszkodzenie. Mimo czestszego monitorowania ptodu i wzrostu liczby cie¢ cesarskich wykonywanych
ze wzgledu na zagrozenie dziecka, czesto$¢ m.p.dz. nie zmniejszyta sie i od lat wynosi od 1,0 do 3,3 a wedtug
niektérych do 5,2 na 1000 zywo urodzonych w Polsce noworodkéw. Obserwuje sie natomiast zmniejszanie
czestosci wystepowania ciezkich postaci m.p.dz. Biorgc pod uwage czas dziatania czynnika szkodliwego,
mozna podzieli¢ przyczyny uszkodzenia Centralnego Uktadu Nerwowego (CUN) na 3 grupy:

e Uszkodzenia wewngtrzmaciczne — przyczyng sg infekcje i wady Centralnego Uktadu Nerwowego,
uszkodzenia toksyczne, ptodowy zespdt alkoholowy, czynniki dziedziczne i genetyczne, defekty
enzymatyczne (nieprawidtowos$ci zwigzane z przyswajaniem kwasu foliowego) i zaburzenia przemiany
materii, uszkodzenia komorki jajowej i plemnika przez promieniowanie jonizujgce, aberracje
chromosomalne (zaburzenie polegajgce na zmianie struktury lub liczby chromosomdw), embriopatie
(zaburzenie rozwoju zarodka zachodzgce miedzy 3. a 8. tygodniem po zaptodnieniu ) i fetopatie
(zaburzenie rozwoju powstajgce w okresie ptodowym, tj. po 8. tygodniu cigzy) zwigzane z zakazeniami
wirusowymi, bakteryjnymi i pierwotniakowymi, niedotlenieniem i niedokrwieniem, a ponadto konflikt
serologiczny w zakresie czynnika Rh i grup gtéwnych A,B,O, niedobory witamin, kwasu foliowego
i mikroelementéw oraz cukrzyca.

e Uszkodzenia okotoporodowe - stany niedotlenienia i niedokrwienia jako nastepstwo urazéw
mechanicznych i/lub biochemicznych w przebiegu porodu zwigzane z bezdechem, anomaliami fozyska,
tonicznym skurczem macicy, krwawienia okoto — i srodkomorowe towarzyszgce wczesniactwu, narkoza.

e Uszkodzenia poporodowe — urazy gtowy, zapalenie opon modzgowych, zatory i zakrzepy naczyn
mobzgowych, uszkodzenia polekowe, niskie stezenie cukru we krwi i mézgu, drgawki gorgczkowe.
Podnosi sie rowniez znaczenie degradacji i chemizacji $rodowiska, zmiane trybu Zycia kobiety
z czynnego i aktywnego na siedzgcy oraz czynniki emocjonalne.
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Okoto 1/3 przypadkéw m.p.dz. jest wynikiem wczesnej patologii ptodowej. Czynniki okoto — i srédporodowe
sg przyczyng schorzenia u 90% wczesniakow i tylko u 15% niemowlgt z cigzy donoszonej. Prawie
w 50% przypadkéw mamy do czynienia z przyczynami przedporodowymi.

Zrédto: http://www.porazenie.nazwa.pl [data dostepu 24.06.2019 r]

Spastyczno$é - uszkodzenie OUN, a przez to wypadniecie wptywu osrodkéw nadrdzeniowych, prowadzi
do nadwrazliwosci uktadéw regulujgcych napiecie miesniowe na mediatory rdzenia. Ponadto wzrasta liczba
kolaterali widkien w korzeniach tylnych i wytwarzaja sie¢ dodatkowe synapsy w motoneuronach i interneuronach.
W patogenezie spastycznosci biorg wiec udziat wszystkie mechanizmy odpowiedzialne za regulacje napiecia
miesniowego: nadmiernie pobudzone alfa-motoneurony, neurony hamujgce presynaptycznie (la), hamujgce
reciprokalnie (la), neurony unerwienia nie-reciprokalnego (Ib) oraz/lub komoérki Renshaw odpowiedzialne
za hamowanie na zasadzie ujemnego sprzezenia zwrotnego. Niektére badania wskazujg takze na nadmierne
pobudzenie uktadu gamma, jednakze sg autorzy, ktérzy kwestionujg jego udziat w powstawaniu spastycznosci.
Wazna role w patogenezie zjawisk towarzyszgcych spastycznosci odgrywajg takze bodzce bélowe (draznienie
skory, cewnikowanie pecherza, infekcje drog moczowych itp.). Bodzce te sg odpowiedzialne za powstawanie
tzw. skurczéw zginaczy (ang. flexor spasms). Polegajg one na jednoczesnym skurczu stawu biodrowego,
kolanowego i skokowego, np. pod wptywem bodzca boélowego Ilub chociazby dotyku skéry objetej
spastycznoscig konczyny. Odruchy te sg przewodzone do rdzenia przez aferentne widkna odruchu zginania
(tzw. FRA flexor reflex afferents) typu Il z wrzecion miesniowych oraz typu Il, lll, IV z mechanoreceptoréw
w miesniach i stawach i w obrebie rdzenia majg charakter polisynaptyczych potgczen z motoneuronami.
S3 one takze pod kontrolg osrodkéw nadrdzeniowych.

Zrodto: Olchowik 2009

Klasyfikacja

Ze wzgledu na genetyczny charakter zmian wyodrebniono trzy postaci dystonii; dystonie pierwotng,
ktéra nie przebiega z dodatkowymi objawami neurologicznymi i stanowi najczestszg postaC pojawiajacg
sie jeszcze przed 20. rokiem zycia; kolejna postaé to tzw. dystonia plus, ktéra charakteryzuje
sie wystepowaniem dodatkowych objawéw i wspdtistnieniem z innymi schorzeniami neurologicznymi
(np. parkinsonizmem). Trzecia posta¢ dystonii to napadowe dyskinezy z dystonig, ktére cechujg
sie okresowoscig wystepowania nieprawidtowosci, a miedzy tymi epizodami nie stwierdza sie zadnych zaburzen
neurologicznych.

Ze wzgledu na charakter objawéw dystonie dzieli sie na ogniskowe (dotyczace jedynie np. mrugania powiekami,
skurczu miesni karku, krtani, dtoni), segmentalne (np. wspdtistnienie nadmiernego zaciskania powiek
ze skurczem innych miesni twarzy, czy krtani), wieloogniskowe (objawy dotyczg licznych lokalizacji), potowicze
(skurcze pojawiajg sie po jednej stronie ciata) i uogdlnione (ciezka postaci utrudniajgce normalne
funkcjonowanie, w ktérych skurcze dotyczg wielu grup miesniowych).

Zrédto: http://www.interna.com.pl [data dostepu 24.06.2019 r ]

Wyrdzniamy trzy gtéwne rodzaje kreczu szyi:

e krecz szyi wrodzony pochodzenia miesniowego — jest spowodowany zmianami w miesniu mostkowo-
obojczykowo-sutkowym,

e krecz szyi wrodzony pochodzenia kostnego — wynika z asymetrii w uksztattowaniu kregoéw
(kreg klinowy, mnogie zaburzenia kregéw, zespét Klippla-Feila),

e krecz szyi nabyty — moze wystepowaé z powodu réznych zmian chorobowych
Zrédto: Jaron i Werner 2013

Klasyfikacja mdézgowego porazenia dzieciecego

Kazda idealna klasyfikacja powinna by¢ powtarzalna, czuta, specyficzna i mie¢ wartos¢ prognostyczng.
Zmieniajgcy sie w czasie obraz kliniczny oraz stan funkcjonalny chorych z m.p.dz. wynika ze swoistej ewoluciji
zaburzen neurologicznych zachodzacych u rosngcego dziecka. Utrudnia to przyjecie wtasciwego podziatu.

Poczatkowe tendencje do klasyfikowania m.p.dz. z punktu widzenia neuroanatomopatologicznego ustepowaty
z czasem klasyfikacjom kliniczno—neurofizjologicznym obejmujgcym rodzaj patologii w miesniach oraz rozktad
topograficzny niedowtadéw. Wspdtczesnie obserwowana jest tendencja do upraszczania klasyfikacji.
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Stosowane sg dwie podstawowe klasyfikacje.

A. Podziat wg Ingrama z 1955r:

1.0bustronne porazenie kurczowe (diplegia) — (w stopniu -lekkim, umiarkowanym, ciezkim)
¢ niedowtad korniczyn dolnych
¢ niedowtad 3 konczyn
¢ niedowtad 4 konczyn

2. Porazenie potowicze ( hemiplegia) — (w stopniu - lekkim, umiarkowanym, ciezkim)
¢ lewostronne
e prawostronne

3.0bustronne porazenie potowicze ( hemiplegia bilateralis)

4.Zespot mozdzkowy

5.Zespot pozapiramidowy
¢ postac dystoniczna
¢ posta¢ atetotyczna
e postaé plgsawicza
¢ postac¢ z czestymi zmianami napiecia miesniowego
6.Postacie mieszane.

B. Podziat wg Hagberga (1984r):

1. Zespoly spastyczne: tetraplegia, diplegia, hemiplegia
2. Zespoty mézdzkowe: wrodzona ataksja
3. Zespoty dyskinetyczne: postacie atetotyczne ( choreoatetoza), postacie dystoniczne

Zrédto: http://www.porazenie.nazwa.pl [data dostepu 24.06.2019 r.]

Diagnostyka

Ustalenie rozpoznania dystonii mozliwe jest po stwierdzeniu typowych objawdw klinicznych i po doktadnym
zebraniu wywiadu, ktéry okresla charakter symptoméw, ich nasilenie i sytuacje, w ktérych sie pojawiaja.
W niektorych przypadkach dystonii mozliwe jest potwierdzenie schorzenia przez wykonanie odpowiednich
badan genetycznych. Wazne jest stwierdzenie, czy dystonia reaguje na zastosowanie matych dawek preparatu
lewodopy z substancjg hamujacg enzym dekarboksylaze (jesli potwierdzi sie dobry efekt terapeutyczny
to mamy do czynienia z typem 5 dystonii). W réznicowaniu dystonii nalezy bra¢ pod uwage przede wszystkim
potowiczy kurcz twarzy, dystonie o charakterze psychogennym, chorobe Wilsona oraz inne schorzenia,
w przebiegu ktdrych obserwuje sie podobne objawy kliniczne. Ponadto nalezy uwzgledni¢ inne zaburzenia
neurologiczne, w ktérych poczatkowym objawem moga by¢ niezalezne od woli ruchy réznych czeéci ciata
(np. w przebiegu udaru, zatru¢, zakazen i innych schorzen).

Zrédto: http://www.interna.com.pl [data dostepu 24.06.2019 r.]

Woczesna diagnoza MPD jest sprawg o zasadniczym znaczeniu zaréwno z punktu widzenia medycznego, jak
i psychospotecznego. Podstawe diagnostyki MPD stanowi badanie dziecka metodami fizykalnymi. W przypadku
niemowlat skuteczno$¢ badania jest warunkowana znajomoscig faz rozwojowych. W zakresie oceny
neurorozwojowej zasadnicze znaczenie ma ocena aktywnosci ruchowej, a szczegdlnie napiecia miesniowego
oraz odruchéw prostowania i postawy w przebiegu rozwoju psychoruchowego. Diagnostyka ukierunkowana jest
na trzy zasadnicze cele:

e wczesne wykrywanie zagrozenia rozwojem MPD,
¢ identyfikacje nieprawidtowosci — niezbedng do stworzenia planu usprawnienia,
e ocene efektéw usprawnienia.

Diagnoza MPD jest bardzo trudna do przyjecia dla wiekszosci rodzicow. Czujg sie oni nieprzygotowani,
zagubieni, przestraszeni i niekiedy oszukani przez los. Dlatego tez bardzo wazne jest, aby neurolog dokonujacy
diagnozy byt osobg rozumiejgcg problem i potrafit odpowiednio pokierowaé¢ rodzing tak, by jak najwczesniej
rozpoczeto rehabilitacje. Bowiem kazdy dzien éwiczeh wzmacnia malucha i daje mu wieksze szanse na
poprawe jego stanu.

Zrodto: Milewska 2011
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Ocena spastycznosci polega na stwierdzeniu, ktére migsnie lub grupy miesni sg nadaktywne i okreslajg efekt
spastycznosci we wszystkich aspektach funkcjonowania pacjenta, takich jak: zdolnos¢ poruszania
sie, mozliwos¢ pracy i codziennej aktywnosci zyciowej. ldentyfikacja spastycznych miesni jest ztozonym
zadaniem, gdyz wiele miesni moze zaburza¢ ruchomos$é stawu, a nie wszystkie miesnie potencjalnie
powodujgce deformacje sg spastyczne. W celu szczegdétowej diagnostyki i oceny zjawiska spastycznosci
stosowane sg metody kliniczne, neurofizjologiczne i biomechaniczne.

Zrodio: Olchowik 2009

Leczenie

W terapii dystonii zastosowanie znalazto postepowanie farmakologiczne, a w niektérych przypadkach metody
chirurgiczne. Jesli objawy majg charakter ogniskowy, korzystny efekt terapeutyczny uzyskuje
sie po wstrzyknieciach toksyny botulinowej (postepowanie to jednak wymaga powtarzania, co Scisle okre$lony
czas). W postaci dystonii przebiegajgcej z uogoélnionymi ruchami mimowolnymi stosuje sie preparaty lewodopy,
ktére czesto sg skuteczne. Ponadto w nastepnej kolejnosci podawa¢ mozna leki cholinolityczne, baklofen,
czy niektdre benzodiazepiny. Wskazania do leczenia operacyjnego dystonii ustala sie indywidualnie
w przypadkach nieskutecznosci leczenia zachowawczego przy uzyciu sSrodkéw farmakologicznych.
Wystepowanie objawow ze strony miesni karku mozna leczyé chirurgicznie odnerwiajac miesnie
odpowiedzialne za dystonie, a w postaciach uogdlnionych dgzy sie operacyjnie do uszkodzenia struktur
osrodkowego uktadu nerwowego - gatki bladej lub wzgdrza albo stymuluje sie prgdem o wysokiej czestotliwosci
tzw. jadro niskowzgoérzowe.

Zrédto: http://www.interna.com.pl [data dostepu 24.06.2019 r.]

W MPD stosuje sie metody usprawniania:
e Metoda NDT-Bobath,
o Metoda Integracji Sensorycznej,
e Metoda Ruchu Rozwijajgcego wg Weroniki Sherborne,
e Metoda Vojty,
¢ Metoda Petd,
e Hipoterapia.
Zrédto: Milewska 2011
W usprawnieniu dzieci z MPD podstawg podejmowania wszelkich dziatan jest wiedza o rozwoju prawidtowym
oraz kolejno pojawiajgcych sie nieprawidtowych czynnosciach ruchowych, wynikajgcych z uszkodzenia OUN.

Jest to bardzo wazne dla zwiekszenia mozliwosci jak najwczesniejszego wykrywania i rozpoczynania leczenia
usprawniajgcego.

Leczenie MPD to zmudny proces, w ktéry zaangazowani muszg by¢ specjalisci wielu dziedzin medycyny i nauk
paramedycznych oraz rodzice. Dopiero wtedy efekty stajg sie wymierne, a wyznaczone cele osiggalne.

Zrodto: Milewska 2011

Metody leczenia spastyczno$ci:
e Rehabilitacja
e Fizykoterapia
e Leczenie chirurgiczne
e Farmakoterapia

Metody farmakologiczne w leczeniu spastycznosci majg rézny mechanizm dziatania. Wyrézniamy
preparaty o dziataniu ogdélnym, substancje podawane miejscowo na rdzen, korzenie nerwowe, nerwy
obwodowe czy punkty motoryczne. Z grupy lekéw o dziataniu miejscowym najwiekszg popularnoscig
cieszy sie toksyna botulinowa (BTX), bedaca biatkiem produkowanym przez G(+) pateczki jadu
kietbasianego (Clostridium botulinum). Poczgtkowo stosowana byta w leczeniu zeza i potowiczego
kurczu twarzy. Stosowanie BTX daje mozliwos¢ wylgczenia okreslonych grup miesni, a przed
planowanymi zabiegami chirurgicznymi pozwala na czasowe wytgczenie okreslonego miesnia
i poznanie konsekwencji zabiegu dla rownowagi mechanicznej stawow i sgsiednich grup miesniowych.
Inng grupg lekdw podawanych miejscowo sg tak zwane chemiczne neurolityki, do ktoérych nalezg
alkohol etylowy i fenol w stezeniach odpowiednio 45% i 4—6%. Ich dziatanie polega na nieselektywnej
denaturacji biatka w miejscu podania, co powoduje koagulacje nerwu i martwice miesnia.

Zrodto: Olchowik 2009
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Rokowanie

Odpowiednie leczenie dystonii (za pomocg metod farmakologicznych lub operacyjnych) czesto przynosi
poprawe, jednak u niektérych pacjentow nieprawidiowosci nasilajg sie, a z czasem dochodzi do rozwoju
trwatego kalectwa. W dystonii strun gtosowych dodatkowo dojs¢ moze do powstania powiktan pod postacig
zaburzen gtosowych. Czesto dystonia wigze sie ze znacznym pogorszeniem codziennego funkcjonowania
i relacji miedzyludzkich. Czesciej u pacjentéw z dystonig obserwuje sie zaburzenia depresyjne i niskg
samoocene. Szczegodlnie niekorzystnie rokujg schorzenia o charakterze wieloogniskowym, potowiczym
i uogdlnionym, ze wzgledu na zwiekszony obszar, ktérego dotyczg nieprawidtowosci.

Zrédto: http://www.interna.com.pl [data dostepu 24.06.2019 r]
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4. Ocena proponowanych zmian

Niniejsze opracowanie dotyczy oceny proponowanych zmian w programach lekowych ,Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy
(ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8, G51.3)” i “Leczenie spastycznosci w mdézgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)".

Zakres opracowania uwzglednia analize wytycznych i rekomendaciji praktyki klinicznej, charakterystyk produktéw leczniczych Dysport, Botox, Xeomin oraz
opinii ekspertéw ankietowanych przez Agencje.

W wyniku wyszukiwania wytycznych klinicznych dotyczacych zaproponowanych zmian w programie lekowym B.28 ,Leczenie dystonii ogniskowych
i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8, G51.3)” oraz B.30. “Leczenie spastycznosci w moézgowym porazeniu dzieciecym
(ICD-10 G80)” odnaleziono 6 rekomendacji dotyczgcych ww. wskazan. Rekomendacje odnoszace sie do programu B.28 to: NIH 2015 (National Institutes
of Health), EFNS 2011 (European Federation of Neurological Societies) oraz APTA Academy of Pediatric Physical Therapy 2018 (American Physical Therapy
Association). Natomiast wytyczne dotyczace programu B.30 to rekomendacje: interdyscyplinarnej grupy ekspertéw PTN 2018 (Polskie Towarzystwo
Neurologiczne), NSW Health 2018 (New South Wales Ministry of Health) oraz NICE 2017 (National Institute for Health and Care Excellence). Odnalezione
rekomendacje jedynie w nieznaczny sposob odnosity sie do kwestii zaproponowanych zmian, a wiekszos¢ z nich w ogéle ich nie dotyczyto.

4.1.

Rekomendacje kliniczne, Produktu

Leczniczego

opinie eksperckie oraz informacje z Charakterystyki

W ponizszej tabeli zestawiono proponowane zmiany zapisow programow lekowych B.28 ,Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy
(ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8, G51.3)” oraz B.30. “Leczenie spastycznosci w mbézgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)” (tylko jedna zmiana
zwigzana z monitorowaniem leczenia). W ponizszej tabeli przedstawiono informacje odno$nie poszczegdlnych propozycji zmian.

Tabela 2. Ocena proponowanych zmian w zapisach programéw lekowych lekowego B.28 ,Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy
(ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8, G51.3)” oraz B.30. “Leczenie spastycznosci w mézgowym porazeniu dzieciegcym (ICD-10 G80)”

:‘r::gs; Obecny zapis Proponowana zmiana LT D EI Rekomendacje kliniczne ChPL
B.28 ,,Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8, G51.3)”
1. Prof. Dr hab. N. med. Jarostaw Stawek | Zadna z rekomendacji nie | W ChPL wszystkich uwzglednionych

1. Kryteria kwalif kacji 1. Kryteria kwalifikacji

= przewodniczgcy Polskiego | odnosi sie do zmiany. produktéw leczniczych (Dysport, Botox

rozpoznanie choroby
podstawowej:

1) w kreczu karku u
$wiadczeniobiorcéw

ponizej 50 roku zycia -

rozpoznanie choroby
podstawowej:

w kreczu karku u

Swiadczeniobiorcéw ponizej

50 roku zycia - badanie

szyjnego nie wnosi nic do diagnozy
dystonii”.

Lek. Med. Ryszard Nowak — Konsultant
Wojewddzki w dziedzinie neurologii,

3) komplet badan 4)  komplet badan Towarzystwa Neurologicznego i Xe(_)min) brak _ jest  informaciji
diagnostycznych diagnostycznych Zmiana zasadna. ,Badanie RTG wskazujgcych na konlecznoéé/zas_adnos'é
$wiadczacych $wiadczacych n@czego _nie V\,/,nosi, pomnaza wykonywania RTG kregostupa szyjnego.
0 przeprowadzeniu 0 przeprowadzeniu niepotrzebnie koszty”.
diagnostyki roznicowej diagnostyki roznicowej
i dokumentujgcych i dokumentujgcych Dr hab. N. med. llona Kopyta

Zmiana zasadna. L,RTG odcinka
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Numer
zmiany

Obecny zapis

Proponowana zmiana

Opinie ekspertow

Rekomendacje kliniczne

ChPL

badanie TK/MRI
glowy, RTG
kregostupa szyjnego,
badanie poziomu
miedzi lub
ceruloplazminy, ocena
przedniego odcinka
oka w lampie
szczelinowej,

TK/MRI glowy, RFG

badanie poziomu miedzi lub
ceruloplazminy, ocena
przedniego odcinka oka w
lampie szczelinowej,

matopolskie

,Zmiana zasadna”

.Wg mojej opinii wymég wykonywania
RTG odc. szyjnego kregostupa w tym
wypadku nie ma zastosowania.
Diagnoza oraz kwalifikacja do leczenia
prowadzone sg w o$rodkach majgcych
doswiadczenie.  Niezwykle  rzadko
badanie jest istotne w procesie
diagnostycznym | nie powinno byc¢
badaniem warunkujgcym kwalifikacje
do programu.”

LZapis nieznacznie
kwalifikacje do programu.”

przyspieszy

Dr n. med. Matgorzata Dec-Cwiek
,<Zmiana zasadna”

“Wg mojej opinii wymég wykonywania
RTG odc. szyjnego kregostupa w tym
wypadku nie  ma zastosowania.
Diagnoza oraz kwalifikacja do leczenia
prowadzone sg w os$rodkach majgcych
doswiadczenie.  Niezwykle  rzadko
badanie jest istotne w procesie
diagnostycznym | nie powinno byc¢
badaniem warunkujgcym kwalifikacje
do programu.”

LZapis nieznacznie
kwalifikacje do programu.”

przyspieszy

Brak zapisu

Dodanie zapisu w pkt 8: brak
skutecznosci terapii

Prof. Dr hab. N. med. Jarostaw Stawek
- przewodniczgcy Polskiego

Zadna z rekomendagji
odnosi sie do zmiany.

Towarzystwa Neurologicznego

Zmiana zasadna. ,Co
w 3 kolejnych podaniach leku”.

najmniej

Dr hab. N. med. llona Kopyta

»Zmiana zasadna — ocena subiektywna
lekarza”.

Dr n. med. Matgorzata Dec-Cwiek

L,Zapis zasadny. Moje zastrzezenie
dotyczy jedynie zdefiniowania ,braku
skutecznoS$ci terapii”:

- 3-krotny brak odpowiedzi(?)
- stwierdzenie opornoSci

(badanie

ni

Zgodnie z ChPL Botox:

w przypadku niepowodzenia

terapeutycznego po pierwszym
zabiegu, definiowanego jako brak
znamiennej poprawy po miesigcu od

podania produktu w poréwnaniu ze
stanem wyjsciowym, nalezy rozwazy¢
nastepujace strategie postepowania:

. kliniczng  weryfikacje, ktéra
moze obejmowac badanie
elektromiograficzne w  celu  oceny

dziatania toksyny w miesniu/miesniach,
po wstrzyknieciu.

. analize przyczyn
niepowodzenia, do ktérych mozna
zaliczy¢ migdzy innymi: - niewfasciwy
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Numer
zmiany

Obecny zapis

Proponowana zmiana

Opinie ekspertow

Rekomendacje kliniczne

ChPL

laboratoryjne w kierunku oznaczenia
przeciwciat przeciwko toksynie
botulinowej typu A lub badanie EMG(?)
- brak poprawy po leczeniu
w 2 oS$rodkach prowadzgcych leczenie
(?)”

,Z uwagi na brak definicji ,braku
skutecznos$ci terapii” trudno okresli¢
o ile zmieni sie liczba pacjentow”

Lek. Med. Ryszard Nowak

L,Zapis zasadny. Moje zastrzezenie
dotyczy jedynie zdefiniowania ,braku
skuteczno$ci terapii”:

,Z uwagi na brak definicji ,braku
skuteczno$ci terapii” trudno okresli¢
o ile zmieni sie liczba pacjentéw”

wybdr migsni do wstrzykniecia,

- za matg dawke produktu,

- nieprawidtowg technike wstrzykniec,

- wystepowanie statego przykurczu,

- za stabe migs$nie antagonistyczne,

- powstanie przeciwciat neutralizujgcych
toksyne.

. Ponowne rozwazenie
wskazania do leczenia z zastosowaniem
toksyny botulinowej typu A.

. Jesli nie wystgpity
jakiekolwiek dziatania niepozadane po
pierwszym zabiegu, nalezy rozwazy¢
powtdrzenie leczenia ze zwréceniem
uwagi na nastepujace problemy:

a) wiasciwy dobdr dawki produktu w
oparciu o analize wczesniejszego
niepowodzenia terapeutycznego,

b) zastosowanie EMG,

c) zachowanie trzymiesiecznego odstepu
pomiedzy kolejnymi zabiegami.

w przypadku braku lub
niezadowalajacego skutku leczniczego
po drugim cyklu leczenia nalezy
rozwazy¢ zastosowanie
alternatywnych metod postepowania.

Zgodnie z ChPL Xeomin:

Jezeli dziatanie produktu nie bedzie
widoczne w ciggu jednego miesigca od
pierwszego wstrzykniecia, nalezy podjgc
nastepujace srodki:

- kliniczng weryfikacje dziatania
neurotoksyny na ostrzykniety migsien: np.
badanie elektromiograficzne
w wyspecjalizowanej jednostce,

- analize przyczyny klinicznej opornosci
na leczenie, np. niewystarczajgce
wyizolowanie  miesnia, do ktdérego
wstrzyknieto produkt, zbyt mata dawka
produktu, zta techn ka,

- oceng, czy wybor leczenia neurotoksyng
botulinowg typu A byt wiasciwy w danym
przypadku,

- jezeli w trakcie poczgtkowego leczenia
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nie pojawity sie dziatania niepozgdane
produktu, mozna przeprowadzic
dodatkowg serie  wstrzyknie¢  pod
nastepujacymi warunkami:

1) dobranie dawki produktu na podstawie
analizy braku odpowiedzi klinicznej na
ostatnie podanie produktu,

2) podanie produktu pod kontrolg badania
EMG,

3) zalecany minimalny odstep pomiedzy
pierwszym i powtéornym  podaniem
produktu nie zostat przekroczony.

1. Dawkowanie

1.1 Botulinum A toxin a 500;.
i Botulinum A toxin a 300j.
(Dysport)

Krecz karku 500 - 1.000 j.m.
Kurcz powiek 100 - 250 j.m.

Potowiczy kurcz twarzy 50 -
125j.m.

Dystonia krtaniowa 40 - 80
j-m.

Dystonia twarzy 100 - 400
j-m.

1.2 Botulinum A toxin a 100;j.
(Botox)

Krecz karku 100 - 200 j.m.
Kurcz powiek 20 - 50 j.m.

Potowiczy kurcz twarzy 10 -
25j.m.

Dystonia krtaniowa 10 - 20
j-m.

Dystonia twarzy 20 - 80 j.m.

2. Dawkowanie

1.1 Botulinum A toxin a 500;j. i
Botulinum A toxin a 300j.
(Dysport)

Krecz karku maks. do 1.000
j-m.

Kurcz powiek maks. do 250
j-m.

Potowiczy kurcz twarzy maks.
do 125j.m.

Dystonia krtaniowa maks. do
300 j.m.

Dystonia twarzy maks. do 400
j-m.

Dystonia zadaniowa maks.
do 300 j.m.

1.2 Botulinum A toxin a 100j.
(Botox)

Krecz karku maks. do 200
j-m.
Kurcz powiek maks. do 50
j.m.

Potowiczy kurcz twarzy maks.
do 25j.m.

Prof. Dr hab. N. med. Jarostaw Stawek
- przewodniczgcy Polskiego

Zadna z rekomendagii
odnosi sig do zmiany.

Towarzystwa Neurologicznego

Zmiany zasadne, poza dawkg 300 j.m.
w dystonii krtaniowej dla produktu
Dysport.- ,to zbyt duza dawka -
proponuje zostawic¢ do 80 (...)".

W przypadku pozostatych zmian -
,dawki zgodne z praktykg kliniczng”.

Dr hab. N. med. llona Kopyta
Zmiana zasadna”.

Dr n. med. Matgorzata Dec-Cwiek
,<Zmiana zasadna”

,<Uwazam, ze zapis programu powinien
zawierac jedynie gorny limit dawki
toksyny botulinowej i powinien on by¢
zgodny z ChPL produkt. Lekarz
prowadzgcy program dobiera dawke
toksyny  botulinowej do danego
pacjenta. Nie zawsze pacjent wymaga
minimalnej dawki $ciSle okreslonej
przez aktualnie obowigzujgcy program
a to powoduje duzy kiopot z
rozliczeniem.

Poszerzenie programu o0 dystonie
zadaniowe uwazam za potrzebne.
Pacjenci z  dystonig = zadaniowg
stanowig <20% chorych z dystonig
ogniskowg. Zwykle wymagajg matych
dawek toksyny botulinowej.”

2Wzrost o ok. 30-40 pacjentow w skali

hie

Zgodnie z ChPL Dysport:

Jednostki produktu leczniczego Dysport
sg swoiste dla tego produktu i nie sg
tozsame z jednostkami innych produktow
zawierajgcych toksyne botulinows.

. krecz karku (kurczowy krecz
szyi) — dawka poczatkowg zalecang
w leczeniu kurczowego kreczu szyi jest
500 jednostek na osobe, podane
w dawkach podzielonych, do dwdch lub
trzech najaktywniejszych miesni szyi.
Maksymalna podawana dawka nie moze
przekracza¢ 1000 jednostek. U osob ze
zmniejszong masg miesni lub u osoéb
starszych mozna zmniejszy¢ dawke.
Zatem proponowany zapis zgodny jest

z dawkowaniem maksymalnym
okreslonym w ChPL Dysport.
. kurcz powiek i potowiczny

kurcz twarzy — w badaniu klinicznym
ustalajgcym zakres dawek produktu
leczniczego Dysport w leczeniu
samoistnego tagodnego kurczu powiek
(BEB benign essential blepharospasm)
wykazano znaczgcg skuteczno$¢ dawki
wynoszacej 40 jednostek na jedno oko.
Po podaniu dawki 80 jednostek na jedno
oko, dziatanie produktu utrzymywato sie
diuzej. Jednakze wystepowanie
miejscowych dziatan niepozgdanych,
szczegblnie opadania powiek, byto
zwigzane z dawkg leku. W leczeniu
obustronnego kurczu powiek
i potowiczego kurczu twarzy maksymalna
stosowana dawka nie moze przekraczaé
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1.3 Botulinum A toxin a 100j.
(Xeomin)

Krecz karku 100 - 200 j.m.
Kurcz powiek 20 - 50 j.m.

Dystonia krtaniowa maks. do
20 j.m.

Dystonia twarzy maks. do 80
j-m.

Dystonia zadaniowa maks.
do 80j.m.

1.3 Botulinum A toxin a 00;j.
(Xeomin)

Krecz karku maks. do 200
j-m.

Kurcz powiek maks. do 50
j-m.

Dystonia zadaniowa maks.
do 80j.m.

roku - wigczenie do programu
pacjentéw z dystonig zadaniows.”

Lek. Med. Ryszard Nowak

,<Zmiana zasadna”

,Uwazam, ze zapis programu powinien
zawieraC jedynie goérny limit dawki
toksyny botulinowej i powinien on byc¢
zgodny z ChPL produkt. Lekarz
prowadzgcy program dobiera dawke
toksyny  botulinowej do danego
pacjenta. Nie zawsze pacjent wymaga
minimalnej dawki $cile okre$lonej
przez aktualnie obowigzujgcy program
a to powoduje duzy kiopot z
rozliczeniem. Poszerzenie programu o
dystonie  zadaniowe uwazam za
potrzebne. Pacjenci z  dystonig
zadaniowg stanowig <20% chorych z
dystonig ogniskowg. Zwykle wymagajg
matych dawek toksyny botulinowej”
2Wazrost liczby pacjentéw - wigczenie do
programu  pacjentébw  z  dystonig
zadaniowg”

catkowitej dawki 120 jednostek na oko.
Zatem  proponowane zapisy s3
nieznacznie wyzsze niz maksymaine
dawkowanie przedstawione w ChPL
Dysport.

Zgodnie z ChPL Botox:

Zalecane jednostki Allergan odnoszg sie
do produktu BOTOX i nie sg
porownywalne z jednostkami innych
produktéw toksyny botulinowe;j.

. krecz karku (dystonia szyjna)
— zalecana dawka: nie mozna podawaé
wiecej niz 200 jednostek na poczatku
leczenia. Ewentualne zmiany dawki sg
mozliwe w kolejnych wstrzyknigciach w
zaleznosci od reakcji na leczenie. Dawka
catkowita: nie nalezy przekraczaé
catkowitej dawki 300 jednostek podanej
podczas jednego zabiegu

. kurcz  powiek, potowiczny
kurcz twarzy — dawka poczatkowa nie
powinna przekracza¢ 25 jednostek na
jedno oko. W leczeniu kurczu powiek,
dawka catkowita nie powinna przekraczaé
100 jednostek co 12 tygodni.

Zatem proponowane zapisy s3g hizsze
niz maksymaine dawkowanie
przedstawione w ChPL Botox.

Zgodnie z ChPL Xeomin:

Z powodu réznic w oznaczaniu LDs,
jednostki produktu XEOMIN sg
specyficzne tylko dla tego produktu.
Dlatego jednostki dawkowania zalecane
dla produktu XEOMIN nie sg réwnowazne

z jednostkami dawkowania innych
produktéw zawierajgcych toksyne
botulinowa.

- krecz karku — zazwyczaj, w praktyce
catkowita podawana dawka nie

przekracza 200 jednostek. Dozwolona
jest dawka do 300 jednostek.
Nie powinno sie podawaé wiecej niz
50 jednostek w jedno  miejsce
wstrzykniecia.
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- kurcz powiek — dawka poczatkowa nie
powinna przekracza¢ 25 jednostek na
jedno oko. W leczeniu kurczu powiek,
dawka catkowita nie powinna przekraczaé
100 jednostek co 12 tygodni.

Zatem proponowane zapisy s3g hizsze
niz maksymaine dawkowanie
przedstawione w ChPL Xeomin.

W ChPL wszystkich uwzglednionych
produktow  leczniczych (Dysport,
Botox i Xeomin) nie przedstawiono
szczego6towych informacji
odnoszacych sie¢ do dawkowania w
dystonii krtaniowej, dystonii twarzy
oraz dystonii zadaniowe;j.

Brak zapisu

Nalezy dodac dystonia
krtaniowa i dystonia twarzy w
dawkowaniu dla Xeominu

Prof. Dr hab. N. med. Jarostaw Stawek

przewodniczgcy Polskiego

Zadna z rekomendagiji
odnosi sig do zmiany.

Towarzystwa Neurologicznego

Zmiana zasadna — brak uzasadnienia.

Dr hab. N. med. llona Kopyta

Brak opinii.

Dr n. med. Matgorzata Dec-Cwiek

,<Zmiana zasadna”

»Mimo

niestosowania

braku
Xeominu w

Sensownosci
tych

wskazaniach wedfug mojej opinii zapis
powinien by¢ zgodny z ChPL produktu.”
L,Brak wplywu na liczbe pacjentow.
Aktualnie w obiegu sg inne toksyny
botulinowe, ktére mozna zastosowac
w tych wskazaniach.”

Lek. Med. Ryszard Nowak

,Zmiana zasadna”

,Mimo

niestosowania

braku sensownosci
Xeominu w tych

wskazaniach wedtug mojej opinii zapis
powinien by¢ zgodny z ChPL produktu.”
L,Brak wplywu na liczbe pacjentow.
Aktualnie w obiegu sg inne toksyny
botulinowe, ktére mozna zastosowac
w tych wskazaniach.”

ni

Zgodnie z ChPL Xeomin zarejestrowany
jest do objawowego leczenia kurczu
powiek, dystonii szyjnej z przewagag
komponenty rotacyjnej (kurczowy krecz

szyi) i poudarowej spastycznosci
konczyny gérnej z objawami zgiecia
nadgarstka.

W ChPL nie przedstawiono zapisow
odnoszgcych sie  w  szczegolnosci
do dystonii krtaniowej oraz dystonii
twarzy.
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5. 1. Badania przy kwalif kagji 1. Badania przy kwalifikacji Prqf. Dr hab. N. med. Jarostaw Stawek NIH 2015 . w ChI?L wszy_stkich uwzglednionych
) ) ] ) Zmiany zasadne. ,Nie ma medycznego | Rekomendacje nie odnoszg sig | Produktéw leczniczych (Dysport, Botox
1) morfologia krwi z 1) morfologia—krwi——2 | uzasadnienia, niepotrzebne koszty”. do zaproponowanych zmian. i Xeomin) brak jest informacii
rozmazem; rozmazem: wskazujgcych na konieczno$c¢/zasadnosc
] o ] o EENS 2011 wykonywania morfologii krwi oraz RTG
2) poziom miedzi; 2) poziom miedzi; gr hab. N. mej' IIonaZKoFJyta d Wg rekomendacji rezonans | kregostupa szyjnego.
miany zasadne. ,Zmiana zasadna, P
3) poziom ceruloplazminy; 3) poziom ceruloplazminy; doprecyyzowanie sakresu badari” magnetyczny glowy nie jest
’ rutynowo _ stosowany,  gdy | Charakterystyki poszczegdinych
4) RTG kregostupa 4) RIG— kregostupa L diagnoza dotyczaca pierwotnej | produktow leczniczych zwracajg jedynie
szyjneqgo; szvinego: Dr n. med. Matgorzata Dec-Cwiek dystonii  jest potwierdzona, uwage na konieczno$é zachowania
' ' Zmiana zasadna” jednak rezonans magnetyczny | szczegdlnej ostroznosci w  przypadku
1) 5) tomografia 5) tomografia ” : ; ; ; ooy o - .
komputerowa lub komputerowa lub rezonans | »Wedfug mojej opinii przedstawiona {Aelts't korrlleczn}/ do dlagnots Wki | pacjentow z jakim kolwiek zaburzeniami
zmiana zawiera minimalng i konieczn ormyc orm yStonil, | uktadu krzepnigcia krwi oraz u pacjentow
rezonans magnetyczny gtowy 3 a t fi K t h < d
magnetyczny ilosé badan potrzebnych w procesie | & Iomogra' a .omli)u ercrwq stosujacych leki przeciwzakrzepowe.
kwalifikacji do leczenia.” w celu rozréznienia akumulacji
. . , ) wapnia i zelaza.
,Zapis nieznacznie przyspieszy
kwalifikacje do programu.” APTA 2018
Lek. Med. Ryszard Nowak Wytyczne nie odnoszg sie do
Zmiana zasadna” zaproponowanych zmian.
,Wedfug mojej opinii przedstawiona sgkomen_q?jcp dotycza Ojledyme
Zmiana zawiera minimalng i konieczng izjoterapil ZIecl z wrodzonym
ilos¢ badan potrzebnych w procesie kreczem szyi.
kwalifikacji do leczenia.”
LZapis nieznacznie przyspieszy
kwalifikacje do programu.”
6. 2 Monitorowanie leczenia 2 Monitorowanie leczenia Prqf. Dr hab. N. med. Jarostaw Stawek NIH 2015 . Zgodr_lie R ChPL. Bptox kliniczna
_ _ Zmiana zasadna. ,EMG nie daje | Rekomendacje nie odnosza sie | Weryfikacja  dziatania toksyny
EMG - badanie EMG—-badanie . zadnych informacji co do skutecznosci | do  zaproponowanej zmiany | W Miesniu/migsniach po wstrzyknieciu.
przeprowadzane w przeprowadzane-w-hiektoryeh | leczenia. Prosta skala powszechnie | w Programie Lekowym | moze  obejmowac badanie
niektérych przypadkach przypadkach-zgodnie-z _ uznawana (GCI - przyp .analityka)”. dotyczacej monitorowania | €lektromiograficzne (EMG).
zgodnie z harmonogramem | harmonogramenm-dawkowania leczenia za pomocg GCI. | Dodatkowo ChPL Botox zwraca uwage,
dawkowania (w niektorych | {w-niekiorych-przypadkach Dr hab. N. med. llona Kopyta Rekomendacie jedynie | ze w przypadku trudnosci  identyfikacii
przypadkach uzasadniony uzasadnionyjest-wybor miana zasadna’ zaznaczajg mozliwo$¢ | poszczegolnych miesni, nalezy
fest wybor miejsca podania | rriejsca-podania-toksyny ” : zastosowania _elektromiografii | dokonywa¢ wstrzykniegé pod kontrolg
toksyny botulinowej przy botulinowej przy pomocy . w uzasadnionych przypadkach. | EMG.
pomocy badania EMG). badaniaEMG). Dr n. med. Matgorzata Dec-Cwiek

Ocena skutecznosci
poprzedniej iniekcji w skali
GCl: od -3do +3(-3,-2,-1, 0,
+1, +2, +3)

,<Zmiana zasadna”

<Wedtug mojej opinii aktualny zapis jest
nieprecyzyjny. Podczas leczenia nie
ocenia sie jego skuteczno$ci za
pomoca badania EMG. W wyjgtkowych
przypadkach mozna postuzy¢ sie tym
badaniem (jako badaniem
pomocniczym) podczas wyboru miesni
objetych  procesem chorobowym.
Ponadto uwazam za konieczne dodanie

EENS 2011

Rekomendacje nie odnosz3 sie
do zaproponowanej zmiany
w Programie Lekowym
dotyczacej monitorowania
leczenia za pomocg GCI.
Odniesiono sie jedynie do
mozliwosci wykorzystania EMG
w celu oceny charakterystyki
dystonii.

ChPL Dysport odnosi sie do EMG w celu
precyzyjnej lokalizacji miejsca iniekcji -
chociaz miejsca iniekcji mozna okresli¢
palpacyjnie, zaleca sie stosowanie jednej
z technik lokalizacji migsni: np. EMG,
elektrostymulaciji lub USG.

Dodatkowo w ChPL Dysport widnieje
nastepujacy zapis: ,We wszystkich innych
postaciach kreczu szyi identyfikacja
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zapisu o mozliwosci/ konieczno$ci | APTA 2018 i leczenie najbardziej aktywnych migsni
stosowania USG/ EMG w celu | wytyczne nie odnoszg sie do | zalezy od wiedzy specjalistycznej lekarzy
identyfikacji ~ miesni  do iniekcji zaproponowanych zmian | i wynikéw badania EMG. EMG nalezy
w uzasadnionych przypadkach. | Programie Lekowym. | stosowa¢ w diagnostyce wszystkich
Zasadna jest ocena skuteczno$ci terapii Rekomendacje dotycza jedynie ztozonych postaciach kreczu szyi, w celu
za pomocg skali GCI.” fizjoterapii dzieci z wrodzonym ponownej oceny po nieskutecznych
,Zapis moze spowodowaé nieznaczne | kreczem szyi. iniekcjach ~ w  nieskomplikowanych
zZmniejszenie liczby pacjentow przypadkach oraz w celu ukierunkowania
kwalifikowanych do programu z uwagi iniekcji do gteboko
na brak kompetencji i dos$wiadczenia potozonych mies$ni lub u pacjentow
w zakresie wykonywania USG lub EMG z nadwaga, u ktérych palpacyjne badanie
u prowadzgcych program w niektorych miesni szyi jest trudne”.
osrodkach.”
ChPL Xeomin wymienia EMG jako
Lek. Med. Ryszard Nowak przyktadowa procedura przeprowadzana
~Zmiana zasadna” przy podawaniu leku.
2Wedtug mojej opinii aktualny zapis jest
nieprecyzyjny. Podczas leczenia nie
ocenia sie jego skuteczno$ci za
pomoca badania EMG. W wyjgtkowych
przypadkach mozna postuzy¢ sie tym
badaniem (jako badaniem
pomocniczym) podczas wyboru mies$ni
objetych  procesem chorobowym.
Ponadto uwazam za konieczne dodanie
zapisu o mozliwosci/ koniecznosci
stosowania USG/ EMG w celu
identyfikacji ~ miesni  do  iniekcji
w uzasadnionych przypadkach.
Zasadna jest ocena skuteczno$ci terapii
za pomocg skali GCI.”
»Zapis moze spowodowac nieznaczne
zmniejszenie liczby pacjentow
kwalifikowanych do programu z uwagi
na brak kompetencji i do$wiadczenia w
zakresie wykonywania USG lub EMG
u prowadzgcych program w niektérych
osrodkach.”
B.30. “Leczenie spastycznosci w mézgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)”
1. 2. Monitorowanie leczenia 2. Monitorowanie leczenia Prof. Dr hab. N. med. Jarostaw Stawek PTN 2018 Zgodr_lie oz ChPI__ B_otox kliniczna
Zmiana zasadna. ,EMG nie daje | Rekomendacje nie odnosza sie | Weryfikacja dziatania toksyny
EMG - badanie Ocena skutecznosci w skali | zadnych informagji co do skutecznosci | do  zaproponowanej zmiany | W Miesniu/migsniach po  wstrzyknieciu.
przeprowadzane zgodniez | GCl: od -3do +3(-3,-2,-1, 0, | leczenia. Prosta skala powszechnie | w Programie Lekowym | moze obejmowac badanie
harmonogramem 1,42, +3) uznawana (GClI - przyp .analityka). dotyczacej monitorowania | €lektromiograficzne (EMG).
dawkowania (w niekt6rych Dodatbym — ,w zlozonych przypadkach | leczenia za pomocg GCl. | Dodatkowo ChPL Botox zwraca uwage,

przypadkach uzasadniony

dystonii  zalecane podawanie pod

Dodatkowo wytyczne obejmujg

ze w przypadku trudnosci identyfikaciji
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ChPL

jest wybér miejsca podania

toksyny botulinowej przy

pomocy badania EMG)

kontrolg USG™.

Dr hab. N. med. llona Kopyta

Zmiana zasadna. ,Zasadne jest
usuniecie zapisu o stosowaniu EMG
w monitorowaniu efektu leczenia -
EMG nie stuzy do monitorowania”.

Pozostali eksperci nie odniessli si¢ do
tej zmiany, nalezy jednak zwrdcic
uwage, ze zmiana ta jest analogiczna
do zmiany nr 6 w programie lekowym
B.28.

jedynie populacje dorostych
pacjentéw.

NSW Health 2018
Wytyczne nie odnoszg sie do

zaproponowanej zmiany
w Programie Lekowym
dotyczacej monitorowania

leczenia za pomocg GCI.
Jedynie zaznaczono, iz EMG
wykorzystuje sie w celu oceny
czasu aktywnosci miesni.

NICE 2017

Wytyczne nie odnoszg sie do
zaproponowanej zmiany
w Programie Lekowym
dotyczacej monitorowania
leczenia za pomoca GCI.
Wytyczne obejmujg populacje
pacjentéw ponizej 25 roku zycia
z porazeniem mozgowym.

poszczegdlnych miesni, nalezy
dokonywa¢ wstrzyknie¢ pod kontrolg
EMG.

ChPL Dysport odnosi sie do EMG w celu
precyzyjnej lokalizacji miejsca iniekcji -
chociaz miejsca iniekcji mozna okresli¢
palpacyjnie, zaleca sie stosowanie jednej
z technik lokalizacji migsni: np. EMG,
elektrostymulacji lub USG.

Dodatkowo w ChPL Dysport widnieje
nastepujacy zapis: ,We wszystkich innych
postaciach kreczu szyi identyf kacja
i leczenie najbardziej aktywnych migsni
zalezy od wiedzy specjalistycznej lekarzy
i wynikow badania EMG. EMG nalezy
stosowa¢ w diagnostyce wszystkich
ztozonych postaciach kreczu szyi, w celu
ponownej oceny po nieskutecznych
iniekcjach w nieskomplikowanych
przypadkach oraz w celu ukierunkowania
iniekcji do gteboko potozonych migsni lub
u pacjentow z nadwagg, u ktérych
palpacyjne badanie miesni szyi jest
trudne”.

ChPL Xeomin wymienia EMG jako
przyktadowa procedura przeprowadzana
przy podawaniu leku.

Zmiany w programie B.28 ,Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4, G24.5, G24.8, G51.3)":

Zmiana nr 1 — wedtug opinii ekspertéw proponowana zmiana zapisow jest zasadna, a badanie RTG nie jest konieczne podczas kwalifikacji pacjentéw do
programu lekowego i generuje zbedne koszty. W ChPL wszystkich uwzglednionych produktéw leczniczych (Dysport, Botox i Xeomin) brak jest informaciji
wskazujgcych na koniecznos¢/zasadnos¢é wykonywania RTG kregostupa szyjnego. Odnalezione rekomendacie kliniczne rowniez nie wskazujg koniecznosci
wykonywania RTG kregostupa szyjnego.

Zmiana nr 2 — wedtug opinii ekspertéw proponowane zmiany zapiséw sg zasadne. Zaréwno eksperci kliniczni jaki i Agencja zwracajg uwage, na koniecznos¢
doprecyzowania braku skutecznosci terapii. Eksperci proponujg zdefiniowanie braku skuteczno$ci jako brak poprawy po co najmniej 3 kolejnych podaniach
leku lub stwierdzenie opornosci (badanie laboratoryjne w kierunku oznaczenia przeciwciat przeciwko toksynie botulinowej typu A lub badanie EMG), lub brak
poprawy po leczeniu w 2 osrodkach prowadzgcych leczenie. W ChPL Botox i Xeomin odnaleziono informacje, ze w przypadku niepowodzenia
terapeutycznego po pierwszym zabiegu, definiowanego jako brak znamiennej poprawy po miesigcu od podania produktu w poréwnaniu ze stanem
wyjsciowym, nalezy rozwazyC strategie postepowania, dodatkowo w ChPL Botox widnieje zapis, ze w przypadku braku lub niezadowalajgcego skutku
leczniczego po drugim cyklu leczenia nalezy rozwazy¢ zastosowanie alternatywnych metod postepowania.
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Zmiana nr 3 — wedtug opinii ekspertéw proponowane zmiany zapiséw sg zasadne (poza zapisem o 300 j.m. w dystonii krtaniowej dla produktu Dysport, ktéry
najprawdopodobniej jest omytka) i zgodne z praktyka kliniczng. Eksperci uwazajg za zasadne odniesienie sie jedynie maksymalnej dawki, zgodnie z ChPL dla
poszczegodlnych produktow leczniczych. Odnalezione wytyczne kliniczne nie precyzujg dawek maksymalnych poszczegélnych produktow.

W przypadku leku Dysport nalezy zwréci¢ uwage, ze w kurczu powiek i potowicznym kurczu twarzy zaproponowane zapisy sg nieznacznie wyzsze niz
maksymalne dawkowanie przedstawione w ChPL Dysport (proponowane jest 125 j.m. na jedno oko i w potowicznym kurczy twarzy, natomiast ChPL mowi
0 maksymalnej dawce réownej 120 j.m.). W przypadku lekéw Botox i Xeomin proponowane zapisy sg nizsze niz maksymalne dawkowanie okreslone w ChPL
tych produktéw leczniczych (krecz karku — proponowana maksymalna dawka 200 j.m., natomiast ChPL méwi o nieprzekraczaniu dawki 300 j.m. podczas
jednego zabiegu; kurcz powiek — proponowana maksymalna dawka 50 j.m., natomiast ChPL méwi, ze dawka catkowita nie powinna przekracza¢ 100
jednostek co 12 tygodni.).

Nalezy doda¢, ze ChPL zadnego z uwzglednionych produktéw leczniczych nie odnosi sie do dawkowania lekow w dystonii krtaniowej, dystonii twarzy oraz
dystonii zadaniowe;.

Zmiana nr 4 — wedtug opinii ekspertow proponowane zmiany zapisOw sg zasadne. Zgodnie z ChPL Xeomin zarejestrowany jest do objawowego leczenia
kurczu powiek, dystonii szyjnej z przewagg komponenty rotacyjnej (kurczowy krecz szyi) i poudarowej spastycznosci konczyny gornej z objawami zgiecia
nadgarstka. W ChPL nie przedstawiono zapiséw odnoszgcych sie w szczegoélnosci do dystonii krtaniowej oraz dystonii twarzy. W odnalezionych wytycznych
klinicznych nie odnaleziono informacji odnoszgcych sie do proponowanej zmiany.

Zmiana nr 5 — wedtug opinii ekspertéw proponowane zmiany zapiséw sg zasadne, a badania przy kwalifikacji po modyfikacji zapiséw sg wystarczajgce
w procesie kwalifikacji do leczenia, a zbedne badania generujg niepotrzebne koszty. W ChPL wszystkich uwzglednionych produktéw leczniczych (Dysport,
Botox i Xeomin) brak jest informacji wskazujgcych na koniecznos¢/zasadnosé wykonywania morfologii krwi oraz RTG kregostupa szyjnego. Odnalezione
rekomendacje kliniczne réwniez nie wskazujg koniecznosci wykonywania usunietych z zapisow badan. W przypadku morfologii krwi brak jest uwzglednienia
jej wynikow w kryteriach kwalifikacji do programu, co moze stanowi¢ dodatkowg przestanke za usunieciem tego badania. W przypadku RTG kregostupa
szyjnego proponowana zmiana jest zgodna ze zmiang nr 1 (usuniecie RTG kregostupa szyjnego z kryteriow kwalifikacji do programu).

Zmiana nr 6 — wedtug opinii ekspertow zmiana jest zasadna. Zgodnie z zapisami ChPL poszczegélnych produktéw leczniczych oraz opinii ekspertow EMG
nie stuzy do monitorowania leczenia, jest natomiast wykorzystywane, w niektérych przypadkach, przy podawaniu leku — podczas wyboru miesni objetych
procesem chorobowym. Odnalezione wytyczne kliniczne nie wnoszg dodatkowych informacji odnosnie zasadnosci ocenianej zmiany. Ponadto eksperci
zwracajg uwage na konieczno$¢ dodania zapisu o mozliwosci/ koniecznoéci stosowania USG/ EMG w celu identyfikacji miesni do iniekciji
w uzasadnionych przypadkach.

B.30. “Leczenie spastycznosci w mézgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)™:

Zmiana nr 1 — wedtug opinii ekspertéw zmiana jest zasadna. Zgodnie z zapisami ChPL poszczegdlnych produktéw leczniczych oraz opinii ekspertow EMG
nie stuzy do monitorowania leczenia, jest natomiast wykorzystywane, w niektérych przypadkach, przy podawaniu leku — podczas wyboru miesni objetych
procesem chorobowym. Prof. Stawek zwraca uwage na zasadnos¢ dodania zapisu o mozliwosci podawania leku pod kontrolg USG. Odnalezione wytyczne
kliniczne nie odnosza sie do zasadnosci ocenianej zmiany.
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5. Zrodia

Rekomendacje kliniczne
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pochodzenia-miesniowego.html
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6. Zataczniki

Zatacznik 1. B.28 ,Leczenie dystonii ogniskowych i potowiczego kurczu twarzy (ICD-10 G24.3, G24.4,
G24.5,G24.8, G51.3)

Zatacznik 2.  B.30. “Leczenie spastycznosci w mdzgowym porazeniu dzieciecym (ICD-10 G80)”

25/25



