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ECONOMEDICA wtdknienie ptuc

Gtéwne cele projektu

Aktualnie wytgcznie pacjenci z idiopatyczng postacig widknienia ptuc majg dostep do leczenia w programie
lekowym. Celem projektu jest dostarczenie danych wspierajgcych uzyskanie finansowania rowniez dla grup
pacjentéw z wtdknieniem ptuc w przebiegu srddmigzszowych choréb ptuc, o znanym podtozu.

W szczegdlnosci, wyniki projektu pozwolg na:

>

>

Oszacowanie populacji pacjentéw z wtdknieniem ptuc o znanej przyczynie oraz dajg mozliwosc
elastycznego konstruowania subpopulacji pacjentow

Charakterystyke pacjentéw pod katem: $ciezki diagnostycznej, leczenia, kluczowych parametrow
medycznych

Wykorzystanie wynikow badania w procesie Market Access

Szeroki zakres zebranych danych moze stanowié wktad do publikacji naukowych oraz by¢ przedmiotem
dyskusji podczas Advisory Board

Czas realizacji badania: maj 2021 — wrzesien 2021
Dane zbierane za okres: rok 2019
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ECONOMEDICA wtdknienie ptuc
Wielkos¢ préby

: PLANOWANA LICZBA LICZBA LEKARZY, KTORZY
SEESIASEAS AR E RS RORIA LEKARZY WZIELI UDZIAt W PROJEKCIE

REUMATOLODZY

Osrodki z programami lekowymi w zakresie RZS 25 21
PULMONOLODZY 25 19
Osrodki z programem B.87 (leczenie idiopatycznego wtdknienia ptuc)

Razem: 50 lekarzy 40 lekarzy

DOBOR LEKARZY:

Do badania zaproszono lekarzy zajmujgcy sie prowadzeniem pacjentéw z
wtbéknieniem ptuc, o znanym podtozu.

Schemat doboru lekarzy/ struktura préby 32
B.87 leczenie
* Dobér kwotowo-losowy idiopatycznego (dowolna kwota 19
kontraktu —

* W ramach bazy placéwek z okreslonymi programami lekowymi (RZS, IPF) wicknienia ptuc wszystkie osrodki)

* Poradnie i oddziaty szpitalne w ramach o$rodkéw z programem lekowym

) ) ] ) . . . Leczenie RZS i A 21
* Préba roztozona proporcjonalnie pomiedzy regiony geograficzne miodziericzego (powyzej 0,5 min = Wtym 1
16 wojewddztw - 93% catej sumy ,
( ] ) |d|opaty_cznego kontraktu) osrodek z
zapalenia 77 kontraktem na
Przyjeto zatozenie ze badaniem zostaty objete osrodki z powyzszymi :tri\g;\ggi (dowolna kwota RZOS ; cr:nnllrfej
. . . - . . < kontraktu — wszystkie ’
programami lekowymi z uwagi na najwieksza koncentracje pacjentéw z agresywnym oérodki)

widknieniem ptuc w tego typu placéwkach.
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ECONOMEDICA wtdknienie ptuc

Dane uzyskiwane z poszczegdlnych czesci projektu

ELEMENTY PROJEKTU E '
NARZEDZIE 1) NARZEDZIE 2) NARZEDZIE 3)
DWUETAPOWA EWIDENCJA PACJENTOW A
* Zliczenie pacjentdw z widknieniem ptuc z Szczegobtowe informacje o pacjentach o * Opinie, doswiadczenia
ostatnich 12 miesiecy (idiopatyczne vs. WYBRANYM PROFILU, lekarzy zwigzane z
nieidiopatyczne, typ choroby bedacej u procesem diagnostycznym
podtoza widknienia) Charakterystyka medyczna i leczenie oraz leczeniem pacjentéw
pacjentow . .
* oszacowania/ deklaracje
* Ewidencja pacjentéw z nieidiopatycznym pogtebiajace kluczowe
witdknieniem ptuc - wyodrebnienie chorych Dane oparte o dokumentacje medyczng zagadnienia w tym
ktoérzy dalej bedg opisywani w szczegétowych chorego obszarze
formularzach analizy dokumentacji
Okreslenie wielkosci populacji pacjentow w » Szczegétowy opis badanej populacji
Polsce, objetych opieka pulmonologoéw i . Informacje uzupetniajace
reumatologdw w osrodkach z programami lek. * Parametry pozwalajace na elastyczne
(RZS, IPF) analizy wewnatrz subpopulacji i ew. ich
Wazenie wynikéw z uwagi na zatozone z géry zawgzanie
kryteria wejscia do opisu w ramach narzedzia 2
(analiza dokumentacji medycznej)
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ECONOMEDICA wtdknienie ptuc

Szczegoty dotyczgce metody badania

EWIDENCJA PACJENTOW

Retrospektywna ewidencja chorych z ostatnich 12 miesiecy

* Czesc 1: podanie ogdlnej liczby chorych pod opieka
lekarza i poradni/oddziatu

ANALIZA DOKUMENTACIJI PACJENTOW

Wszyscy pacjenci z Wszyscy pacjenci z * Kazdy lekarz planowo miat opisa¢ 10 wybranych pacjentéw,
twardzina uktadowa, w widknieniem ptuc - (finalna liczba opisanych byta uzalezniona od liczby pacjentow
tym: z wiéknieniem ptuc idiopatyczne vs. o znanym pod opieka osrodka)
podtozu
Reumatolodzy Pulmonolodzy
* Czes€ 2: spisanie maksymalnie 30 ostatnich pacjentow, Tylko pacjenci z wtéknieniem Pacjenci z postepujacym
z wtdknieniem nieidiopatycznym (finalna liczba opisanych ptuc w przebiegu twardziny witdknieniem ptuc, w

byta uzalezniona od liczby pacjentéw pod opieka lekarza) uktadowej przebiegu dowolnej choroby
= w tym z twardzing

uktadowa

* Wszystkie miejsca pracy lekarza (w ramach osrodka)

* Krotki opis pacjentow * Szeroki zakres informacji

* Aktualny stan
» Sciezka diagnostyczna w odniesieniu do wtéknienia ptuc
* Aktualne leczenie wtdknienia + historia leczenia

* Aktualne leczenie w zwigzku z chorobg podstawowg w
przebiegu ktdrej wystgpito witdknienie (jesli dostepne w
karcie)



ECONOMEDICA wtdknienie ptuc

Szczegoty dotyczgce populacji pacjentow objetych badaniem

KRYTERIA KWALIFIKACJI PACJENTOW
DO ANALIZY DOKUMENTACII MEDYCZNEJ

Pacjenci opisywani przez pulmonologéw

Pacjenci z wtéknieniem w przebiegu dowolnej sSrodmigzszowej
choroby ptuc o znanej przyczynie, u ktérych w ostatnich 24 miesigcach

v’ Dorosty (18+ lat) pacjent,

zaobserwowano:
v’ Z wibéknieniem ptuc o znanym podtozu (tzn. inne niz
idiopatyczne) Spadek FVC o minimum 5%,
v’ Z wibéknieniem ptuc rozpoznanym na podstawie badania S U LT [eCREREl 6 ey
Grupa A oddechowych (kaszel, dusznos¢ itp.) 309

tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci — TKWR
(HRCT) lub na podstawie oceny materiatu pobranego w
czasie biopsji ptuca

LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia
wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

Spadek FVC o minimum 5%,
Grupa B ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw 253

Pacjenci opisywani przez reumatologéw oddechowych (kaszel, dusznos¢ itp.)

Pacjenci z widknieniem w przebiegu twardziny uktadowej

(dowolny czas od diagnozy wtéknienia) GrupaC | Spadek FVC o minimum 10% 206
WIELKOSC PROBY ~.v WIELKOSC PROBY .V
REUMATOLODZY PULMONOLODzZY
161 pacjentow 309 pacjentow

RAZEM: uzyskano prébe 470 pacjentéow



WYNIKI BADANIA

OSZACOWANIE LICZEBNOSCI POPULACJI PACIENTOW
OBJETYCH BADANIEM




Pacjenci z widknieniem ptuc w przebiegu innych chordb:

udziat podgrup zdefiniowanych w badaniu

Pacjenci z wtéknieniem ptuc

w przebiegu innych chorob

* leczeni przez pulmonologéw

* wosrodkach z programem
lekowym IPF

1 525 (100%)

Udziat osrodkéw z
programem lekowym
IPF w catkowitej liczbie
hospitalizacji chorob
ptuc

(z wytgczeniem

onkologii i PL) —>

48%

fe«/

Pozostali
pacjenci
592
(39%)

PACJENCI Z SZYBKO POSTEPUJACYM WLOKNIENIEM PLUC
Pacjenci, u ktéorych w ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:
Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie

objawéw oddechowych (kaszel, dusznosc¢ itp.) LUB nasilenie
rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie
objawéw oddechowych (kaszel, dusznosc itp.)

Spadek FVC o minimum 10%



Pacjenci z widknieniem ptuc w przebiegu innych chorob:

udziat podgrup zdefiniowanych w badaniu

Pacjenci z wtéknieniem ptuc

w przebiegu innych chordb

* leczeni przez pulmonologéw

* wosrodkach z programem
lekowym IPF

1 525 (100%)

PACJENCI Z SZYBKO
POSTEPUJACYM
WEOKNIENIEM PLUC

Pacjenci, u ktorych w ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

istotne klinicznie
pogorszenie objawow
oddechowych (kaszel,

w ostatnich 24 miesigcach:

GRUPA A: Spadek FVC o
minimum 5% LUB istotne
klinicznie pogorszenie
objawow oddechowych LUB
nasilenie rozlegtosci lub
stopnia wtdknienia widoczne w
badaniu TKWR

GRUPA B: Spadek FVC o
minimum 5% ORAZ istotne
klinicznie pogorszenie
objawoéw oddechowych

GRUPA C: Spadek FVC o
minimum 10%

1% pacjentdéw nie miat

—

—

R

spadek FVC dusznosc itp.)

brak spadku Tak 86 (6%) “—»
354
(23%) Nie 268 (18%) —_—
<5% Tak 144 (%) [ E——
520
(34%) Nie 376 (25%) —

Tak 277 (18%—’
nie 116 (3%) [

Tak 234 (2%) YAV —

Nie 24 (2%) M—>

od 5 do <10%

393
(26%)

10% i wiecej
257
(17%)

ANAA N

nasilenie rozlegtosci lub
stopnia witdknienia
widoczne w badaniu
TKWR

Tak 23 (2%)
Tak O
Tak 50 (3%)

Tak 53 (3%) “

Tak 196 (13%)
Tak 22 (1%)
Tak 218 (14%)

Tak 24 (2%)

diagnozy na podstawie TKWR
lub biops;ji

/5@/

Spadek 1171 (77%) Tak 741 (49%)

Tak 586 (38%)



Pacjenci z widknieniem ptuc w przebiegu innych chorob:

udziat podgrup zdefiniowanych w badaniu (v2)

Pacjenci z wtéknieniem ptuc

w przebiegu innych chorob

* leczeni przez pulmonologéw

* wosrodkach z programem
lekowym IPF

1 525 (100%)

PACJENCI Z SZYBKO
POSTEPUJACYM

Pacjenci, u ktorych w ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

spadek FVC

brak spadku

354
(23%)

WLOKNIENIEM PLUC

w ostatnich 24 miesigcach:

GRUPA A: Spadek FVC o
minimum 5% LUB istotne
klinicznie pogorszenie
objawoéw oddechowych LUB
nasilenie rozlegtosci lub
stopnia wtdknienia widoczne w
badaniu TKWR

GRUPA B: Spadek FVC o
minimum 5% ORAZ istotne
klinicznie pogorszenie
objawéw oddechowych

GRUPA C: Spadek FVC o
minimum 10%

1% pacjentdéw nie miat

v

<5%
520
(34%)

od 5 do <10%

393
(26%)

10% i wiecej
257
(17%)

istotne klinicznie pogorszenie objawow
oddechowych (kaszel, dusznos¢ itp.)

TAK

86 (o [N

144 %) [

277 (18%) [N

234 (15%) BVA:YAC

NIE
268 (18%)
W tym 53 (3%), u
ktorych byto nasilenie
376 (25%) ‘ rozlegtosci lub stopnia

wtoknienia widoczne w

badaniu “

TKWR

116 (8%) “

24 (2%)

diagnozy na podstawie TKWR
lub biops;ji

/5@/

Spadek 1171 (77%)

Tak 741 (49%)

Nie 784 (51%)
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w przebiegu innych chorob:

udziat podgrup zdefiniowanych w badaniu

Pacjenci z wtéknieniem ptuc
w przebiegu innych chorob
* leczeni przez pulmonologéw

* wosrodkach z programem szybko postapujace
witdknienie ptuc
lekowym IPF Choroba, w przebiegu ktérej wystepuje wtéknienie ptuc (100% = liczba pacjentéw
(100% = liczba pacjentéw widknieniem z dang chorobg
1525 (100%) w przebiegu innych chordb) podstawowg)

f&/



Pacjenci z twardzing uktadowa: udziat podgrup Pacjenci

zdefiniowanych w badaniu leczeni przez reumatologéw

Pacjenci z twardzing uktadowg

* leczeni przez reumatologéw

* wosrodkach z programem
lekowym na RZS

3219 (100%)

(100% = liczba pacjentéw z twardzing uktadowg

(100% = Ii,czba z wtdknieniem ptuc)
pacjentéw
z twardzing Pacjenci bedacy pod opieka osrodka
uktadowa) pulmonologicznego w zwigzku
z widknieniem ptuc
603 (31%)

Pacjenci niebedgacy réwnolegle pod
opieka osrodka pulmonologicznego
Pozostali w zwigzku z wtdknieniem ptuc

Ly 1 243 (39%) 1372 (69%)
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

PACJENCI Z WEOKNIENIEM PLUC W
PRZEBIEGU TWARDZINY UKtADOWEJ
LECZENI PRZEZ REUMATOLOGOW

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

PODSTAWOWE INFORMACIE O PACIENCIE
| DIAGNOZIE CHOROBY

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

Ptec pacjentow i ich wiek w roku 2019 przebiegu twardziny ukladowej

leczeni przez reumatologéw

Wiek pacjentéw
Pokazano % pacjentéw, n=161

10% 24%

R T e e
55 56 29 75

m do 40 lat M 41-50 lat m51-60 lat
m61-70 lat | 71 i wiecej lat

Ptec¢ pacjentow
Pokazano % pacjentéw, n=161

1 Kobieta 1 Mezczyzna

Al. Ptec:
A2. Rok urodzenia pacjenta
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Diagnoza nieidiopatycznego wtdknienia ptuc

Miejsce diagnozy i skad skierowanie do osrodka reumatologicznego

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

Miejsce diagnozy wtdknienia ptuc u pacjentow z twardzing
uktadowg leczonych przez reumatologéw
Pokazano % pacjentéw; n=161

Skad pacjent trafit do osrodka po raz pierwszy

Pokazano % pacjentéw; n=161

= w osrodku reumatologicznym respondenta

1 w osrodku pulmonologicznym

B w innym o$rodku niepulmonologicznym

A8. Gdzie postawiono diagnoze wtdknienia ptuc?

fe«/

m od lekarza z lecznictwa otwartego I ze szpitala, z oddziatu:

Kto skierowat po raz
n=135)

Reumatolog _ 53%
Lekarz pierwszego 0
kontaktu/ POZ - 42%
Pulmonolog | 3%
Dermatolog 1%
Kardiolog 1%

Inny specjalista  0,5%

z jakiego oddziatu
(n=26)

Pulmonologiczny - 32%
intggiciiiy?:zny - 24%

Reumatologiczny - 23%
Kardiologiczny I 10%

Dermatologiczny I 6%

Inny oddziat I 5%

A9. Skqd pacjent dostat skierowanie do Pana/i osrodka po raz pierwszy?
A10a) Kto skierowat pacjenta do Pana/i osrodka po raz pierwszy?
A10 b) z jakiego typu oddziatu pacjent dostat skierowanie do Pana/i osrodka po raz pierwszy?
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Kolejnos¢ diagnozy choroby podstawowe;j Pacjenci z wiGknieniem ptuc w

przebiegu twardziny uktadowej

vs diagnozy widknienia ptuc leczeni przez reumatologéw

Czas miedzy diagnozg twardziny uktadowej a diagnoza

s . . . widknienia ptuc - LICZBA MIESIECY
Widknienie piuc w przeblegu twardzmy Ukiadowej Pokazano % pacjentéw; srednig i mediane rozktadu oraz minimum i
Pokazano % pacjentéw; n=161 maksimum

0% 20% 40% 60% 80% 100%

sincy T 49%
t

L 21%

i diagnoza twardziny uktadowej PO o
> 1 do 3 miesiecy e 17%
0

stwierdzeniu wtdknienia ptuc w wyniku

poszukiwania jego przyczyny = czas od diagnozy

o | 2% widknienia ptuc do
>3 do 6 miesigcy B 5% diagnozy twardziny (n=42)
>6 do 12 miesiecy |4 0 = czas od diagnozy
- 11/’ twardziny uktadowej do
m diagnoza twardziny uktadowej PRZED ¥ 4% diagnozy widknienia ptuc
diagnozg wtoknienia ptuc — pacjent >12 miesiecy > ’ (n=119)
zostat skierowany w zwigzku z P 30%
twardzing uktadowg na diagnostyke w e 20%
kierunku wtdknienia brak danych W 7%

czas od diagnozy wtdknienia ptuc
do diagnozy twardziny (n=28)

T1. Kiedy zdiagnozowano twardzine uktadowq u pacjenta? czas od diagnozy twardziny uktadowej

T2. Data diagnozy twardziny ukfadowej: do diagnozy wtdknienia ptuc (n=105)
A7. Data diagnozy wtdknienia ptuc:
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Ostatnia i poprzednia wizyta pacjenta w osrodku Pacjenci z wiéknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

w 2019 r i czas od diagnozy widknienia ptuc

Czas od poprzedniej wizyty w osrodku do ostatniej wizyty w
Ostatnia wizyta pacjenta w osrodku w 2019 r. osrodku - LICZBA MIESIECY

Pokazano % pacjentéw; n=161 Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%

pierwsza wizyta/hospitalizacja tego - 23%
pacjenta

do 3 miesiecy - 23%
Czas od diagnozy widknienia ptuc w przebiegu twardziny uktadowej
do ostatniej wizyty w osrodku - LICZBA MIESIECY >3 do 6 miesigcy . 16%

Pokazano % pacjentéw oraz srednig, mediane, minimum i maksimum; n=161

B wizyta ambulatoryjna 2 hospitalizacja

0% 20% 40% 60% 80% 100% >6 do 12 miesiecy . 13%

w tym samym miesigcu - 12%

>12 miesiecy I 5%
>1do 6 miesiecy [l 13%

>6do 12 miesiecy [l 12% brak danych - 19%
>24 do 48 miesiecy | 22% - w 0,03
miesiecy  miesiecy (ten sam - miesiace ° A (ten sam 29
> 48 miesiecy [l 16% miesiac) (10 lat) miesieey MICSIACE  iesige) Mooy

A4. W jakim trybie przyjqt/przyjeta Pan/i pacjenta w ramach opisywanej wizyty/hospitalizacji z 2019r? (tej na podstawie ktérej pacjent zostat zakwalifikowany do
badania) / A5. Data opisywanej wizyty ambulatoryjnej / hospitalizacji / A7. Data diagnozy wtdknienia ptuc:

A6. Pomijajgc opisywang wizyte lub hospitalizacje z 2019r, na podstawie ktérej wybrat/a Pan/i pacjenta do badania, czy pacjent byt wczesniej na wizycie lub
hospitalizowany w Pana/ osrodku?

Data poprzedniego przyjecia pacjenta (wizyta ambulatoryjna lub hospitalizacja) w Pana/i osrodku:

f@/

18



Stan pacjenta zwigzany z twardzing uktadowg Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

o . S przebiegu twardziny uktadowej
na dzien opisywanej wizyty

leczeni przez reumatologéw

Rodzaj powiktan narzadowych zwigzanych z twardzing uktadowa, poza sré6dmiazszowa

chorobg ptuc

Pokazano % pacjentow; n=161 Rodzaj twardziny na moment

0% 20% 40% 60% 80% 100% opisywanej wizyty

Waskulopatia obwodowa (objaw Raynauda, Pokazano % pacjentow; n=161
owrzodzenia palcéw)

Zmiany skorne

Powiktfania ze strony przewodu pokarmowego

Tetnicze nadcisnienie ptucne _ 31%

Twardzinowy przetom nerkowy . 7%

Il ograniczona & uogdlniona

Ocena stopnia zaawansowania zmian skérnych — skala mRSS (modified Rodnan Skin Score)
Pokazano % pacjentéw; n=163

U 76% pacjentdw nie stosowano innego rodzaju oceny zmian
m brak danych skérnych niz skala mRSS

0 24% pacjentéw - brak informacji na temat innych skal oceny

M nie zastosowano skali

mMRSS Wynik oceny na skali: 0% 20% 40% 60% 80% 100%
Il zastosowano skale ponizej 15 punktow 3o
e ey sy e
n=82 od 15 do >25 punktéw N 46%
25 punktéw i wiecej B 20% 19 pkt 18 6 35

T3. Rodzaj twardziny uktadowej u pacjenta na moment opisywanej wizyty/ hospitalizacji z 2019 r.:

T4. Rodzaj powiktan narzgdowych zwigzanych z twardzing uktadowq, poza sSrédmigzszowq chorobgq ptuc, na dzieri opisywanej wizyty/hospitalizacji z 2019r:
T5. Ocena stopnia zaawansowania zmian skornych na dzieri opisywanej wizyty/hospitalizacji:

fe«/
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STAN PACJENTA W MOMENCIE DIAGNOZY
WLOKNIENIA PLUC

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Badania wykonywane w przebiegu diagnostyki ktdrej PRl e DTl IS [ Ly

przebiegu twardziny uktadowej

efektem byto stwierdzenie widknienia ptuc u pacjenta leczeni przez reumatologow

Czesto$¢ wykonywania badan diagnostycznych w przebiegu diagnozowania wtéknienia ptuc towarzyszgcego

twardzinie uktadowej
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczosci (TKWR)
Ocena patomorfologiczna materiatu pobranego w Wynikul.a..-l.:G e
przezoskrzelowej biopsji ptuca  JZ I s
chirurgicznej biopsji ptuca (biopsja otwarta lub wideotorakoskopia) B e,
kriobiopsji | A A2
oS oo SHTsa SRS gsanta oskrzelowo-pechersykowego m tak
Spirometria = nie
Pomiar zdolnosci dyfuzyjnej dla tlenku wegla (DLco) | NG G2 5% = brak danych
Badanie gazometryczne krwi / pulsoksymetria
Test 6-minutowego chodu .>
Ptucno-sercowy test wysitkowy [JFENIT AT 7%
Pletyzmografia  |FHER I/ 6%
Inne badanie, na podstawie ktérego zdiagnozowano wiéknienie ptuc [T 0%

Badania obrazowe

A14. Prosze zaznaczyc ktdre z badan wykonano lub oceniano w przebiegu diagnostyki, ktdrej efektem byto stwierdzenie wtdknienia ptuc u pacjenta
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Klasyfikacja choroby ptuc oraz wynik badania

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej

TKWR w momencie diagnozy widknienia ptuc leczeni przez reumatologéw

Klasyfikacja zapalenia ptuc na podstawie wynikow radiologiczno-
histopatologicznych
Pokazano % pacjentéw; n=161

Wyniki badania tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci

% obszaru ptuc zajetego wtéknieniem
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%
Nieswoiste srodmigzszowe
zapalenie ptuc (NSIP)

Zwykte sSrodmigzszowe o
zapalenie ptuc (UIP) . 12%

Ostre sréodmigzszowe

o)
zapalenie ptuc (AIP) 1%
Ztuszczajgce Sréodmigzszowe
yace a 0,3%
zapalenie ptuc (DIP)
Inne  0,4%

Nie mozna okredli¢ - 42%
Brak danych - 18%

BO. Klasyfikacja zapalenia ptuc na podstawie wynikéw radiologiczno-histopatologicznych:

0% 20% 40% 60% 80% 100%
10% I 6%
12% 1%
15% 1 5%
20% 0 9%
25% 1%
30% I 5%
35% | 1%
Nie oceniano [ 47%
Brak danych [ 25%

L=k mediana
pacjentow

N=49 19% 20% 10% 35%

B1. Wyniki badania tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc

fe«/
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Wyniki badan wydolnosciowych ptuc w momencie

diagnozy widknienia ptuc

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

Wyniki badan

Pokazano % pacjentéw; n=161

FVC - % wartosci naleznej

0% 20% 40% 60% 80%100%

ponizej 80% [ 9% Srednia 90%
0d 80 do 120% N 27% AR 95%
Min. 56%
powyzej 120% | 2%
Maks. 127%
Nie oceniano [ 35% ) )
Liczba pac;j. 46

Brak danych 000 26%

Wysycenie krwi tetniczej tlenem w spoczynku

0% 20% 40% 60% 80%100%

ponizej90% 2%

90-91% | 3% <95% $rednia 95%

92-93% | 3% 12% Mediana 95%
pacjentéw

94% I 5% Min. 89%

95-98% [ 19% Maks. 98%

Nie oceniano N 56% Liczba pacj. 54

Brak danych B0 14%

DLco (pojemnos¢ dyfuzyjna dla tlenku wegla) - % wartosci naleznej

Wysycenie krwi tetniczej tlenem podczas wysitku (6MWT)

0% 20% 40% 60% 80%100%

ponizej 75% [ 12% Srednia 81%
Mediana 85%
75% iwigcej [ 24%
Min. 30%
Nie oceniano [N 48% Maks. 102%
Brak danych [ 16% Liczba pac;j. 46

B2. Wyniki badar wydolnosciowych ptuc, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc:

fe«/

0% 20% 40% 60% 80%100%

ponizej90% [ 5%

Srednia 93%
90-91% 4%
6 | 4% <2935°/% Mediana 94%
92-93% [ 6% ? ;
? pacjentéw Min. 87%
0,
94% [ 9% Maks. 98%
95-98% [ 6% Liczba pac;j. 51
Nie oceniano [N 59%
Brak danych [0 13%
23



Objawy pacjenta w momencie diagnozy witéknienia ptuc

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

Czestos$¢ wystepowania objawow klinicznych
Pokazano % pacjentéw; n=161

Przewlekte zmeczenie

Dusznos¢ wysitkowa

Bdle miesni i stawdw

Kaszel

Spadek masy ciata

Wystepowanie trzeszczen w ptucach, w badaniu ostuchowym
Goraczka

Wystepowanie palcéw pateczkowatych

Dusznos¢ spoczynkowa

B3. Objawy pacjenta w momencie diagnozy wtdknienia ptuc

fe«/

0% 20% 40% 60% 80% 100%

40% D% m tak
® nie

® brak danych

5% 93% 2%
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej

Ocena objawoéw oddechowych lub jakosci zycia

pacjenta w momencie diagnozy witéknienia ptuc leczeni przez reumatologéw

Skale oceny uzywane przy diagnozie
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%
nie oceniono nasilenia dusznosci, kaszlu
S . . 85%
ani jakosci zycia wg. zadnej ze skal
mMRC lub MRC . 14%
zmodyfikowana skala Borga . 12%
HAQ-DI I 4%
BDI (Baseline Dyspnea Score) 1%

Cough VAS (Visual Analogue Scale) 1%

B4. Ocena objawdw oddechowych lub jakosci zycia pacjenta, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc.
Prosze zaznaczy, jesli zastosowano dany kwestionariusz oceny, oraz podac jego wynik.
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

Czas diagnozowania wtéknienia ptuc przebiegu twardziny ukladowej

leczeni przez reumatologéw

Po jakim czasie postawiono diagnoze widknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw; n=161

Liczac od czasu od pierwszych zgtaszanych przez pacjenta Liczac od czasu od momentu pierwszych wykrytych
objawow klinicznych, tj. kaszel, dusznosé: zmian radiologicznych
0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%

do 3 miesiecy - 25% do 1 tygodnia - 23%
>3 do 6 miesiecy - 229% >1 do 1 miesigca - 30%
powyzej 6 miesiecy || 18% >1do3miesiecy [ 20%

trudno powiedzie¢ - 36% >3 miesigcy I 7%

trudno powiedzie¢ - 19%

Liczba Liczba
mediana mediana
pacjentow pacjentow

0,2 (w tym 0 (w tym
7 miesiecy 6 miesiecy s_am.ym miesiecy n=104 m|e5|aca 1 miesiac s.an'Tym miesiecy n=127
miesigcu) miesigcu)

B5. Prosze oszacowac, po jakim czasie postawiono diagnoze wtdknienia ptuc u pacjenta:

/Be«/ 26



LICZBA ZAOSTRZEN | LICZBA HOSPITALIZACJI
OD DIAGNOZY WLOKNIENIA PLUC

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej

od momentu rozpoznania do opisywanej wizyty leczeni przez reumatologéw

Hospitalizacje w zwigzku z wioknieniem ptuc

Oddziaty na jakich hospitalizowano pacjentow w zwigzku z z

Liczba hospitalizacji naglymi stanami, zaostrzeniami widknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw; n=161 Pokazano % pacjentéw; n=74

0% 20% 40% 60% 80% 100%

P 469
brak 46%

L 26% Oddziat reumatologiczny _ 92%

1 hospitalizacja _ %
L 20%
- 9% = liczba hospitalizacji

2-3 hospitalizacje 0 zwigzanych z nagtymi stanami,
- 18% zaostrzeniami

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Oddziat internistyczny I 5%

| 2%

Oddziat pulmonologiczny I 4%
4-9 hospitalizacji

= liczba hospitalizacji planowych
0% w zwigzku z kontrolg lub
(o]

10 i wiecej hospitalizacji v prowadzonym leczeniem Oddziat innego typu | 2%
(o]

8%

Brak danych 8%

Liczba hospitalizacji (nagte)
Liczba hospitalizacji (planowe) 3,3 1 0 33
C3. lle razy pacjent byt hospitalizowany w zwigzku z wtéknieniem ptuc, od momentu jego rozpoznania do momentu opisywanej wizyty/hospitalizacji z 2019r? Prosze

osobno policzy¢ hospitalizacje wynikajgce z nagtych stanéw, zaostrzer choroby i planowe przyjecia do szpitala.
C4. Sposrdd tych hospitalizacji w zw. z nagtymi stanami, zaostrzeniami choroby, ile to hospitalizacje na poszczegdlnych oddziatach:
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

Zaostrzenia widknienia ptuc od rozpoznania przebiegu twardziny uktadowej

leczeni przez reumatologéw

Ostatnie zaostrzenie versus ostatnia wizyta w osrodku
lle miesiecy przed ostatnig wizyta

Liczba zaostrzen wtéknienia ptuc od rozpoznania Pokazano % pacjentéw; n=139, tylko pacjenci u ktérych odnotowano
Pokazano % pacjentéw, n=161 zaostrzenie tj. 87% objetych badaniem
0%  20%  40%  60%  80%  100% 0% 20% - a0% - e0% - 80% - 100%

nie byto - 13% Na ostatniej wizycie _ 48%
1 zaostrzenie 9
z z _ po6% do 6 miesiecy - 17%

2 zaostrzenia . 11%
> 6 do 12 miesiecy . 11%
3-5 zaostrzen . 9%

. , | y > 12 miesiecy . 11%
-7 zaostrzen 2%

Brak danych - 29% Brak danych . 13%

: Liczba : Liczba
mediana : > mediana : >
pacjentéw pacjentéw
1,4 1 0 7 11

) N=117 o 8 1 41 N=51
miesiecy

PODANO DEFINICJE ZAOSTRZENIA:

Zaostrzenie, tzn. ostre, klinicznie istotne pogorszenie czynnosci oddechowych charakteryzujgce sie pojawieniem sie nowych rozlegtych nieprawidtowosci w pecherzykach ptucnych, spetniajacych nastepujace
kryteria: ostre pogorszenie sie lub rozwaéj dusznosci (zazwyczaj trwajace krécej niz 1 miesigc), w badaniu TK nowe obustronne zacienienia typu mlecznej szyby lub zageszczenia widoczne na tle o strukturze
odpowiadajgcej obrazowi widknienia w przebiegu srédmigzszowej choroby ptuc, oraz pogorszenie nie w petni wyjasnione niewydolnoscia serca lub przewodnieniem.

C1. Ile zaostrzen wtéknienia ptuc wystgpito u pacjenta od momentu jego rozpoznania (do momentu opisywanej wizyty/hospitalizacji z 2019r)?
C2. Kiedy ostatni raz u pacjenta wystgpito zaostrzenie wtdknienia ptuc
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BADANIA KONTROLNE WYDOLNOSCI PLUC
Z OKRESU 24 MIESIECY POPRZEDZAJACYCH
OPISYWANA WIZYTE/HOSPITALIZACJE

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Badania kontrolne wydolnosci ptuc wykonane

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

w okresie 24 miesiecy przed opisywang wizytg przebiegu twardziny uktadowej
. ’ . c leczeni przez reumatologéw
lub od diagnozy widknienia ptuc

Liczba badan wykonywanych u pacjentéw w ciggu ostatnich 24 miesiecy tacznie z

badaniem z momentu diagnozy jesli byta ona w tym zakresie czasowym
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%

I 35%

: - N 43%
nie wykonywano badania I 2o
I 53%
B 15%
. I 14%
1 badanie B 0%
B 10%
BN 18%
2 badania 19% e
14%
B 13%
= pojemnos¢ dyfuzyjna dla
DLCO (poj $¢ dyfuzyjna dI
B 10% tlenku wegla)
0,
3 badania i wiecej ;{;
7<y° m wysycenie krwi tetniczej tlenem w
spoczynku
’ poczynk
B 22%
16% = wysycenie krwi tetniczej tlenem
Brak danych 15% podczas wysitku (6EMWT)
17%

Informacja: dostepne sg réwniez daty kolejnych badan i wyniki

C5. Prosze podac kolejne wyniki badari kontrolnych wydolnosci ptuc, ktére wykonano w okresie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywang wizyte/hospitalizacje, tqcznie z
aktualnymi wynikami na dzien opisywanej wizyty.
Jesli czas od rozpoznania wtdknienia jest krotszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia:
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Wyniki badan wykonywanych u pacjentéw w okresie Pacjenci z wiéknieniem ptuc w

przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéow

24 miesiecy przed opisywang wizyta lub od diagnozy
witdéknienia ptuc

Wyniki badan wykonywanych u pacjentow ciggu ostatnich 24 miesiecy tacznie z badaniem z momentu diagnozy

OSTATNI dostepny wynik badania
Pokazano % pacjentéw; n=161

FVC - % wartosci naleznej Wysycenie krwi tetniczej tlenem w spoczynku

0% 20% 40% 60% 80%100% 0% 20% 40% 60% 80%100%
0 0 0 0 0 0

Lo Srednia 86% ponizej 90% 1% Srednia 94%
ponizej 80% [ 11% Viediana 90% 90-91% | 4% <1965%‘:A Mediana 95%
0d80do120% [ 30% Min. 48% 9393% | 4%  pacientéw ™ e
powyzej 120% 1% Maks. 130% 94% 1 7% Maks. 96%
Liczba pac;j. 59 95-98% W 17% Liczba pac;j. 54

brak danych N 579%
Brak danych [N 67%

DLco (pojemnosé¢ dyfuzyjna dla tlenku wegla) - % wartosci naleznej Wysycenie krwi tetniczej tlenem podczas wysitku (6MWT)

0% 20% 40% 60% 80%100% 0% 20% 40% 60% 80%100%
0 0 0 0 0 (]

ponizej90% I 5%

ponizej 75% . 17% Srednia 77% 90-91% | 3% <95% Srednia 92%
, 28%
Mediana 80% 93-93% W 14% paq.en:éw Mediana 92%
75% iwiecej | 23% Min. 20% 94% 1 6% Min. 87%
Maks. 120% 95-98% | 2% Maks. 95%
Brak danych 60% . . Brak danych s 70%
_ Liczba pac;j. 59 y ? Liczba pac;j. 54

C5. Prosze podac kolejne wyniki badar kontrolnych wydolnosci ptuc, ktére wykonano w okresie 24 miesiecy poprzedzajqcych opisywanq wizyte/hospitalizacje, tgcznie z
aktualnymi wynikami na dzier opisywanej wizyty.
Jesli czas od rozpoznania wtdknienia jest krotszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia:

f@/ 32



Badania TKWR wykonane w okresie 24 miesiecy Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

przebiegu twardziny uktadowej

przed opisywang wizytg lub od diagnozy wtdknienia ptuc leczeni przez reumatologow

Liczba badan TKWR od diagnozy

Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80%  100%
Czy na podstawie ktorys z tych badan dokonano

nie wykonywano badania TKWR I 204 procentowej oceny obszaru ptuc zajetego wiéknieniem?
w tym czasie ?

o - T _ e
M nie

2 badania _ 48% m brak danych

N=147 N=46

3 badania - 15% ~_

Procent obszaru ptuc zajetego wtéknieniem w ostatnim
4 badania ‘ 1% wykonanym badaniu

0% 20% 40% 60% 80% 100%
ponizej 10% M 9%
10% B 17%

>10% do 30% [ 15%

Informacja: Jesli oceniano procentowo obszar ptuc >20%do <30% W 17%
zajety wtdknieniem dostepne sg réwniez daty

. - . 30% I 279
kolejnych badan i wynik procentowy %
powyzej30% [ 16%

Cé6a. lle badari TKWR wykonano u pacjenta w okresie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywang wizyte/hospitalizacje?

Jesli czas od rozpoznania wtdknienia byt wtedy krotszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia

C6b. Czy na podstawie ktorys z tych badan dokonano procentowej oceny obszaru ptuc zajetego wtdknieniem?

C6c . Prosze podac daty badar TKWR na podstawie ktorych dokonano procentowej oceny zajetosci ptuc wtéknieniem, oraz ich wynik (% obszaru zajetego wtéknieniem
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pacjenta w okresie 24 miesiecy przed opisywang przebiegu twardziny ukladowej
leytq lub od diagnozy wioknienia pl’UC leczeni przez reumatologéw

Widknienie ptuc w przebiegu twardziny uktadowej
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%

nie oceniono nasilenia

dusznosci, kaszlu ani jakosci _ 69%

zycia wg. zadnej ze skal

Zmodyfikowana skala Borga - 25%

mMMRC lub MRC - 21%

HAQ-DI . 11%

Cough VAS (Visual Analogue
1%
Scale)
Informacja: Jesli dokonano oceny na
skali dostepne sg takze daty

Inna skala 1% kolejnych badari i wynik

C7. Oceny nasilenia objawow oddechowych, lub jakosci zycia pacjenta, wykonane w okresie 24 miesiecy poprzedzajqcych opisywanq wizyte/hospitalizacje pacjenta. (Jesli czas od rozpoznania
widknienia byt wtedy krétszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia)
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STAN PACJENTA NA DZIEN OPISYWANE)
WIZYTY/ HOSPITALIZACII

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Stan pacjentéw na moment opisywanej Pacjenci z wioknieniem pluc w

przebiegu twardziny uktadowej

wizyty / hospitalizacji (1/2) leczeni przez reumatologéw
Objawy oddechowe u pacjenta Palenie tytoniu
Pokazano % pacjentéw; n=161 Pokazano % pacjentéw, n=161
W tak ™ nie  nigdy nie palit

I palit w przesztosci
M palacy na dzien opisywanej wizyty/hospitalizacji
Dusznos$¢ wysitkowa

Kaszel _

2z Liczba paczkolat
Duszno$¢ spoczynkowa (n=13)
Masa ciata, wartos¢ BMI
Pokazano % pacjentéw oraz miary centralne i krarice rozktadu; n=161 . .
Srednia 12
Mediana 5
® Trudno oszacowac
Min. 1
Srednia 24 B Otytos¢ 3 stopnia (olbrzymia) Maks. 25
Mediana 24 B Otyto$¢ 2 stopnia
Min. 18 H Otytos¢ 1 stopnia
4
Maks. 40 W Nadwaga Podano informacje o 1 pacjencie
palacym obecnie: liczba paczkolat 30
Liczba B Prawidtowa masa ciata
- 144

H Niedowaga

C8a. Objawy oddechowe wystepujgce u pacjenta podczas opisywanej wizyty/ hospitalizacji:
C9. Masa ciata pacjenta na dzieri opisywanej wizyty/hospitalizacji: / Opcjonalnie, prosze wpisac¢ wzrost i wage pacjenta:
C11 Czy pacjent pali tyton (na dzien opisywanej wizyty/hospitalizacji), lub palit w przesztosci? / Jesli tak, prosze poda¢ liczbe paczkolat, przynajmniej w przyblizeniu.
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej

Stan pacjentow na moment opisywanej

wizyty / hospitalizacji (2/2) leczeni przez reumatologéw
Choroby wspatistniejace u pacjentéw Badania czynno$ci watroby
Pokazano % pacjentéw; n=161 Pokazano % pacjentéw; n=161
W Tak m Nie m brak danych

m podano wynik B brak danych
nadcisnienie tetnicze

nadcis$nienie ptucne AspAT

choroba wiencowa AIAT

tagodne zaburzenia czynnosci watroby
stezenie bilirubiny

inne choroby sercowo-naczyniowe

owrzodzenie trawienne lub choroba uchytkowa jelit Wyniki badan: AspAT AIAT
Srednia 30 29
cukrzyca typu 1 lub 2 30
Mediana 31
przebyty zawat miesnia sercowego Min 9 6
ryzyko krwawien lub wrodzona predyspozycja do krwawien / stosowanie 58
D% % Max. 58

lekdw przeciwzakrzepowych lub lekéw mogacych powodowac krwawienie

2zylna choroba zakrzepowo-zatorowa _ Liczba pacjentow n=149 n=151

ciezkie zaburzenia czynnosci nerek (klirens kreatyniny <
30 ml/min)

tetniak obecnie lub w wywiadzie (dowolnego typu)
przebyty udar

aktywna choroba nowotworowa

umiarkowane lub ciezkie zaburzenia czynnosci watroby

alergia na soje lub orzechy ziemne

C8b. Choroby wspdtistniejgce u pacjenta na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji::
C10. Wyniki badari czynnosci wagtroby na dzien opisywanej wizyty/hospitalizacji
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Miejsce zamieszkania pacjenta na moment opisywanej
W|zyty / hospitalizacji przebiegu twardziny uktadowej

c . . . S . leczeni przez reumatologéw
Zwolnienia lekarskie w czasie 24 miesiecy przed nia

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

Miejsce zamieszkania pacjenta Zwolnienia lekarskie zwigzane z widknieniem ptuc
Pokazano % pacjentéw; n=161 Pokazano % pacjentéw; n=161

M mieszka w domu

1 przebywa w osrodku opiekurnczo-leczniczym

| M nie ®
m brak danych tak = nie m brak danych

Liczba

Liczba dni zwolnienia

lekarskiego w ostatnich 2 :;:J:JZT:‘;
latach lub od diagnozy:

Srednia 93
Mediana 90
Min. 14
Max. 180
Liczba pacjentéw n=31

D8. Miejsce zamieszkania pacjenta na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji:
D11.. Czy pacjent byt na zwolnieniu lekarskim, zw. z witéknieniem ptuc w czasie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywang wizyte/hospitalizacje?
lle w sumie dni pacjent przebywat w tym czasie na zwolnieniu lekarskim, z powodu wtdknienia ptuc? Prosze oszacowac przynajmniej w przyblizeniu:
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POSTEPOWANIE TERAPEUTYCZNE
W ZWIAZKU Z WEOKNIENIEM PLUC

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Postepowanie terapeutyczne zastosowane od diagnozy

Pacjenci z widéknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej

widknienia pl’UC do ostatniej leyty leczeni przez reumatologéw

Formy leczenia stosowane kiedykolwiek u pacjenta w przebiegu
dotychczasowej terapii wtéknienia ptuc

Pokazano % pacjentéw; n=161

Miejsce inicjacji farmakoterapii wtéknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw; n=161

Farmakoterapia

Szczepienie przeciw grypie w
poprzednich 12 miesigcach

Dieta

Szczepienie przeciwko pneumokokom

Rehabilitacja oddechowa

Tlenoterapia domowa (w ramach
leczenia domowego)

Przeszczep ptuc

3%

0%

B w osrodku respondenta = w innym osrodku

99,6%

Informacja: Jesli stosowano rehabilitacje oddechowg dostepna jest data
zastosowania po raz pierwszy oraz liczba zastosowan 24 m przed ostatnig wizytg

Informacja: Jesli stosowano DLT dostepna jest data zastosowania po raz pierwszy

D1. Ktdre z form leczenia zastosowano kiedykolwiek u pacjenta w przebiegu dotychczasowej terapii widknienia ptuc tzn. od momentu diagnozy do opisywanej
wizyty/hospitalizacji (tgcznie z leczeniem na opisywanej wizytic / hospitalizacji)?
D2. Czy leczenie farmakologiczne wtéknienia ptuc zainicjowano w Pana/i osrodku?
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Historia leczenia farmakologicznego w zwigzku E . e

Z Wl’()knieniem pl’uc przebiegu twardziny uktadowej

leczeni przez reumatologéw

Wszystkie leki zastosowane od diagnozy

Czestosc stosowania lekow
Pokazano % pacjentéw; n=160; Pokazano wszystkie stosowane leki
Leczenie farmakologiczne w catej historii terapii stosowato 99,6 % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100%

cyklofosfamid ~ m———— 53%
mykofenolan mofetylu Fm————" 42%
azatiopryna . 39%
metyloprednizolon I 21%
prednizon [ 19%
nitrendypina mmmmm 17%
metotreksat N 15%
hydroksychlorochina mmmm 14%
kwas acetylosalicylowy @ 13%
kolchicyna ®m 4%
kwas foliowy ® 3%
amlodypina | 2%
pentoksyfilina | 2%
badanie kliniczne | 1%
nintedanib 1%
peryndopryl 1%

sulfasalazyna 1% Informacja: dla kazdego leku dostepne sg dane na temat

czasu dotychczasowego jej stosowania oraz catkowitego
czasu stosowania i powoddéw zakoriczenia jesli leczenie
zakonczono

agonista receptora PPAR gamma (ogdlnie) 1%
chlorochina 0%
rytuksymab 0%
immunoglobuliny 0%
D5b. Prosze teraz opisac historie farmakoterapii tego pacjenta, w zwigzku z wiéknieniem ptuc.
Prosze podaé wszystkie zastosowane leki zwiqzane z leczeniem wiéknienia ptuc, zaczynajgc od momentu diagnozy widknienia uwzgledniajgc kolejne zastosowane/dodane leki i koriczgc na
leczeniu zleconym na opisywanej wizycie/hospitalizacji ktéra odbyta sie w 2019r. Prosze wpisac wszystkie stosowane przez pacjenta leki (nazwy chemiczne) takze w badaniach klinicznych. Jesli nie
zna Pan/i nazwy leku stosowanego w ramach badania klinicznego prosze wpisac po prostu — badanie kliniczne. Prosimy nie traktowac zmiany dawkowania, jako zmiany terapii. Prosze poda¢

stosowane nazwy chemiczne oraz date rozpoczecia i zakoriczenia stosowania danego leku.
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Powody zmiany lub zakonczenia terapii stosowanych w
zwigzku z widknieniem ptuc w catej historii leczenia do

momentu opisywanej wizyty/ hospitalizacji

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

Powody zmiany lub zakonczenia terapii farmakologicznych bez wzgledu

na to jaka to terapia
Pokazano % pacjentéw; n=91, tylko pacjenci u ktérych dokonano zmiany lub zakoriczenia
terapii w historii leczenia widknienia ptuc tj. — 56% pacjentow objetych badaniem

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Brak skutecznosci leczenia _ 52%
Zmiana zgodna z planem leczenia - 33%

Woystapienie zdarzen niepozadanych - 24%

Prosba pacjenta / brak zgody na
K ; . 6%
ontynuacje terapii

Inny powdd I 8%

Powody zmiany leku/ zakoriczenia jego stosowania. KODY:
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piuc zastosowanelub zalecone na moment opiSywane | B C-tRE L TEL U
W|Zyty | u b h 0S pltal | zacj | leczeni przez reumatologéw

Postepowanie zastosowane podczas opisywanej wizyty lub

hospitalizacji lub zalecone do stosowania po wypisie
Pokazano % pacjentéw; n=161 W zastosowano podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji

M zalecono do stosowania po wypisie/ po opisywanej wizycie
M Tak = Nie m brak danych

. ) 81%
Farmakoterapia Farmakoterapia (n=160)
91%
e e 82%
Rehabilitacja oddechowa Rehabilitacja oddechowa (n=45)
96%

Dorazna tlenoterapia Dorazna tlenoterapia (n=30)

Przewlekta tlenoterapia Przewlekta tlenoterapia (n=7)

Dieta

Zalecenie szczepienia przeciw grypie

Zalecenie szczepienia przeciwko
pneumokokom

Kwalifikacja do przeszczepu ptuc

Inny rodzaj postepowania

D3. Jakie postepowanie zostato zastosowane lub zalecone, w zwigzku z wiéknieniem ptuc na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji?
Tzn. prosze uwzglednié terapie zastosowanq podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji, jak rowniez postepowanie zlecone do stosowania po wizycie/ hospitalizacji
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej

Ostatnie leczenie widknienia ptuc stosowane

nha moment opisywanej leyty lub hospitalizacji leczeni przez reumatologéw

Leki stosowane jako ostatnie u pacjenta przed opisywana wizyta
lub hospitalizacja lub na niej

Leki zlecone do stosowania po opisywanej wizycie lub hospitalizacji Pokazano % pacjentéw; n=14, tylko pacjenci, ktérym nie zalecono leczenia po
Pokazano % pacjentéw; n=146 (91% pacjentéw) wizycie / hospitalizacji
0% 20% 40% 60% 80% 100% 0%  20% 40% 60% 80% 100%

mykofenolan mofetylu [ 38%
cyklofosfamid 9

metyloprednizolon [T 22%
azatiopryna [0 19% prednizon l 10%
nitrendypina [0 17%

prednizon [ 15%

kwas acetylosalicylowy [0 12%

azatiopryna

hydroksychlorochina [ 11%
metotreksat [ 8%

kwas foliowy [ 3%

peryndopryl 1% hydroksychlorochina

mykofenolan mofetylu I 5%

chlorochina 0%

Informacja: dla kazdej terapii dostepne sg dane na temat dawki, zaleconego czasu stosowania, czasu
dotychczasowego stosowania oraz catkowitego czasu stosowania jesli leczenie zakoriczono

D5a. Prosze opisac leczenie farmakologiczne ktdre zalecono do stosowania po opisywanej wizycie / hospitalizacji
Jesli pacjent nie stosowat farmakoterapii po opisywanej wizycie/hospitalizacji, nalezy opisac ostatnie zastosowane leczenie i date jego zakoriczenia.
Prosze podac stosowany lek lub ich kombinacje (nazwy chemiczne), date rozpoczecia terapii i ewentualnie zakoriczenia stosowania danego leku w kombinacji, jak réwniez dawkowanie lekéw i
zalecony czas ich stosowania.
Jesli dawkowanie jest zmienne w tej terapii (np. dawka jest eskalowana, zmniejszana, podawana w cyklach) prosimy stownie opisac¢ schemat dawkowania.
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej
leczeni przez reumatologéw

Ostatnie leczenie twardziny uktadowej w przebiegu

ktorej wystepuje witdknienie ptuc stosowane
na moment opisywanej wizyty lub hospitalizacji

Leki stosowane dodatkowo w leczeniu twardziny uktadowej

Czy pacjent przyjmowat dodatkowe leczenie w zwigzku z twardzing
Pokazano % pacjentéw; n=78; pokazano leki stosowane przez >1% pacjentéw

uktadowa
Pokazano % pacjentéw; n=161
0% 20% 40% 60% 80% 100%
toksyfilina mmmmn. 61%
- , . , . n=78 pen
1 Tak - pacjent przyjmowat wéwczas dodatkowo leczenie farmakologiczne kwas acetylosalicylowy 40%

amlodypina mmmmmmmmmmm—" 35%
sulodeksyd mmmm 12%
kolchicyna m=m 9%
metyloprednizolon = 8%
omeprazol = 6%
prednizon =1 5%
ramipryl = 5%
hydroksychlorochina m 4%

zwigzane z twardzing uktadowa

m Nie — 6wczesna farmakoterapia twardziny uktadowej jest tozsama z
leczeniem witdknienia ptuc

M Nie — pacjent nie przyjmowat woéwczas farmakoterapii zwigzanej z twardzing
uktadowa, ani zwigzanej z wtdknieniem ptuc

farmakoterapia sildenafil = 4%
twardziny b rywaroksaban ® 3%
uktadowej chinapryl # 3%

itopryd B 3%

teofilina & 2%

bromek ipratropiowy 1 2%

entekawir 1 2%

bromek tiotropiowy I 2%

meloksykam 1 2%

peryndopryl 1 2%

atorwastatyna I 2%

DODATKOWA INFORMACIJA O TERAPII TWARDZINY UKLADOWEJ: lek ziotowy (ogdlnie) | 1%
Przeszczep krwiotwérczych komérek macierzystych z powodu twardziny witaminaPP I 1%
uktadowej kiedykolwiek od momentu diagnozy miat miejsce u 2% badanych nitrendypina | 1%
pacjentow famotydyna | 1%
werapamil | 1%

F1. Na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji, czy poza terapig widknienia ptuc, pacjent przyjmowat jeszcze inne leki w zwigzku z chorobg podstawowgq, w przebiegu ktdrej wystepuje witéknienie?

metotreksat 1%

F2. Stosowane leczenie farmakologiczne zwigzane z chorobg podstawowg na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji (lek lub kombinacja lekdw). Prosze podac nazwy chemiczne.
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Tlen Oterapia domowa (DLT) na moment Pacjenci z wtéknieniem ptuc w

przebiegu twardziny uktadowej

Opisywan ej leyty lub hOSpitaI izaCji leczeni przez reumatologéw

Stosowanie DLT u pacjentow
Pokazano % pacjentéw; n=161

™ tak M nie

DLT

2

Koszt .
Dlaczego nie stosowano?

koncentratora: z prywatnych

srodkow | 8%
Z powodu braku wskazan 93%

w ramach
0,
NFZ - 92%

Pacjent zostat zakwalifikowany do
DLT, ale oczekiwat na dostep do 1%
koncentratora

i tak M nie m brak danych

Pacjent byt w trakcie kwalifikacji do o
korzystat z przenoénego DLT 5%

aparatu tlenowego

musiat przejs¢ pod opieke
osrodka opiekurnczo-
leczniczego w celu
otrzymania DLT

Pacjent nie zostat zakwalifikowany
pomimo wskazan

1%

D9a. Czy na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji, pacjent korzystat z tlenoterapii domowej (DLT)? / D9b. Z jakiego powodu pacjent nie korzystat z tlenoterapii domowej na dzien opisywanej
wizyty/hospitalizacji? / D9c. Czy pacjent optacat koszt koncentratora prywatnie, czy miat do niego dostep w ramach NFZ? D9d. Czy pacjent korzystat z przenosnego aparatu tlenowego na moment
opisywanej wizyty/hospitalizacji? / D9e. Czy pacjent musiat przejs¢ pod opieke osrodka opiekuriczo-leczniczego w celu otrzymania tlenoterapii domowe;?
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Pozostale informacje o postepowaniu

Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

terapeutycznym na moment opisywane; przebiegu twardziny ukladowej

leczeni przez reumatologéw

wizyty lub hospitalizacji

Korzystanie przez pacjentow z nastepujacych form wsparcia na

moment opisywanej wizyty lub hospitalizacji
Pokazano % pacjentéw; n=161

i tak W nie W brak danych

opieka
psychologiczna

konsultacja
dietetyka

Pacjenci objeci opiekg psychologiczng i korzystajacy z konsultacji
dietetyka koncentrujg sie szczegdlnie w dwdch badanych osrodkach.

Przeszczep ptuc na moment ostatniej wizyty / hospitalizacji
Pokazano % pacjentéw; n=161

1 byt rozwazany

I pacjent zostat zakwalifikowany i byt na aktywnej liscie oczekujgcych
B byt w trakcie kwalifikacji

 zadne z powyzszych

przeszczep ptuc

D7. Czy u pacjenta, na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji.... (prosze zaznaczyc¢ jedno z nastepujgcych)
D10. Czy pacjent korzystat z nastepujgcych form wsparcia, na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji?
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WIZYTY KONTROLNE | INNE PLACOWKI POD
OPIEKA KTORYCH PACJENT BYt W CZASIE
OPISYWANEJ WIZYTY / HOSPITALIZACII Z
2019 ROKU

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

Czestotliwos¢ wizyt w osrodku w 2019 r. przebiegu twardziny ukladowej

leczeni przez reumatologéw

Czestotliwos¢ wizyt w osrodku w 2019 r. — w miesigcach
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%
co miesigc [ 12%
co 5-6 tygodni | 3%
co 2 miesigce [ 13%
co 3 miesigce I 29%
co 4 -5 miesiecy [ 9%
co 6 miesiecy [ 13%
rzadziej [ 2%
nie byto I 13%
Trudno powiedzie¢ [l 6%

mn“ clnt
mediana : >
pacjentow
3,4 3 1 24

b N=132

E1. Biorgc pod uwage okres 2019r, jak czesto pacjent przychodzit na kontrole w zwiqzku z wtéknieniem ptuc / twardzing uktadowq do Pana/i osrodka z programem lekowym?
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w
przebiegu twardziny uktadowej

Liczba wizyt osrodku lub przyje¢ do na oddziat

w ciagu roku przed opisywana wizytq leczeni przez reumatologéw

Liczba wizyt lub hospitalizacji w osrodku w ciggu 12 miesiecy przed
opisywana wizytg
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%

. 24%
nie byto I 24%
I  79%

e 11%
1 I 17%

I 7%

— : Liczba

— mn“ pacjentow
2 14%

I 2% ® wszystkie

2,8 2 0 12 N=156

. 28%
3-5 I 31%
0% ® planowe

2,6 2 0 12
. 16%
6-12 W 11% Lo
0% m wynikajgce z

nagtych zdarzen

N=161

brak danych I 2%

E1. Biorgc pod uwage okres 2019r, jak czesto pacjent przychodzit na kontrole w zwiqzku z wtéknieniem ptuc / twardzing uktadowq do Pana/i osrodka z programem lekowym?

Ela. lle razy, w okresie 12 miesiecy poprzedzajgcych opisywangq wizyte lub hospitalizacje, pacjent byt w Pana/i osrodku w celu kontroli lub leczenia, w zwigzku z nieidiopatycznym wtéknieniem
ptuc? Prosze uwzglednic tqcznie wizyty w poradni jak i przyjecia na oddziat.

E1b. lle z tych wizyt/przyje¢ wynikato ze schematu kontroli i lecenia pacjenta, a ile wynikato z nagtych sytuacji, pogorszenia sie stanu chorego?
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Pacjenci z wtdknieniem ptuc w

Osrodki pod opieka ktdrych pacjent byt na moment SRR H T O

opisywanej wizyty z 2019 r leczeni przez reumatologéw

Osrodki leczenia pacjentéw z twardzing uktadowa
Pokazano % pacjentéw; n=161

0% 20% 40% 60% 80% 100%

TYLKO osrodek z programem lekowym w obszarze [ 22%

reumatologii, w ktérym Pan/i pracuje AT
inny osrodek reumatologiczny z programem lekowym w I 3% » pod opiekg o$rodka w zwigzku z kontrolg
obszarze reumatologii I 4% leczenia lub leczeniem wtoknienia ptuc

lub twardziny uktadowej
inny osrodek z programem lekowym w zakresie leczenia I 1%

wtdknienia ptuc (program lekowy dla IPF) 3% = osrodki w ktérych podjemowane byty
decyzje dotyczgce wtgczania lub zmiany
- 10% leczenia widknienia ptuc

inna poradnia pulmonologiczna (bez programu) I

. . D a8 Wizyta w osrodku z programem lekowym dla
poradnia reumatologiczna bez programu lekowego | AR
O 3% idiopatycznego widknienia ptuc (IPF) w 2019 r.

Pokazano % pacjentéw; n=161
o I 21%
lekarz POZ, rodzinny m tak W nie W trudno powiedzie¢

. . f 3%
inna placéwka

o)
trudno powiedziec I 3%
L 15%

E2. Osrodki pod ktdrych opiekq byt pacjent w zwigzku z kontrolg lub leczeniem wtdknienia ptuc (lub twardziny uktadowej) na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji

E3. Osrodki w ktérych podejmowane byty decyzje dotyczgce wigczania lub zmiany leczenia zwigzanego z WtOKNIENIEM PtUC

E4. Czy w 2019 roku pacjent byt w zwigzku z wtdknieniem ptuc na wizycie w osrodku z programem lekowym w zakresie leczenia wtd knienia ptuc (Program lekowy dla idiopatycznego
widknienia ptuc, IPF)?
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PACJENCI Z SZYBKO POSTEPUJACYM
WLOKNIENIEM PLUC

W PRZEBIEGU INNYCH CHOROB
LECZENI PRZEZ PULMONOLOGOW

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




PODSTAWOWE INFORMACIE O PACIENCIE
| DIAGNOZIE CHOROBY

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Ptec pacjentow i ich wiek w roku 2019

Wiek pacjentéw
Pokazano % pacjentéw, Srednig i mediane oraz krance rozktadu

Grupa mediana
Grupa A (n=309) |01 L BRI pacjentow
63 26 87

A (n=309) 61

Grupa B (n=253) |44 Loy 23%

B (n=253) 61 63 26 87
Grupa C (n=206) ‘2 b/ 21%
C (n=206) 63 65 29 86
W do 40 lat M 41-50 lat W 51-60 lat
M 61-70 lat m 71 i wiecej lat

Pte¢ pacjentow
Pokazano % pacjentéw

Grupa A (n=309)

Grupa B (n=253)

Grupa C (n=206)

m Kobieta I Mezczyzna

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:
GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR
GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
Al. Ptec: GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%
A2. Rok urodzenia pacjenta
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Skierowanie pacjentow do osrodka pulmonologicznego

Skad pacjent trafit do osrodka po raz pierwszy
Pokazano % pacjentéw

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

Grupa A (n=309) =l ;
GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne
klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych LUB

Grupa B (n=253) nasilenie rozlegtosci lub stopnia wiéknienia widoczne w

badaniu TKWR

Grupa C (n=206) GBQPA.B - Spadek FYC o mln!mum 5% ORAZ istotne
klinicznie pogorszenie objawdéw oddechowych
GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

W od lekarza z lecznictwa otwartego I ze szpitala, z oddziatu:
Od jakiego lekarza Z jakiego oddziatu
0%  20%  40%  60%  80%  100% 0% 20%  40%  60%  80%  100%
I 40% I
N . 37%
Pulmonolog 42?%0% Pulmonologiczny m— 35%046%
s 30%
) s 27%
Reumatolog Emm—— 32% Reumatologiczny _3"3%42%
I 25% ——
i .. . 16%
Lekarz pierwszego kontaktu/ POZ s 2%'0% Oddziat internistyczny == 11%,7;
. 1 2% = Grupa A
Kardiolog 1 3% g Kardiologiczny a5 = Grupa A
1 3% (n=234) | 5% (n=75)
Alergolo II 12%} = Grupa B i m 3%
8008 | 5% _p Dermatologiczny I 2% = Grupa B
X (n=197) (n=56)
D tolo o i . "
ermatolog = Grupa C Gastrologiczny mm 7% s c
- m Grupa
| Clista ¥ 5% (n=157) = 5% (n=49)
nny specjalista "% Inny oddziat

A9. Skqd pacjent dostat skierowanie do Pana/i osrodka po raz pierwszy?
A10a) Kto skierowat pacjenta do Pana/i osrodka po raz pierwszy?
A10 b) z jakiego typu oddziatu pacjent dostat skierowanie do Pana/i osrodka po raz pierwszy?
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Diagnoza nieidiopatycznego wtdknienia ptuc

Miejsce diagnozy wtdknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw

Grupa A (n=309)
Grupa B (n=253)

Grupa C (n=206)

B w osrodku pulmonologicznym respondenta = w innym osrodku pulmonologicznym
B w nnym osrodku niepulmonologicznym

Kolejnos¢ diagnozy choroby podstawowej vs diagnozy widknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw

Grupa A (n=309)
Grupa B (n=253)
Grupa C (n=206)

m diagnoza choroby podstawowej PRZED diagnozg wtoknienia ptuc

i diagnoza choroby podstawowej PO stwierdzniu widknienia ptuc w wyniku poszukiwanie jego przyczyny

A8. Gdzie postawiono diagnoze wtdknienia ptuc?
A12. Kiedy stwierdzono chorobe podstawowgq, w przebiegu ktorej wystepuje witdknienie ptuc u pacjenta?

/Be«/

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne
klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych LUB
nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w
badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne
klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%
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Czas miedzy diagnozg choroby podstawowej

a diagnoza wtdknienia ptuc

Czas od diagnozy choroby podstawowej do diagnozy

witdéknienia ptuc
Pokazano % pacjentow;

0% 20% 40% 60% 80% 100%

w tym samym miesigcu

> 1 miesigca do 6 miesiecy
> 6 miesiecy do 12 miesiecy mE 9%
> 1 roku do 2 lat

= Grupa A (n=172)

%
>2do5 lat 9% = Grupa B (n=141)

>5do 10 lat m Grupa C (n=111)
10 lat i wiecej

brak danych

W tabeli zaprezentowano dane w miesigcach

Gru a

A (n=134)
B (n=105) 30 12 0 287
C (n=77) 34 12 0 294

Czas od stwierdzenia wtdknienia ptuc do diagnozy choroby

podstawowej
Pokazano % pacjentéw;

0% 20% 40% 60% 80%
.. I 63%
w tym samym miesigcu I (/%
— W14
.. .. I 24%
> 1 miesigca do 6 miesiecy I— 1 23%
I /Y%
> 6 miesiecy do 12 miesiec l- 3‘;%
ecy ecy 1 3%
I 1%
>1rokudo2lat m 3%
1 3%
I

= Grupa A (n=137)
>2do5lat  04%
1% m Grupa B (n=112)

>5do 10 lat m Grupa C (n=95)
10 latiwiecej 0%

brak danych

W tabeli zaprezentowano dane w miesigcach

Gru a

A (n=129)
B (n=106) 2 0 0 69
C (n=89) 2 0 0 69

A12. Kiedy stwierdzono chorobe podstawowgq, w przebiegu ktorej wystepuje wtdknienie ptuc u pacjenta?

A13. Data diagnoz;:?)roby, w przebiegu ktérej wystepuje wtdknienie ptuc: / A7. Data diagnozy wtdknienia ptuc:

/5@

5

100%
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Choroba podstawowa, ktorej towarzyszy nieidiopatyczne

widknienie ptuc

Choroba podstawowa - rodzaj choroby w przebiegu ktdrej wystepuje widknienie ptuc

Pokazano % pacjentéw

0% 20%

Alergiczne zapalenie pecherzykdw ptucnych (AZPP) IE————

40% 60% 80% 100%

Nieokreslona — wtdknienie w przebiegu sSrédmigzszowego I 15%

= Grupa A (n=309)
® Grupa B (n=253)
m Grupa C (n=206)

_ [0)
zapalenia ptuc z cechami choroby autoimmunologicznej (IPAF) 8°013A
. . 14%
Sarkoidoza mmE 11%
I (3%
. . P . . 12%
Niespecyficzne Srédmigzszowe zapalenie ptuc (NSIP) mm 10%
I )%
) — 12%
Twardzina uktadowa I 11%
N 8%
. . , . 11%
Reumatoidalne zapalenie stawéw I 13%
. (1%
. 4%
Pylica m 2%
H 3%
. . . W 4%
Mieszana choroba tkanki tacznej M 5%
/%
L s . s i 2%
Zapalenie wielomiesniowe lub skérno-miesniowe = %S/A,
(o]

s 8
Inna choroba = /0%
H 3%

A11. Rodzaj choroby w przebiegu ktdrej wystepuje wtdknienie ptuc
Alla. / T3. Rodzaj twardziny uktadowej u pacjenta na moment opisywanej wizyty:
A11b. Stopien aktywnosci RZS na moment opisywanej wizyty

fe«/

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%
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Status choroby podstawowej na moment

opisywanej wizyty

Pacjenci z twardzing uktadowa stanowig odpowiednio dla Pacjenci z RZS stanowig odpowiednio dla grup AB C:
grup AB C: 12%/ 11%/ 8% badanych pacjentow 11%/ 13%/ 11% badanych pacjentow
Rodzaj twardziny na moment opisywanej wizyty Stopien aktywnosci RZS na moment opisywanej wizyty
Pokazano % pacjentéw Pokazano % pacjentéw

Grupa G.rupzi\
pacjentow: pacjentow:
I 3% 6% 4% wysoka 9% 14% 22%
Uogdlniona 97% 94% 96% umiarkowana 54% 52% 42%
niska 29% 20% 24%
remisja 1% 1% 3%
brak danych 8% 13% 10%

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

A11. Rodzaj choroby w przebiegu ktdrej wystepuje wtdknienie ptuc
Alla. / T3. Rodzaj twardziny uktadowej u pacjenta na moment opisywanej wizyty:
A11b. Stopien aktywnosci RZS na moment opisywanej wizyty
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Ostatnia wizyta pacjenta w osrodku w 2019 r

Ostatnia wizyta pacjenta w osrodku w 2019 .
Pokazano % pacjentéw; n=309

Grupa A (n=309)

Grupa B (n=253)

Grupa C (n=206)

B wizyta ambulatoryjna 2 hospitalizacja

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

A5. Data opisywanej wizyty ambulatoryjnej / hospitalizacji
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Czas od diagnozy wtdknienia ptuc

Czas od diagnozy widknienia ptuc do ostatniej wizyty w osrodku
Pokazano % pacjentéw, srednia, mediane oraz kranice rozktadu

GRUPA A

w tym samym miesigcu
>1 do 6 miesiecy

>6 do 12 miesiecy

>12 do 24 miesiecy
>24 do 48 miesiecy

>48 miesiecy

GRUPA B

0% 20%

w tym samym miesigcu
>1 do 6 miesiecy

>6 do 12 miesiecy

>12 do 24 miesiecy
>24 do 48 miesiecy

>48 miesiecy

0% 20%

Ml 1%
I 25
I 7%
B 13%
6%
Bl 14%

M 9%
I 23%
I 20%
6%
I 8%
Bl 13%

40%

%

40%

A5. Data opisywanej wizyty ambulatoryjnej / hospitalizacji

A7. Data diagnozy wtdknienia ptuc:

/5@/

W tabeli zaprezentowano dane w miesigcach

e mediana
pacjentow

60% 80% 100%

A (n=309) 21 miesiecy

B (n=253) 21 miesiecy 12 0

C (n=206) 19 miesiecy 10 0
GRUPA C

0% 20% 40% 60% 80%
60% 80% 100%

w tym samym miesigcu [l 12%
>1 do 6 miesiecy N 25%
>6 do 12 miesiecy [ 19%
>12 do 24 miesiecy I 18%
>24 do 48 miesiecy M 15%
>48 miesiecy M 12%

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtéknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

121

121

100%
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Poprzednia wizyta pacjenta w osrodku przed opisywang

ostatnig wizyta z roku 2019

Czas od poprzedniej wizyty w osrodku do ostatniej wizyty w osrodku w miesigcach
Pokazano % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100%

nie byto, opisywana wiyzta to byta pierwsza = 33570;%’
wizyta/hospitalizacja tego pacjenta R ?

BN 19%
do 3 miesiecy I 16%
H 6% W tabeli zaprezentowano dane w miesigcach
I 19% Grupa mediana
>3 do 6 miesiecy [IINEGNE 23% pacjentéw
I 07
27% A (n=189) 7 4 0,4 54
BN 15%
>6 do 12 miesiecy [ 16% B (n=156) 7 5 0,6 54
B 13%
’ C (n=128) 7 4 0,6 54
Bl 9% _
>12 miesiecy [ 8% = Grupa A (n=309)
Bl 10% = GrupaB (n=253)
0% m Grupa C (n=206)
brak danych 1%
I 1% W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdéknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

A6. Pomijajqc opisywang wizyte lub hospitalizacje z 2019r, na podstawie ktérej wybrat/a Pan/i pacjenta do badania, czy pacjent byt wczesniej na wizycie lub
hospitalizowany w Pana/ osrodku?
Data poprzedniego przyjecia pacjenta (wizyta ambulatoryjna lub hospitalizacja) w Pana/i osrodku:
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STAN PACJENTA W MOMENCIE DIAGNOZY
WLOKNIENIA PLUC

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Badania wykonywane w przebiegu diagnostyki ktorej

efektem byto stwierdzenie widknienia ptuc u pacjenta

Czestos¢ wykonywania badan diagnostycznych w przebiegu diagnozowania wtdknienia ptuc

Pokazano % pacjentéw

Badania obrazowe
Tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczosci (TKWR)

RTG klatki piersiowej

Ocena patomorfologiczna materiatu pobranego przezoskrzelowej biopsji ptuca

w wyniku...:
chirurgicznej biopsji ptuca (biopsja otwarta lub wideotorakoskopia)

kriobiopsji

badanie immunologiczne w przebiegu ptukania oskrzelowo-pecherzykowego
Badania czynnosciowe uktadu oddechowego: Spirometria
Pomiar zdolnosci dyfuzyjnej dla tlenku wegla (DLco)
Badanie gazometryczne krwi / pulsoksymetria
Pletyzmografia

Test 6-minutowego chodu

Ptucno-sercowy test wysitkowy

inne badanie

A14. Prosze zaznaczyc ktdre z badan wykonano lub oceniano w przebiegu diagnostyki,
ktdrej efektem byto stwierdzenie wtdknienia ptuc u pacjenta

/5@/

0% 20% 40% 60% 80% 100%
. 100%
I (%)
I | 00%
. O6,%
S | (0%
e 1 00%
mm— 19%

/%

NN ) 7Y%

— 7% ® Grupa A (n=309)
m— 119

— 18% m Grupa B (n=253)
1 2%

u 5 m Grupa C (n=206)
I 46%

I (|57,
I 569
. 1009
- 1004‘:
I 00 %,
. 979
- 9400/’
eyl
I 84.%,
I 5 50,
I 339
. 8)%,
I 30
I 3 6%
I 4.8%

I )

— YA

I 2%

H 4%

| 5% W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie
objawéw oddechowych LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia
widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie
objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%
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Klasyfikacja choroby ptuc oraz wynik badania TKWR

w momencie diagnozy wioknienia ptuc

Klasyfikacja zapalenia ptuc na podstawie wynikéw

radiologiczno-histopatologicznych
Pokazano % pacjentéw

Wyniki badania tomografii komputerowej wysokiej
rozdzielczosci - % obszaru ptuc zajetego widknieniem
Pokazano % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Nieswoiste §rodmigzszowe I 43%
; I /3%
zapalenie ptuc (NSIP) e

Zwykte $rédmiazszowe I Zsztg:y
zapalenie ptuc (UIP) -_15% 0

Ostre $rédmiazszowe | 2% ® Grupa A (n=309)

. 2%
zapalenie ptuc (AIP) l. g% m Grupa B (n=253)

Ztuszczajace $rédmigzszowe gy;(y m Grupa C (n=206)
zapalenie ptuc (DIP) 1% 7

N 20%
Nie mozna okredlic [ 16%
8%

M 1%
Inne M 9%
B 7%

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

BO. Klasyfikacja zapalenia ptuc na podstawie wynikéw radiologiczno-histopatologicznych

0% 20% 40% 60% 80% 100%

1%
5%
0,4%
10% 1%
1% = Grupa A (n=309)
20%
m Grupa B (n=253)
1% N
25% 1% m Grupa C (n=206)

. 80%

Nie oceniano [INNNEGEGNNNNNN 37%
I  S4%
B 17%

Brak danych [l 12%
Il 16%

B1. Wyniki badania tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczosci, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc

fe«/
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Wyniki badan w momencie diagnozy witéknienia ptuc

Badania wydolnosciowe

Wyniki badan wydolnosciowych ptuc w momencie diagnozy wiéknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw

FVC - % wartosci naleznej

Grupa A (n=309) Grupa B (n=253) Grupa C (n=206)
0% 20% 40% 60% 80%100% 0% 20% 40% 60% 80%100% 0% 20% 40% 60% 80%100%

ponizej70% WM 14% ponizej70% MM 18% ponizej 70% [ 24%

od 70 do <80% [ 24% 0d70do <80% (M 27%
od70do<80% [ 36%
80-120% NN 60% 80-120% NN 52%

powyzej 120% 1% powyzej 120% 1% 80-120% [ 40%

brak danych 1% brak danych 1% powyzej 120% 0%

DLco (pojemnosé dyfuzyjna dla tlenku wegla) - % wartosci naleznej

Grupa A (n=309) Grupa B (n=253) Grupa C (n=206)
0% 20% 40% 60% 80%100% 0% 20% 40% 60% 80%100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
ponizej 60% N 31% ponizej 60% [ 33% ponizej 60% M 34%
od 60 do<75% [ 29% 0d 60 do<75% [ 32% od60do<75% [ 37%
75% i wiecej I 41% 75% i wiecej [N 29% 75% i wiecej I 28%
brak danych  0,2% brak danych  0,3% brak danych  0,7%

B2. Wyniki badar wydolnosciowych ptuc, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc:
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Wyniki badan w momencie diagnozy witéknienia ptuc

Badania wydolnosciowe

Wyniki badan wydolnosciowych ptuc w momencie diagnozy wtdknienia ptuc

Pokazano % pa

cjentow

Wysycenie krwi tetniczej tlenem w spoczynku

Grupa A (n=309)

Grupa B (n=253)

Grupa C (n=206)

0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
ponizej90% | 3% ponizej90% | 2% ponizej90% | 3%
90-92% ® 69 21% 90-92% W 7% 22% 90-92% 8 32%
e 6% pacjentéw ) ? pacjentow -92% M 9% pacjentéw
93-94% M 12% 93-94% M 13% 93-94% mmm 20%
95-98% EEEEMMEN 55% 95-98% NN 51% 95-98% EE—— /3%
99-100% | 2% 99-100% | 2% 99-100% | 2%
nie oceniano M 10% nie oceniano MWW 18% nie oceniano MM 11%
brak danych mm 12% brak danych m 7% brak danych mm 12%
Wysycenie krwi tetniczej tlenem podczas wysitku (6MWT)
Grupa A (n=309) Grupa B (n=253) Grupa C (n=206)
0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
ponizej 90% § 5% 239% ponizej 90% ™ 8% 319% ponizej 90% =@ 10% 19%
(]
90-92% == 11% pacjentéw 20-92% mmm 16% pacjentow 90-92%  mmmm=_ 24% pacjentow
93-94% m 7% 93-94% m 7% 93-94% m 9%
95-98% W 7% 95-98% W 6% 95-98% ®m 6%
99-100% 1% 99-100% 1% 99-100% | 2%
nie oceniano mE——— 53% nie oceniano EEE——— 47% nie oceniano mmmmN 33%
brak danych mwmm 17% brak danych = 16% brak danych = 17%

B2. Wyniki badar wydolnosciowych ptuc, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc:
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Wyniki badan w momencie diagnozy witéknienia ptuc

Badania wydolnosciowe

Wyniki badan wydolnos$ciowych ptuc w momencie diagnozy wtéknienia ptuc

Pokazano % pacjentéw

FVC - % wartosci naleznej

DLco (pojemnos¢ dyfuzyjna dla tlenku wegla) -
wartosci naleznej

Grupa mediana
pacjentow

A (n=308) 84% 82% 50% 126%
B (n=252) 81% 80% 50% 124%
C (n=206) 77% 78% 50% 112%

Grupa mediana
pacjentow

A (n=305) 68% 70% 16% 112%
B (n=249) 63% 67% 16% 112%
C (n=202) 64% 68% 16% 112%

Wysycenie krwi tetniczej tlenem w spoczynku

Wysycenie krwi tetniczej tlenem podczas wysitku (6MWT)

L mediana
pacjentow

A (n=239) 96% 96% 85% 100%
B (n=197) 95% 96% 85% 100%
C (n=158) 95% 95% 85% 100%

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtéknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

B2. Wyniki badar wydolnosciowych ptuc, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc:

fe«/

L2 mediana
pacjentow

A (n=151) 92% 92% 80% 100%
B (n=130) 92% 91% 82% 100%
C(n=114) 91% 91% 80% 100%
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Objawy pacjenta w momencie diagnozy witéknienia ptuc

Czestos$¢ wystepowania objawow klinicznych w grupie A
Pokazano % pacjentéw; n=309

GRUPA A 0% 20% 40% 60% 80% 100%

Wystepowanie trzeszczen w ptucach, w
badaniu ostuchowym
danych
Wystepowanie palcéw pateczkowatych | '%
Goraczka & ~% W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

D > K I cy GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
usznosc spoczynkowa { 8 ° GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

B3. Objawy pacjenta w momencie diagnozy wtdknienia ptuc
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Objawy pacjenta w momencie diagnozy witéknienia ptuc

Czestos$¢ wystepowania objawow klinicznych w grupie B

Pokazano % pacjentéw; n=253

Czestos¢ wystepowania objawow klinicznych w grupie C

Pokazano % pacjentéw; n=206

GRUPA B

Dusznos¢ wysitkowa

Kaszel

Wystepowanie trzeszczen w ptucach, w
badaniu ostuchowym

Przewlekte zmeczenie

Bole miesni i stawdw

Wystepowanie palcéw pateczkowatych

Spadek masy ciata

Dusznos¢ spoczynkowa

Goraczka

0% 20% 40% 60% 80% 100%

TR
I
I T
I T
I T

B3. Objawy pacjenta w momencie diagnozy wtdknienia ptuc

fe«/

GRUPA C

m tak Dusznos¢ wysitkowa

= nie

Kaszel
= brak danych

Wystepowanie trzeszczen w ptucach, w
badaniu ostuchowym

Przewlekte zmeczenie

Bdle miesni i stawow

Wystepowanie palcéw pateczkowatych

Spadek masy ciatfa

Dusznos¢ spoczynkowa

Goraczka

0% 20% 40% 60% 80% 100%

BT
I T
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Ocena objawoéw oddechowych lub jakosci zycia

pacjenta w momencie diagnozy widknienia ptuc

Skale oceny uzywane przy diagnozie
Pokazano % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100% Wynlkl na skali mMRC lub MRC
Pokazano % pacjentéw

N 66%
nie oceniono nasilenia dusznosci, kaszlu ani _ 66% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
jakosci zycia wg. zadnej ze skal ’ m o
I - e
0O M 6%

1 2%
D 32% | e A3%
—————
mMRClub MRC [ 33% E— 7%

I, /% — 359

1 _
? m— 35 " Grupa A (n=115)

_ 0,

[ ] 1?7@% = Grupa B (n=96)
I 23%

= Grupa A (n=309) 0% = Grupa C (n=85)
m Grupa B (n=253) 80//‘;

1% m Grupa C (n=206)

zmodyfikowana skala Borga

w

|
N
S
N

Cough VAS (Visual Analogue Scale)

Opis skali mMRC lub MRC

0 Dusznos¢ przy duzych wysitkach.

1 Dusznos¢ przy wchodzeniu na niewielkie wzniesienie lub przy
szybkim marszu,
W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano: 2 Konieczno$¢ zatrzymywania si¢ do nabrania tchu, z powodu
GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych dusznosci wyraznie wolniejsze od rowiesnikow tempo
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR poruzzania oig

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych ChioKy file moes prajoc 100 mipo ptaskim terenie bez
.. zatrzymania sie w celu nabrania oddechu.
GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10% T T "
‘ & Dusznos¢ spoczynkowa, uniemozliwiajaca opuszczenie domu lub

samodzielne ubranie sie.

B4. Ocena objawdw oddechowych lub jakosci zycia pacjenta, w momencie diagnozy wtdknienia ptuc.
Prosze zaznaczy, jesli zastosowano dany kwestionariusz oceny, oraz podac jego wynik.
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Czas diagnozowania wtéknienia ptuc

Po jakim czasie postawiono diagnoze widknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw, Srednig, mediane i krarice rozktadu

Liczac od czasu od pierwszych zgtaszanych przez pacjenta
objawow klinicznych, tj. kaszel, dusznosé¢:

0% 20% 40% 60% 80% 100%

o . 18%
do 3 miesiecy I 16%
I 32%

e 29% i
>3 do 6 miesiecy N 20% = Grupa A (n=309)
I 20%

— Grupa B (n=253
>6do 12 miesiecy | 29% = Grupa B (n=253)
0%

B 9% m Grupa C (n=206)
>12 miesiecy M 9%
7%

I 22%

trudno powiedzie¢ NN 25%
I 20%

W tabeli zaprezentowano dane w miesigcach

SLCE mediana
pacjentow

A (n=224)
B (n=180) 10 7 0,5 48
C (n=150) 7 6 0 48

B5. Prosze oszacowac, po jakim czasie postawiono diagnoze wtdknienia ptuc u pacjenta:

fe«/

Liczac od czasu od momentu pierwszych wykrytych zmian
radiologicznych

0% 20% 40% 60% 80%  100%

o — 18%
w tym samym miesigcu [ 18%
I 21%
o o I 34%
> 1 miesigca do 3 miesiecy I 33%
I  34%

>3 do 6 miesieccy mEE 17%

> 6 do 12 miesiecy

> 12 miesiecy

22%

trudno powiedzieé
I 21%

W tabeli zaprezentowano dane w miesigcach

Grupa mediana
pacjentow

A (n=228)
B (n=182) 5 2 0 48
C (n=151) 4 2 0 48
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LICZBA ZAOSTRZEN | LICZBA HOSPITALIZACJI
OD DIAGNOZY WLOKNIENIA PLUC

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Liczba hospitalizacji w zwigzku z wtéknieniem ptuc od
momentu jego rozpoznania do momentu

opisywanej wizyty/hospitalizacji z 2019r

Liczba hospitalizacji w podziale na planowe i nagte
Pokazano % pacjentéw, n=309/ n=253 / n=206

GRUPA A GRUPA B GRUPA C

0%  20% 40%  60%  80% 100% 4o, o200  a0%  60%  80%  100% 0%  20%  40%  60%  80%  100%

Lhospitalizacia [l 22% E— 1% E— 1%
2-3 hospitalizacje w 21% -_10% 2% ﬂ 29%
4 i wiecej hospitalizacji IO;ﬁ’% .1({_;’% l.lty;%

= liczba hospitalizacji zwigzanych z nagtymi stanami, zaostrzeniami

= liczba hospitalizacji planowych w zwigzku z kontrolg lub prowadzonym leczeniem

GRUPA A GRUPA B GRUPA C

Liczba hospitalizacji
(nagte)

0,4 0,6

Liczba hospitalizacji

1,0 1 0 8 1,1 1 0 8 1,4 1 0 7
(planowe)

C3. lle razy pacjent byt hospitalizowany w zwigzku z wtéknieniem ptuc, od momentu jego rozpoznania do momentu opisywanej wizyty/hospitalizacji z 2019r? Prosze
osobno policzy¢ hospitalizacje wynikajgce z nagtych standw, zaostrzer choroby i planowe przyjecia do szpitala.
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Hospitalizacje w zwigzku z widknieniem ptuc

zwigzane z nagtymi stanami, zaostrzeniami

Oddziaty na jakich hospitalizowano pacjentow w zwigzku ze
stanami nagtymi
Pokazano % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Oddziat Intensywnej Terapii / 1%
| 2%
(o][e]\Y/ 1 3%

87%
92%
89%

Oddziat pulmonologiczny

M 3%
B 5%
B 4%

Oddziat internistyczny

M 3% = Grupa A (n=159)
Oddziat reumatologiczny M 6%
W % = Grupa B (n=144)
I 3% m Grupa C (n=122)
SOR 0%
0%

4%
3%
5%

Oddziat innego typu

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdéknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

C4. Sposrdd tych hospitalizacji w zw. z nagtymi stanami, zaostrzeniami choroby, ile to hospitalizacje na poszczegdlnych oddziatach:
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Zaostrzenia widknienia ptuc od rozpoznania

Liczba zaostrzen widknienia ptuc od rozpoznania Ostatnie zaostrzenie versus ostatnia wizyta w osrodku
Pokazano % pacjentéw Pokazano % pacjentéw, tylko pacjenci u ktérych wystgpito zaostrzenie
0%  20%  40%  60%  80%  100% 0% 20% 4% 60% - 80%  100%
9 P 85%
brak |.57°/f Na ostatniej wizycie NN 31%
1 3% I /%
86% o B 6%
1 zaostrzenie 9 do 6 miesiecy M 8%
882%’/? Bl 12% " GrupaA (n=296)
® Grupa B (n=245)
B 4% = Grupa A (n=309) o I 3% _
2-3 zaostrzenia [l 6‘% Grupa B (n=253) > 6 miesiecy do roku = 6% = Grupa C (n=200)
B 6% " Brupa BN %
B % m Grupa C (n=206) o s%
(o] o e
4iwiecej zaostrzeri [l 10% powyzejroku M 5%
. 12% W 6%
W tabeli zaprezentowano dane w miesigcach
Grupa
d
A A E e,
pacjentéw
A (n=309 1,0
( ) A (n=69) 11,7
= 1,1 1 0 6
B (n=253) B (n=62) 10,3 8 1 51
= 1,3 1 0 6
€ (n=206) C (n=52) 0.1 7 1 51

PODANO DEFINICJE ZAOSTRZENIA:

Zaostrzenie, tzn. ostre, klinicznie istotne pogorszenie czynnosci oddechowych charakteryzujace sie pojawieniem sie nowych rozlegtych nieprawidtowosci w pecherzykach ptucnych, spetniajacych
nastepujace kryteria: ostre pogorszenie sie lub rozwdj dusznosci (zazwyczaj trwajace krdcej niz 1 miesigc), w badaniu TK nowe obustronne zacienienia typu mlecznej szyby lub zageszczenia widoczne
na tle o strukturze odpowiadajgcej obrazowi widknienia w przebiegu srédmigzszowej choroby ptuc, oraz pogorszenie nie w petni wyjasnione niewydolnoscig serca lub przewodnieniem.

C1. Ile zaostrzen wtéknienia ptuc wystgpito u pacjenta od momentu jego rozpoznania (do momentu opisywanej wizyty/hospitalizacji z 2019r)?
C2. Kiedy ostatni raz u pacjenta wystgpito zaostrzenie wtdknienia ptuc
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BADANIA KONTROLNE
Z OKRESU 24 MIESIECY POPRZEDZAJACYCH

OPISYWANA WIZYTE/HOSPITALIZACJE

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Liczba badan kontrolnych wydolnosci ptuc wykonanych

w okresie 24 miesiecy przed opisywang wizytg lub
od diagnozy witdknienia ptuc

Liczba badan wykonywanych u pacjentéw w ciggu ostatnich 24 miesiecy tacznie
z badaniem z momentu diagnozy jesli byta ona w tym zakresie czasowym
Pokazano % pacjentéw; n=309

0% 20% 40% 60% 80% 100%

GRUPA A

0%
Nie wykonywano -04’7%
I 49%
. 18%
| —18%
I 26% FVC
A "

E 12% = DLco (pojemnosc dyfuzyjna
I 7Y% dla tlenku wegla)

B 5% m wysyscenie krwi tetniczej
= 5% tlenem w spoczynku

= wysyscenie krwi tetniczej
| 1% tlenem podczas wysitku
| 1% (6MWT)

1% W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:
Brak danych | 1%0 GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5%
M 6% o LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdéw oddechowych
B 14% LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtéknienia widoczne w badaniu TKWR
GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawdéw
oddechowych
Informacja: dostepne sg rowniez daty kolejnych badan i wyniki GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

C5. Prosze podac kolejne wyniki badari kontrolnych wydolnosci ptuc, ktére wykonano w okresie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywang wizyte/hospitalizacje, tqcznie z
aktualnymi wynikami na dzien opisywanej wizyty.
Jesli czas od rozpoznania wtdknienia jest krotszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia:
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Liczba badan kontrolnych wydolnosci ptuc wykonanych

w okresie 24 miesiecy przed opisywana wizytg lub od
diagnozy widknienia ptuc

Liczba badan wykonywanych u pacjentéw w ciggu ostatnich 24
miesiecy tacznie z badaniem z momentu diagnozy jesli byta onaw

Liczba badan wykonywanych u pacjentéw w ciggu ostatnich 24
miesiecy tacznie z badaniem z momentu diagnozy jesli byta ona

tym zakresie czasowym GRUPA B w tym zaokres_le czasowym GRUPA C
Pokazano % pacjentéw; n=253 Pokazano % pacjentéw; n=206
0% 20% 40% 60% 80%  100% 0% 20% 40% 60% 80%  100%
0% 0%
. 0, .
Nie wykonywano & 13% Nie wykonywano -A 8%
42% I 28%
. 16% 9%
1 . 17% 1 e 11%
I 03% = FVC N 17% = FVC
I  20% N 7%
I 49% . 2‘56;%:
2 S 36% Ph . DLco (pojemnos¢ dyfuzyjna 2 oe—— 35% = DLco (pojemnosc¢ dyfuzyjna
I 16% dla tlenku wegla) I 23% dla tlenku wegla)
I 28% _333%
3 =9tyf”’ m wysyscenie krwi tetniczej 3 e 99 m wysyscenie krwi tetniczej
o 7% tlenem w spoczynku I 15% tlenem w spoczynku
B 4% || 5;%
0,
4 : ;.yf’ m wysyscenie krwi tetniczej 4 l. 3?%%’ = wysyscenie krwi tetniczej
| 1% tlenem podczas wysitku I 2% tlenem podczas wysitku
I 2% (6MWT) | 1% (6MWT)
5 | 2% 5 | 1%
I 2% | 1%
0,3% I 1%
I 1% 0%(;’
0,
Brak danych I-35/f% Brak danych I-2/°8%
N 14% I 14%

Informacja: dostepne sg réwniez daty kolejnych badan i wyniki

C5. Prosze podac kolejne wyniki badari kontrolnych wydolnosci ptuc, ktére wykonano w okresie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywang wizyte/hospitalizacje, tqcznie z
aktualnymi wynikami na dzien opisywanej wizyty.
Jesli czas od rozpoznania wtdknienia jest krotszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia:
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Spadek FVC lub DLco w okresie 24 miesiecy przed

opisywang wizytg lub od diagnozy wtdknienia ptuc

Spadek wartosci naleznej FVC — wzgledny % spadku obliczony na Spadek wartosci naleznej DLco — wzgledny % spadku obliczony
P | gledny 7 sp y
podstawie wynikdw dwdéch pomiaréw FVC podanych w badaniu na podstawie wynikdw dwdéch pomiaréw podanych w badaniu
Pokazano % pacjentéw Pokazano % pacjentéw
0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
B 10% - .. . a M 10%
brak spadku B 4% Przy kwalifikacji pacjentéw do brak spadku M 7%
B 5% grup A B C przyjeto dane na M 3%
o temat spadku FVC obliczone z o
. 22% : Ry Bl 15%
spadek o mniej niz5% M 13% dwdch pomiaroéw, jesli byt to spadek o mniejniz5% WM 11%
B 6% spadek tozsamy z B 6%
e 31%  deklarowanym przez lekarza el 18%
spadek 0 5% do<10% [ 36% dla danego pacjenta lub jesli spadek05% do<10% M 14%
0, 0, —
. 14% deklarowany przez lekarza . 13% ® Grupa A (n=309)
B 3% kwalifikowatby pacjenta do N 18% m Grupa B (n=253)
spadek 0 10% do<15% M 12% "y grupy o mniejszym spadek 0 10% do < 15% [N 223;/3/
_ (0] A (0] p—
pogorszeniu. — ® Grupa C (n=206)
B % B 12%
spadek 0 15do<20% [l 10%21% Spadek FVC deklarowany spadek o 15do<20% (M 1%;%%
przez lekarza dla danego
B 5% i jeto j M 9%
spadek 0 20% i wiecej M 8% ][c)akCJenta przY:g;c’o:ako ek spadek 0 20% i wiece] M 16%
I 7% a tyczny, jesli by on wigkszy I 24%
brak danych (tylko jeden pmmmm 19% niz _spadt_ek FvC V\_Iymkajacy Z brak danych (tylko jeden pummm 19%
pomiar w ostatnich 24 [l 17% obllc?enla, a tcakz,e w sy.tuaq! pomiar w ostatnich 24 [ 17%
miesigcach) W 9% brakéw mozliwosci wyliczenia miesiacach) W o%

spadku

C5. Prosze podac kolejne wyniki badari kontrolnych wydolnosci ptuc, ktére wykonano w okresie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywang wizyte/hospitalizacje, tqcznie z
aktualnymi wynikami na dzien opisywanej wizyty.
Jesli czas od rozpoznania wtdknienia jest krotszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia:
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Liczba badan TKWR wykonanych w okresie 24 miesiecy

przed opisywang wizytg lub od diagnozy wtdknienia ptuc

Liczba wykonanych badan TKWR

Pokazano % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100%
nie wykonywano badania TKWR w tym .- 11%
czasie H 5%

. 31%
1 badanie N 37%

- |
= Grupa A (n=309) 30% — -
I 459 Czy na podstawie ktorys z tych badan dokonano
® Grupa B (n=253) 2 badania N 36% procentowej oceny obszaru ptuc zajetego wtéknieniem?
I /6%
m Grupa C (n=206)
P O mm 13% Grupa A (n=288) 6
3 badaniaiwiecej I 22% W Tak
I 19%
Grupa B (n=240) o Nie
Grupa C (n=197) b = Brak
danych
W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:
GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych -
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtéknienia widoczne w badaniu TKWR Inf’-O.f'mGng.
GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych Jedli oceniano procentowo obszar pfuc
GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10% zajety widknieniem dostepne sa réwniez

daty kolejnych badan i wynik procentowy
Cé6a. lle badari TKWR wykonano u pacjenta w okresie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywang wizyte/hospitalizacje?
Jesli czas od rozpoznania wtdknienia byt wtedy krotszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia
C6b. Czy na podstawie ktorys z tych badan dokonano procentowej oceny obszaru ptuc zajetego wtdknieniem?
C6c . Prosze podac daty badar TKWR na podstawie ktorych dokonano procentowej oceny zajetosci ptuc wtéknieniem, oraz ich wynik (% obszaru zajetego wtéknieniem
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Ocena objawow oddechowych lub jakosci zycia pacjenta

w okresie 24 miesiecy przed opisywang wizytg lub od

diagnozy wioknienia ptuc

Czestos¢ uzywania skal oceny
Pokazano % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100%

S 51%
I 46%
I 530

mMRC lub MRC

N 5%
B 3%
B 5%

Zmodyfikowana skala Borga

= Grupa A (n=309)

1% ® Grupa B (n=253)
Cough VAS (Visual Analogue Scale) 1%
0% m Grupa C (n=206)
. ) . 0%
K-BILD (King’s Brief Interstitial Lung 0%
Disease) °
0%

W tym okresie nie oceniono nasilenia _ 48%
dusznosci, kaszlu ani jakosci zycia wg. _ 52%
zadnej ze skal _ 40%

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

Wyniki na skali mMMRC lub MRC - ostatni
dostepny wynik na moment opisywane;j
wizyty/ hospitalizacji

Pokazano % pacjentéw

IS

0% 20% 40% 60% 80% 100%
E
0 = Grupa A (n=155
0% pa A ( )
E— 5% = Grupa B (n=125)
l 12%
I 3% = Grupa C (n=109)

Opis skali mMRC lub MRC

0 Dusznos¢ przy duzych wysitkach.

szybkim marszu,

1

Dusznos¢ przy wchodzeniu na niewielkie wzniesienie lub przy

Koniecznos¢ zatrzymywania sie do nabrania tchu, z powodu
dusznosci wyraznie wolniejsze od réwiesnikow tempo
porusza_nia sie.

Chory nie moze przej$¢ 100 m po ptaskim terenie bez
zatzymania sie w celu nabrania oddechu.

&

Dusznos¢ spoczynkowa, uniemozliwiajaca opuszczenie domu lub
samodzielne ubranie sie.

C7. Oceny nasilenia objawow oddechowych, lub jakosci zycia pacjenta, wykonane w okresie 24 miesiecy poprzedzajqcych opisywanq wizyte/hospitalizacje pacjenta. (Jesli czas od rozpoznania

widknienia byt wtedy krétszy niz 2 lata, prosze uwzglednic okres od diagnozy wtdknienia)

f@/
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STAN PACJENTA NA DZIEN OPISYWANE)
WIZYTY/ HOSPITALIZACII

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Objawy oddechowe u pacjenta podczas opisywanej

wizyty/ hospitalizacji

Czestos¢ wystepowania objawow oddechowych na ostatniej wizycie
Pokazano % pacjentéw; n=309

m tak M nie GRUPA A

Dusznos$é wysitkowa

Kaszel W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:
GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wiéknienia widoczne w badaniu TKWR
Dusznoé¢ spoczyn kowa GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

Czestos¢ wystepowania objawow oddechowych na ostatniej wizycie Czestos¢ wystepowania objawéw oddechowych na ostatniej wizycie

Pokazano % pacjentéw; n=253 Pokazano % pacjentéw; n=206
mtak  mnie GRUPA B mtak mnie GRUPA C
Dusznos¢ wysitkowa Duszno$¢ wysitkowa A
Kaszel Kaszel

Dusznos¢ spoczynkowa Dusznos$¢ spoczynkowa

C8a. Objawy oddechowe wystepujgce u pacjenta podczas opisywanej wizyty/ hospitalizacji:
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Choroby wspdtistniejgce u pacjentow

z postepujgcym wioknieniem ptuc na
moment opisywanej wizyty / hospitalizacji

. . . . e GRUPA A
Czestos$¢ wystepowania chordb towarzyszacych postepujgcemu widknieniu ptuc
Pokazano % pacjentéw; n=309
W Tak m Nie m brak danych
nadcisnienie tetnicze 71% %

cukrzyca typu 1 lub 2

nadcisnienie ptucne

choroba wiericowa

zylna choroba zakrzepowo-zatorowa
przebyty zawat miesnia sercowego
tagodne zaburzenia czynnosci watroby

przebyty udar

ryzyko krwawien lub wrodzona predyspozycja do krwawier / stosowanie
lekdw przeciwzakrzepowych lub lekéw mogacych powodowac krwawienie

tetniak obecnie lub w wywiadzie (dowolnego typu) &% %

owrzodzenie trawienne lub choroba uchytkowa jelit

inne choroby sercowo-naczyniowe

ciezkie zaburzenia czynnosci nerek (klirens kreatyniny < 30 ml/min)
aktywna choroba nowotworowa

alergia na soje lub orzechy ziemne

umiarkowane lub ciezkie zaburzenia czynnosci watroby

C8b. Choroby wspdtistniejgce u pacjenta na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji::
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Choroby wspdtistniejgce u pacjentow

z postepujgcym witdknieniem ptuc na
moment opisywanej wizyty / hospitalizacji

Czestos¢ wystepowania choréb towarzyszacych postepujacemu Czestos¢ wystgpowania choréb towarzyszacych
widknieniu ptuc postepujacemu widknieniu ptuc
Pokazano % pacjentéw; n=253 Pokazano % pacjentow; n=206

GRUPA B GRUPA C

W Tak = Nie m brak danych

nadcisnienie tetnicze 67% 82%

cukrzyca typu 1 lub 2 27%

nadcisnienie ptucne 31%
choroba wiencowa 26%
zylna choroba zakrzepowo-zatorowa
przebyty zawat miesnia sercowego
tagodne zaburzenia czynnosci watroby

przebyty udar
ryzyko krwawier lub wrodzona predyspozycja do krwawieri / stosowanie
lekéw przeciwzakrzepowych lub lekéw mogacych powodowac krwawienie

B B
x
e

tetniak obecnie lub w wywiadzie (dowolnego typu)

owrzodzenie trawienne lub choroba uchytkowa jelit

(=)

inne choroby sercowo-naczyniowe

ciezkie zaburzenia czynnosci nerek (klirens kreatyniny < 30 ml/min)

aktywna choroba nowotworowa

o

alergia na soje lub orzechy ziemne

umiarkowane lub ciezkie zaburzenia czynnosci watroby

||.\
o =)

C8b. Choroby wspdtistniejqce u pacjenta:
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(] V4

Dane pacjenta na dzien opisywane;j

wizyty/ hospitalizacji

GRUPA A

Masa ciata, wartos¢ BMI Palenie tytoniu
Pokazano % pacjentéw oraz miary centralne i krarice rozktadu; n=309 Pokazano % pacjentéw; n=309

M palacy na dzien opisywanej wizyty/hospitaliz

" niedowaga ] o
Srednia 27 [ palit w przesztosci
B prawidfowa masa ciata = nigdy nie palit
Mediana 27 m nadwaga
Min. 18 M otytosc¢ | stopnia
o a1 B otytosc Il stopnia Liczba paczkolat

W otyto$é Il stopnia $rednia 44 Srednia 20

M trudno oszacowac Mediana i Mediana 32
Min. 30 Min. 31
Max. 50 Max. 61
Licz!)a . 15 Liczba 19
pacjentéw pacjentéw

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

C9. Masa ciata pacjenta na dziers opisywanej wizyty/hospitalizacji: / Opcjonalnie, prosze wpisa¢ wzrost i wage pacjenta:
C11 Czy pacjent pali tyton (na dzien opisywanej wizyty/hospitalizacji), lub palit w przesztosci? / Jedli tak, prosze podac liczbe paczkolat, przynajmniej w przyblizeniu.
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Dane pacjenta na dzien opisywane;j

wizyty/ hospitalizacji

Masa ciata, wartos¢ BMI
Pokazano % pacjentdw oraz miary centralne i krarice rozktadu; n=253/ n=206

GRUPA B GRUPA C

" niedowaga " niedowaga
Srednia 27 $rednia 26

B prawidfowa masa ciata B prawidfowa masa ciata
Mediana 26 B nadwaga Mediana 26 B nadwaga
Min. 18 otytos¢ | stopnia Min. 18 M otytosc¢ | stopnia

- ‘s . ‘. .
. a1 otytos¢ Il stopnia B otytosc Il stopnia

Max. 39

M otytos¢ Il stopnia M otytos¢ Il stopnia

M trudno oszacowac M trudno oszacowac

Palenie tytoniu
Pokazano % pacjentéw; n=253/ n=206

wizyty/ hospitalizacji GRUPA C
l Liczba paczko\‘ u palit w przesztosci l \
Liczba paczkolat

Srednia 39 $rednia 22 Sredni
. ® nigdy nie palit Srednia 41 Srednia 22
Mediana 40 Mediana 20 Mediana 40 Medi 20
ediana
Min. 30 Min. 3 Min 30 Mi 5
. in.
Max. 50 Max. 60 Max 50 M 50
. ax.
Liczba i
; i 12 Liczba Liczb i
pacjentéw pacjentéow 106 pl::je?ntéw 2 ;::;téw 89

C9. Masa ciata pacjenta na dziers opisywanej wizyty/hospitalizacji: / Opcjonalnie, prosze wpisa¢ wzrost i wage pacjenta:
C11 Czy pacjent pali tyton (na dzien opisywanej wizyty/hospitalizacji), lub palit w przesztosci? / Jedli tak, prosze podac liczbe paczkolat, przynajmniej w przyblizeniu.
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Badania czynnosci watroby na dzien opisywane;

wizyty/ hospitalizacji

Czy jest informacja o wyniki badan czynnosci watroby
Pokazano % pacjentéw; n=309/ n=253/ n=206

GRUPA A GRUPA B GRUPA C

® podano wynik  ® brak danych m podano wynik  m brak danych m podano wynik  m brak danych

AspAT AspAT AspAT

AIAT AIAT AIAT

stezenie bilirubiny

stezenie bilirubiny stezenie bilirubiny

Wyniki badan: AspAT AIAT Wyniki badan: AspAT AIAT Wyniki badan: AspAT AIAT
Srednia 30 28 Srednia 30 28 Srednia 31 30
Mediana 28 26 Mediana 27 26 Mediana 27 26
Min. 9 5 Min. 9 5 Min. 9 5
Max. 89 102 Max. 83 88 Max. 89 102
Liczba pacjentéw n=200 n=205 Liczba pacjentéw n=174 n=177 Liczba pacjentéw n=146 n=147

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

C10. Wyniki badari czynnosci wgtroby na dzieri opisywanej wizyty/hospitalizacji

89
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Miejsce zamieszkania pacjenta na moment

opisywanej wizyty / hospitalizacji
Zwolnienia lekarskie w czasie 24 miesiecy przed nia

Miejsce zamieszkania pacjenta Zwolnienia lekarskie zwigzane z widknieniem ptuc

Pokazano % pacjentéw Pokazano % pacjentéw

= Mieszka w domu
% Przebywa w osrodku opiekunczo-leczniczym

B Inna sytuacja m Tak M Nie
 Brak danych

Grupa A (n=309) Grupa A (n=309)

Grupa B (n=253) Grupa B (n=253)

Grupa C (n=206) Grupa C (n=206)

Liczba

0 =

Liczba dni zwolnienia lekarskiego w

A A Grupa A
ostatnich 2 latach lub od diagnozy: up
Srednia 68
W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano: Mediana 50
GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych Min 7

LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR
GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych Max. 350
GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

Liczba pacjentéw n=44
D8. Miejsce zamieszkania pacjenta na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji: -

D11.. Czy pacjent byt na zwolnieniu lekarskim, zw. z widknieniem ptuc w czasie 24 miesiecy poprzedzajgcych opisywangq wizyte/hospitalizacje?
Ille w sumie dni pacjent przebywat w tym czasie na zwolnieniu lekarskim, z powodu wtdknienia ptuc? Prosze oszacowac przynajmniej w przyblizeniu:
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m Brak danych

Grupa B

78
60
7
350

n=40

Grupa C

89
60
7
350

n=28
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POSTEPOWANIE TERAPEUTYCZNE W
ZWIAZKU Z WEOKNIENIEM PLUC

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Postepowanie terapeutyczne zastosowane od

diagnozy widknienia ptuc

Formy leczenia zastosowane w przebiegu terapii wtéknienia

ptuc do ostatniej wizyty
Pokazano % pacjentéw; n=309

GRUPA A

W Tak = Nie

Farmakoterapia

Tlenoterapia domowa (w ramach
leczenia domowego)

Rehabilitacja oddechowa

Dieta

Szczepienie przeciw grypie w
poprzednich 12 miesigcach

Tlenoterapia: Jesli zastosowano dostepna jest data zastosowania
po raz pierwszy

Szczepienie przeciwko pneumokokom

Rehabilitacja oddechowa: Jesli zastosowano dostepna jest data
zastosowania po raz pierwszy oraz liczba zastosowan 24 m przed
ostatnig wizyta

Przeszczep ptuc

Inny rodzaj terapii

Inna terapia: Jesli zastosowano dostepna jest data zastosowania po
raz pierwszy

D1. Ktére z form leczenia zastosowano u pacjenta w przebiegu dotychczasowej terapii widknienia ptuc tzn. od momentu diagnozy do opisywanej wizyty/hospitalizacji?
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Postepowanie terapeutyczne zastosowane od

diagnozy widknienia ptuc

Formy leczenia zastosowane w przebiegu terapii wtéknienia Formy leczenia zastosowane w przebiegu terapii wtéknienia
ptuc do ostatniej wizyty GRUPA B ptuc do ostatniej wizyty GRUPA C
Pokazano % pacjentéw; n=253 Pokazano % pacjentéw; n=206

W Tak ® Nie M Tak H Nie

Farmakoterapia Farmakoterapia

Tlenoterapia domowa (w ramach
leczenia domowego)

Tlenoterapia domowa (w ramach
leczenia domowego)

Rehabilitacja oddechowa Rehabilitacja oddechowa

Dieta Dieta

Szczepienie przeciw grypie w
poprzednich 12 miesigcach

Szczepienie przeciw grypie w
poprzednich 12 miesigcach

Szczepienie przeciwko pneumokokom Szczepienie przeciwko pneumokokom

Przeszczep ptuc

Przeszczep ptuc

Inny rodzaj terapii Inny rodzaj terapii

D1. Ktére z form leczenia zastosowano u pacjenta w przebiegu dotychczasowej terapii widknienia ptuc tzn. od momentu diagnozy do opisywanej wizyty/hospitalizacji?
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Historia leczenia farmakologicznego w zwigzku

z wiéknieniem ptuc
Leki zastosowane u pacjentéow od diagnozy witdknienia ptuc

Farmakoterapia byta stosowana u 55% pacjentéw z grupy A

Leki stosowane u pacjentéw z grupy A
Pokazano % pacjentéw; n=309, dane >1%

0% 20% 40% 60% 80% 100%

prednizon mEEEESS————————— 5%
metyloprednizolon mEE——" 37%
mykofenolan mofetylu mmmsm 13%
metotreksat mmm 9%
azatiopryna mmm 8%
budezonid mm 7%
hydroksychlorochina ®m 3%
amlodypina ® 3%
ramipryl ® 3%
spironolakton ®m 3%
torasemid ® 3%
cyklofosfamid ® 3%
badanie kliniczne 1 1%
chlorochina 1 1%
paracetamol | 1%
fenoterol + ipratropium | 1%
pirfenidon | 1%
inhibitory pompy protonowej (ogdlnie) | 1%

Informacja: dla kazdej terapii dostepne sg dane na czasu dotychczasowego jej stosowania oraz
catkowitego czasu stosowania i powoddw zakonczenia jesli leczenie zakoriczono

D5b. Prosze teraz opisac historie farmakoterapii tego pacjenta, w zwiqzku z wtéknieniem ptuc.
Prosze poda¢ wszystkie zastosowane leki zwigzane z leczeniem wiéknienia ptuc, zaczynajgc od momentu diagnozy wiéknienia uwzgledniajgc kolejne zastosowane/dodane leki i koriczgc na

leczeniu zleconym na opisywanej wizycie/hospitalizacji ktéra odbyta sie w 2019r.
Prosze wpisac wszystkie stosowane przez pacjenta leki (nazwy chemiczne) takze w badaniach klinicznych. Jesli nie zna Pan/i nazwy leku stosowanego w ramach badania klinicznego prosze wpisac p:

prostu — badanie kliniczne. Prosimy nie traktowac zmiany dawkowania, jako zmiany terapii. Prosze podac stosowane nazwy chemiczne oraz date rozpoczecia i zakoriczenia stosowania danego leku.
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Historia leczenia farmakologicznego w zwigzku

z wiéknieniem ptuc
Leki zastosowane u pacjentéow od diagnozy witdknienia ptuc

Farmakoterapia byta stosowana u 77% pacjentow z grupy C

Farmakoterapia byta stosowana u 71% pacjentow z grupy B

Leki stosowane u pacjentow z grupy C

Leki stosowane u pacjentéw z grupy B
Pokazano % pacjentéw; n=206, dane >1%

Pokazano % pacjentéw; n=253, dana>1%

0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
prednizon [ 42% prednizon I 50%
metyloprednizolon N 41% metyloprednizolon R 41%
mykofenolan mofetylu B 12% azatiopryna B 13%
azatiopryna B 11% mykofenolan mofetylu B 10%
metotreksat B 11% cyklofosfamid B 5%
budezonid B 7% badanie kliniczne B 4%
hydroksychlorochina B 5% metotreksat 1 3%
cyklofosfamid B 4% pirfenidon I 3%
badanie kliniczne | 2% inhibitory pompy protonowej (ogdlnie) I 3%
amoksycylina | 2%

chlorochina | 2%
budezonid | 2%

nintedanib | 2%
hydroksychlorochina | 1%
deflazakort = 1%
sildenafil 1%

paracetamol | 2%
pirfenidon | 1%
inhibitory pompy protonowej (ogdlnie) | 1%

amoksycylina 1%

Informacja: dla kazdego leku dostepne sg dane na czasu dotychczasowego jego stosowania oraz catkowitego czasu stosowania i powodéw zakoriczenia jesli

leczenie zakoriczono

D5b. Prosze teraz opisac historie farmakoterapii tego pacjenta, w zwigzku z wtéknieniem ptuc.
Prosze podaé wszystkie zastosowane leki zwigzane z leczeniem wiéknienia ptuc, zaczynajgc od momentu diagnozy widknienia uwzgledniajgc kolejne zastosowane/dodane leki i koriczgc na

leczeniu zleconym na opisywanej wizycie/hospitalizacji ktéra odbyta sie w 2019r.
Prosze wpisac wszystkie stosowane przez pacjenta leki (nazwy chemiczne) takze w badaniach klinicznych. Jesli nie zna Pan/i nazwy leku stosowanego w ramach badania klinicznego prosze wpisac po

prostu — badanie kliniczne. Prosimy nie traktowac zmiany dawkowania, jako zmiany terapii. Prosze podac stosowane nazwy chemiczne oraz date rozpoczecia i zakoriczenia stosowania danego leku.
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Powody zakonczenia lub zmiany terapii stosowanych

w zwigzku z widknieniem ptuc w calej historii leczenia
do momentu opisywanej wizyty/ hospitalizacji

Powody zakornczenia lub zmiany terapii farmakologicznych bez wzgledu na to

jaka to terapia
Pokazano % pacjentéw, tylko pacjenci u ktérych zmieniono lub zakoriczono leczenie

0% 20% 40% 60% 80% 100%

N 28%
Zmiana zgodna z planem leczenia [N 24%
I 3%

I 24%
I 33%
I 4%

BN 21%

Brak skutecznosci leczenia

Uzyskanie poprawy ® Grupa A (n=77) 21% badanych pacjentéw
m Grupa B (n=68) 24% badanych pacjentéw
Wystgpienie zdarzen niepozadanych m Grupa C (n=53) 24% badanych pacjentow

Prosba pacjenta / brak zgody na kontynuacje

terapii
Inny powdd
W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:
GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtéknienia widoczne w badaniu TKWR
GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
Powody zmiany leku/ zakoriczenia jego stosowania. GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%
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Inicjacja farmakoterapii wtdknienia ptuc

Miejsce inicjacji farmakoterapii wiéknienia ptuc
Pokazano % pacjentéw

B w osrodku respondenta = w innym osrodku

Grupa C (n=206)

Grupa B (n=253)

Grupa A (n=309)

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

D2. Czy leczenie farmakologiczne wtdknienia ptuc zainicjowano w Pana/i osrodku?
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Postepowanie terapeutyczne w zwigzku z wiéknieniem

ptuc zastosowane lub zalecone na moment opisywanej

wizyty lub hospitalizacji

Postepowanie zastosowane podczas opisywanej wizyty lub

hospitalizacji lub zalecone do stosowania po wypisie
Pokazano % pacjentéw; n=309

GRUPA A

H Tak = Nie

Farmakoterapia

Rehabilitacja oddechowa

Dorazna tlenoterapia

Przewlekta tlenoterapia

Dieta

Zalecenie szczepienia przeciw grypie

Zalecenie szczepienia przeciwko
pneumokokom

Kwalifikacja do przeszczepu ptuc

Inny rodzaj postepowania — jaki?

W zastosowano podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji

M zalecono do stosowania po wypisie/ po opisywanej wizycie

Farmakoterapia (n=225) 86%
()

Rehabilitacja oddechowa (n=183) 6%
(]

, . 81%
Dorazna tlenoterapia (n=80) °

Przewlekta tlenoterapia (n=69) 179
()

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

D3. Jakie postepowanie zostato zastosowane lub zalecone, w zwigzku z wiéknieniem ptuc na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji?
Tzn. prosze uwzglednié terapie zastosowanq podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji, jak rowniez postepowanie zlecone do stosowania po wizycie/ hospitalizacji
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Ostatnie leczenie widknienia ptuc stosowane
na moment opisywanej wizyty lub hospitalizacji

GRUPA A Leki stosowane jako ostatnie u pacjenta przed opisywana wizyta lub

hospitalizacjg lub na niej
Pokazano % pacjentéw; n=26, tylko pacjenci, ktérym nie zalecono leczenia po

wizycie / hospitalizacji

Leki zlecone do stosowania po opisywanej wizycie lub hospitalizacji

Pokazano % pacjentéw; n=209 (47% pacjentow)
0% 20% 40% 60% 80%  100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
prednizon m——— 40% prednizon [ 27%
metyloprednizolon mmmmmmmm——— 32%
mykofenolan mofetylu mwsm 14% amlodypina [ 22%
metotreksat =u 7% metyloprednizolon I 15%
azatiopryna = 6%
ramipryl W 4% metotreksat [ 11%
spironolakton = 4% hydroksychlorochina 0 11%
H 0,
;o;asem!: : g;’ fenoterol + ipratropium 0 8%
udezoni A
hydroksychlorochina 1 2% budezonid [ 8%
pirfenidon | 1% leflunomid I 4%
cyklofosfamid 1% .
badanie kliniczne 1% azatiopryna [ 3%
formoterol 1% lewofloksacyna [ 2%
nintedanib 1% o o
glikokortykosteroid (ogdlnie) 1% badanie kliniczne || 2%
salbutamol 1% furosemid | 1%
dega?aklort 8;3://3 mykofenolan mofetylu 1%
prednizolon ,2%
sulfasalazyna 1%

rytuksymab  0,1%

Informacja: dla kazdej terapii dostepne sg dane na temat dawki, zaleconego czasu stosowania, czasu
dotychczasowego stosowania oraz catkowitego czasu stosowania jesli leczenie zakoriczono

D4. Czy pacjentowi przepisano leczenie farmakologiczne w zwigzku z wtdknieniem ptuc do stosowania po opisywanej hospitalizacji?

D4 = Tak -> D5a. Prosze opisac leczenie farmakologiczne ktdre zalecono do stosowania po opisywanej wizycie/hospitalizacji.

D4 = Nie -> D5a. Prosze podac ostatnie na dzieri opisywanej wizyty lub hospitalizacji zastosowane leczenie farmakologiczne</u> w zwiqgzku z wtéknieniem ptuc u tego pacjenta.

Prosze podac stosowany lek lub ich kombinacje (nazwy chemiczne), date rozpoczecia terapii i ewentualnie zakoriczenia stosowania danego leku w kombinacji, jak réwniez dawkowanie lekéw i
zalecony czas ich stosowania. Jesli dawkowanie jest zmienne w tej terapii (np. dawka jest eskalowana, zmniejszana, podawana w cyklach) prosimy stownie opisac¢ schemat dawkowania.

929
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Postepowanie terapeutyczne w zwigzku z wiéknieniem

ptuc zastosowane lub zalecone na moment opisywanej
wizyty lub hospitalizacji

Postepowanie zastosowane podczas opisywanej wizyty lub

hospitalizacji lub zalecone do stosowania po wypisie
Pokazano % pacjentéw; n=253

GRUPA B

W zastosowano podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji

. M zalecono do stosowania po wypisie/ po opisywanej wizycie
H Tak = Nie

Farmakoterapia Farmakoterapia (n=206)
86%

Rehabilitacja oddechowa Rehabilitacja oddechowa (n=156)

5 i . . 79%
Dorazna tlenoterapia Dorazna tlenoterapia (n=74) °

Przewlekfa tlenoterapia Przewlekfa tlenoterapia (n=63)

Dieta

Zalecenie szczepienia przeciw grypie

Zalecenie szczepienia przeciwko
pneumokokom

Kwalifikacja do przeszczepu ptuc

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtéknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

Inny rodzaj postepowania

D3. Jakie postepowanie zostato zastosowane lub zalecone, w zwigzku z wiéknieniem ptuc na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji?
Tzn. prosze uwzglednié terapie zastosowanq podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji, jak rowniez postepowanie zlecone do stosowania po wizycie/ hospitalizacji
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Ostatnie leczenie widknienia ptuc stosowane
na moment opisywanej wizyty lub hospitalizacji

GRUPAB Leki stosowane jako ostatnie u pacjenta przed opisywana wizyta lub

hospitalizacjg lub na niej
Pokazano % pacjentéw; n=21, tylko pacjenci, ktérym nie zalecono leczenia po

wizycie / hospitalizacji

Leki zlecone do stosowania po opisywanej wizycie lub hospitalizacji
Pokazano % pacjentéw; n=185 (63% pacjentéw)

0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%

prednizon N 39% prednizon [T 27%
metyloprednizolon T 32%
mykofenolan mofetylu  mmm 12% metyloprednizolon [T 26%
metotreksat W 10% metotreksat [ 20%
azatiopryna I 8%
budezonid § 3% hydroksychlorochina - 20%
hydroksychlorochina [ 3%
pirfenidon | 2% eflunomid [l 6%
cyklofosfamid | 1% lewofloksacyna I 4%

badanie kliniczne | 1%
nintedanib = 1%
likokortykosteroid (ogdlnie 9
g y I(bgt )l i;’ azatiopryna | 3%
salbutamo A
deflazakort =~ 1%
prednizolon  0,2%
rytuksymab  0,1%

badanie kliniczne || 4%

mykofenolan mofetylu | 2%

sulfasalazyna | 2%

Informacja: dla kazdej terapii dostepne sg dane na temat dawki, zaleconego czasu stosowania, czasu
dotychczasowego stosowania oraz catkowitego czasu stosowania jesli leczenie zakoriczono

D4. Czy pacjentowi przepisano leczenie farmakologiczne w zwigzku z wtéknieniem ptuc do stosowania po opisywanej hospitalizacji?

D4 = Tak -> D5a. Prosze opisac leczenie farmakologiczne ktére zalecono do stosowania po opisywanej wizycie/hospitalizacji.

D4 = Nie -> D5a. Prosze poda¢ ostatnie na dzieri opisywanej wizyty lub hospitalizacji zastosowane leczenie farmakologiczne</u> w zwigzku z wtéknieniem ptuc u tego pacjenta.

Prosze podac stosowany lek lub ich kombinacje (nazwy chemiczne), date rozpoczecia terapii i ewentualnie zakoriczenia stosowania danego leku w kombinacji, jak réwniez dawkowanie lekéw i
zalecony czas ich stosowania. Jesli dawkowanie jest zmienne w tej terapii (np. dawka jest eskalowana, zmniejszana, podawana w cyklach) prosimy stownie opisa¢ schemat dawkowania.
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Postepowanie terapeutyczne w zwigzku z wiéknieniem

ptuc zastosowane lub zalecone na moment opisywanej

wizyty lub hospitalizacji

Postepowanie zastosowane podczas opisywanej wizyty lub

hospitalizacji lub zalecone do stosowania po wypisie
Pokazano % pacjentéw; n=206

GRUPA C

H Tak m Nie

Farmakoterapia

Rehabilitacja oddechowa

Dorazna tlenoterapia

Przewlekta tlenoterapia

Dieta

Zalecenie szczepienia przeciw grypie

Zalecenie szczepienia przeciwko
pneumokokom

Kwalifikacja do przeszczepu ptuc

Inny rodzaj postepowania

M zastosowano podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji

M zalecono do stosowania po wypisie/ po opisywanej wizycie

83%

Farmakoterapia (n=169) 91%
0

Rehabilitacja oddechowa (n=130)

Dorazna tlenoterapia (n=63)

Przewlekta tlenoterapia (n=57)

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtéknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

D3. Jakie postepowanie zostato zastosowane lub zalecone, w zwigzku z wiéknieniem ptuc na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji?
Tzn. prosze uwzglednié terapie zastosowanq podczas opisywanej wizyty/hospitalizacji, jak rowniez postepowanie zlecone do stosowania po wizycie/ hospitalizacji
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Ostatnie leczenie widknienia ptuc stosowane

na moment opisywanej wizyty lub hospitalizacji

GRUPA C

Leki zlecone do stosowania po opisywanej wizycie lub hospitalizacji

Pokazano % pacjentéw; n=152 (69%

pacjentow)

Leki stosowane jako ostatnie u pacjenta przed opisywang wizytg lub
hospitalizacjg lub na niej

Pokazano % pacjentéw; n=17, tylko pacjenci, ktérym nie zalecono leczenia po
wizycie / hospitalizacji

prednizon
metyloprednizolon
mykofenolan mofetylu
azatiopryna
pirfenidon
cyklofosfamid
badanie kliniczne
metotreksat
nintedanib
hydroksychlorochina
deflazakort
budezonid
prednizolon

rytuksymab

0% 20% 40% 60% 80% 100%

[ 45%
e 37%
= 8%
= 7%
3%
I 3%
I 2%
I 2%
I 2%

1%

1%

0,5%

0,4%

0,3%

0% 20% 40% 60% 80% 100%

prednizon [ 40%
metyloprednizolon [ 30%
azatiopryna [ 12%

lewofloksacyna [ 10%
badanie kliniczne . 9%
furosemid [ 6%
mykofenolan mofetylu I 4%
hydroksychlorochina [ 4%
metotreksat I 4%

sulfasalazyna I 4%

Informacja: dla kazdej terapii dostepne sg dane na temat dawki, zaleconego czasu stosowania, czasu
dotychczasowego stosowania oraz catkowitego czasu stosowania jesli leczenie zakoriczono

D4. Czy pacjentowi przepisano leczenie farmakologiczne w zwigzku z wtdknieniem ptuc do stosowania po opisywanej hospitalizacji?

D4 = Tak -> D5a. Prosze opisac leczenie farmakologiczne ktdre zalecono do stosowania po opisywanej wizycie/hospitalizacji.

D4 = Nie -> D5a. Prosze podac ostatnie na dzieri opisywanej wizyty lub hospitalizacji zastosowane leczenie farmakologiczne</u> w zwiqgzku z wtéknieniem ptuc u tego pacjenta.

Prosze podac stosowany lek lub ich kombinacje (nazwy chemiczne), date rozpoczecia terapii i ewentualnie zakoriczenia stosowania danego leku w kombinacji, jak réwniez dawkowanie lekéw i
zalecony czas ich stosowania. Jesli dawkowanie jest zmienne w tej terapii (np. dawka jest eskalowana, zmniejszana, podawana w cyklach) prosimy stownie opisac¢ schemat dawkowania.
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Ostatnie leczenie choroby w przebiegu ktérej wystepuje

wioknienie ptuc stosowane na moment opisywanej
wizyty lub hospitalizacji

Czy stosowano dodatkowe leczenie choroby podstawowej
Pokazano % pacjentéw; n=321

m Tak - pacjent przyjmowat wéwczas dodatkowo leczenie farmakologiczne w zwigzku z
chorobg podstawowa

m Nie — dwczesna farmakoterapia choroby podstawowej jest tozsama z leczeniem wtdknienia
ptuc

 Nie — pacjent nie przyjmowat wowczas farmakoterapii zwigzanej z chorobg podstawowg ani
zwigzanej z widknieniem ptuc

Grupa A (n=309)
Grupa B (n=253)

Grupa C (n=206)

DODATKOWA INFORMACIJA O TERAPII TWARDZINY UKLtADOWEI: W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:
. ) ; X i ) L o ; A . o
Przeszczep krwiotwérczych komérek macierzystych z powodu twardziny GRUPA A - Spadek .FVC.o m|n|mur’n.5/6 LUB |st.otne’kllr.1|cz.n|e pogorszenle objawow oddechowych
.. . . , . LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR
uktadowej nie byt zastosowany u zadnego z 31 pacjent6w z twardzing GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawéw oddechowych
opisanych badaniu od momentu diagnozy GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

F1. Na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji, czy poza terapig widknienia ptuc, pacjent przyjmowat jeszcze inne leki w zwigzku z chorobg podstawowgq, w przebiegu ktdrej wystepuje witéknienie?
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Ostatnie leczenie choroby w przebiegu ktérej

wystepuje witdknienie ptuc stosowane na moment
opisywanej wizyty lub hospitalizacji

Leki stosowane zwigzku z choroba Leki stosowane zwigzku z chorobg
Leki stosowane w zwigzku z chorobg podstawowa podstawowg podstawowa
Pokazano % pacjentéw; n=36; pokazano wszystkie stosowane Pokazano % pacjentéw; n=32; pokazano wszystkie  Pokazano % pacjentéw; n=25; pokazano wszystkie
leki stosowane leki stosowane leki
0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100% 0% 20% 40% 60% 80% 100%
prednizon S 29% metotreksat [ 24% leflunomid [ 22%
metotreksat I 18% prednizon [EEEEE 20% metotreksat [0 21%
deflazakort 9 metyloprednizolon B 14%
e 17% yiop ° prednizon [ 15%
metyloprednizolon 0 9% hydroksychlorochina 8 13%
. o
hydroksychlorochina 8 8% azatiopryna I 12% pentoksyfilina [ 12%
azatiopryna W 8% leflunomid W 10% tocilizumab [ 5%
leflunomid ™ 7% pentoksyfilina 1 8% formoterol [ 4%
- o
pentoksyfilina B 5% mesalazyna [ 3% cyklezonid 4%
mesalazyna | 2% budezonid + formoterol | 3% azatiopryna 4%
. (o]
budezonid + formoterol | 2% tocilizumab 1 2%

tocilizumab 9
1% formoterol | 2%

cyklezonid | 2%

mykofenolan mofetylu | 2% ramipryl

3%
3%
3%
3%

formoterol | 1% metyloprednizolon

cyklezonid | 1%

mykofenolan mofetylu 1% .
ramipryl | 1% bisoprolol

ramipryl 1%
bisoprolol | 1%

i

1
mykofenolan mofetylu [ 4%

I

I

I
bisoprolol 1% I

flutykazon

flutykazon 1%
flutykazon =~ 1% - ? amlodypina | 3%
amlodypina 1% amlodypina | 1%
()
eplerenon 1% eplerenon 1% eplerenon | 3%
lizynopryl | 1% lizynopryl | 3%

lizynopryl 1%
F2. Stosowane leczenie farmakologiczne zwigzane z chorobq podstawowq na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji (lek lub kombinacja lekow). Prosze podac¢ nazwy chemiczne
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Status pacjenta na moment opisywanej

wizyty / hospitalizacji

Korzystanie przez pacjenta z podanych form wsparcia na moment ostatniej wizyty
Pokazano % pacjentéw; n=309 / n=253 / n=206

GRUPA A GRUPA B GRUPA C

m tak ¥ nie m brak danych = tak [ nie i brak danych = tak ¥ nie m brak danych

opieka
psychologiczna

opieka

opieka
psychologiczna

psychologiczna

konsultacja
dietetyka

konsultacja

konsultacja
dietetyka

dietetyka

Przeszczep ptuc
Pokazano % pacjentéw

1 Rozwazany byt przeszczep ptuc u pacjenta

W Pacjent zostat zakwalifikowany i byt na aktywnej liscie oczekujacych na przeszczep ptuc
B Pacjent byt w trakcie kwalifikacji do przeszczepu ptuc

m Zadne z powyzszych

Grupa A (n=309)

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne
klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych LUB
nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w
badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne
klinicznie pogorszenie objawdéw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

Grupa B (n=253)

Grupa C (n=206)

D7. Czy u pacjenta, na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji.... (prosze zaznaczyc¢ jedno z nastepujgcych)
D10. Czy pacjent korzystat z nastepujgcych form wsparcia, na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji?
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Tlenoterapia domowa (DLT) na moment

opisywanej wizyty lub hospitalizacji

Korzystanie z DLT GRUPA A
Pokazano % pacjentéw; n=309
m tak M nie
DLT
Koszt Dlaczego nie korzystat?
koncentratora:

Z prywatnych érodkéw [T 399% Z powodu braku wskazan - 92%
W ramach NFz [ 50%

Inna sytuacja 1%

Pacjent zostat zakwalifikowany
do DLT, ale oczekiwat na ‘ 3%
dostep do koncentratora

Pacjent byt w trakcie

0,
m Tak = Nie m brak danych kwalifikacji do DLT 2
korzystat z przeno$nego Pacjent nie zostat
aparatu tlenowego zakwalifikowany pomimo 2%
wskazan

musiat przejs¢ pod opieke
osrodka opiekurczo-
leczniczego w celu Inna sytuacja 1%

otrzymania DLT

D9a. Czy na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji, pacjent korzystat z tlenoterapii domowej (DLT)? / D9b. Z jakiego powodu pacjent nie korzystat z tlenoterapii domowej na dzien opisywanej
wizyty/hospitalizacji? / D9c. Czy pacjent optacat koszt koncentratora prywatnie, czy miat do niego dostep w ramach NFZ? D9d. Czy pacjent korzystat z przenosnego aparatu tlenowego na moment
opisywanej wizyty/hospitalizacji? / D9e. Czy pacjent musiat przejs¢ pod opieke osrodka opiekuriczo-leczniczego w celu otrzymania tlenoterapii domowe;?
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Tlenoterapia domowa (DLT) na moment

opisywanej wizyty lub hospitalizacji

Korzystanie z DLT GRUPA B

Pokazano % pacjentéw; n=253

= tak W nie

DLT

<o

koncentratora: Dlaczego nie korzystat?

Z prywatnych $rodkéw [T 359
Z powodu braku wskazan - 90%
W ramach NFZ [0 64%

Inna sytuacja 1% do DLT, ale oczekiwat na ‘ 3%
dostep do koncentratora

Koszt

Pacjent zostat zakwalifikowany

= Tak = Nie m brak danych Pacjent byt w trakcie

0,
kwalifikacji do DLT 3%

korzystat z przenosnego

aparatu tlenowego Pacjent nie zostat

zakwalifikowany pomimo 3%

musiat przejs¢ pod opieke wskazan

osrodka opiekunczo-
leczniczego w celu Inna sytuacja 2%
otrzymania DLT

D9a. Czy na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji, pacjent korzystat z tlenoterapii domowej (DLT)? / D9b. Z jakiego powodu pacjent nie korzystat z tlenoterapii domowej na dzien opisywanej
wizyty/hospitalizacji? / D9c. Czy pacjent optacat koszt koncentratora prywatnie, czy miat do niego dostep w ramach NFZ? D9d. Czy pacjent korzystat z przenosnego aparatu tlenowego na moment
opisywanej wizyty/hospitalizacji? / D9e. Czy pacjent musiat przejs¢ pod opieke osrodka opiekuriczo-leczniczego w celu otrzymania tlenoterapii domowe;?
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Tlenoterapia domowa (DLT) na moment

opisywanej wizyty lub hospitalizacji

Korzystanie z DLT GRUPA C

Pokazano % pacjentéw; n=206

= tak W nie

DLT
Koszt
i ?
koncentratora: Dlaczego nie korzystat?

Z prywatnych érodkéw [ 34%
W ramach NFZ [ 659

Inna sytuacja 1%

Z powodu braku wskazan

L

Pacjent zostat
zakwalifikowany do DLT,
ale oczekiwat na dostep

do koncentratora
= Tak M Nie M brak danych

korzystat z przenosnego

aparatu tlenowego

Pacjent byt w trakcie N
kwalifikacji do DLT 7%

musiat przejs¢ pod opieke
osrodka opiekurczo-
leczniczego w celu
otrzymania DLT

Pacjent nie zostat
zakwalifikowany pomimo 2%
wskazan

D9a. Czy na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji, pacjent korzystat z tlenoterapii domowej (DLT)? / D9b. Z jakiego powodu pacjent nie korzystat z tlenoterapii domowej na dzien opisywanej
wizyty/hospitalizacji? / D9c. Czy pacjent optacat koszt koncentratora prywatnie, czy miat do niego dostep w ramach NFZ? D9d. Czy pacjent korzystat z przenosnego aparatu tlenowego na moment
opisywanej wizyty/hospitalizacji? / D9e. Czy pacjent musiat przejs¢ pod opieke osrodka opiekuriczo-leczniczego w celu otrzymania tlenoterapii domowe;?
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WIZYTY KONTROLNE | INNE PLACOWKI POD
OPIEKA KTORYCH PACJENT BYt W CZASIE
OPISYWANEJ WIZYTY / HOSPITALIZACII Z
2019R.

ANALIZA DOKUMENTACII MEDYCZNEJ




Czestotliwos¢ wizyt pacjentow w osrodku w 2019 r.

Czestotliwos¢ wizyt w osrodku w 2019 r.
Pokazano % pacjentéw

0% 20% 40% 60% 80% 100%

M 6%

czesciej niz co 3 miesigce WM 8%

W 7% Liczba
19% mediana pacjentow
co 3 miesigce [ 23%
M—" 3. I
o ] 160%
m e ovesern [ N N
co 6 miesiecy I 22%

I 21% m Grupa C (n=206)

rzadziej niz co 6 miesiecy
nie byto

Trudno powiedzie¢ M 12%
|

W ostatnich 24 miesigcach zaobserwowano:

GRUPA A - Spadek FVC o minimum 5% LUB istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych
LUB nasilenie rozlegtosci lub stopnia wtdknienia widoczne w badaniu TKWR

GRUPA B - Spadek FVC o minimum 5% ORAZ istotne klinicznie pogorszenie objawdw oddechowych

GRUPA C - Spadek FVC o minimum 10%

E1. Biorgc pod uwage okres 2019r, jak czesto pacjent przychodzit na kontrole w zwiqzku z wtéknieniem ptuc / twardzing uktadowq do Pana/i osrodka z programem lekowym?
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Liczba wizyt w osrodku na rok przed opisywang wizyta

Liczba wizyt w osrodku w ciggu 12 miesiecy przed opisywana wizytg
Pokazano % pacjentéw; n=309/ n= 253 / n= 206

nie byto

3-5

6-12

brak danych

0%

GRUPA A

20% 40% 60%

21%
21%

80%  100%

nie byto

I 33%

I 29%
I 32%
Bl 10%

e 31%
I 32%
| 1%

. 17%
B 14%
0,2%

I 2%
1%
0%
0,2%

0,2%
0,2%

= wszystkie

= planowe

m wynikajace z
nagtych
zdarzen

brak danych

0%

20% 40%

. 17%
. 17%

I 32%

I 30%
I 33%
I 14%

GRUPA B
60% 80%  100%
nie byto
1
= wszystkie
2
= planowe
3-5
m wynikajgce z 6-12
nagtych
zdarzen
brak danych

0% 20%

GRUPA C

40% 60%
. 19%
. 20%

. 20%
I 25%
N 19%

P 28%
I 31%
I 3%

P 29%
I 22%
1%

I 3%
1%
0%
1%
1%
1%

80%

100%

76%

= wszystkie

= planowe

m wynikajgce z
nagtych
zdarzen

wszystkie

planowe

E1. Biorgc pod uwage okres 2019r, jak czesto pacjent przychodzit na kontrole w zwigzku z wtdknieniem ptuc / twardzing uktadowq do Pana/i osrodka z programem lekowym?
Ela. lle razy, w okresie 12 miesiecy poprzedzajgcych opisywangq wizyte lub hospitalizacje, pacjent byt w Pana/i osrodku w celu kontroli lub leczenia, w zwiqzku z nieidiopatycznym wtdknieniem
ptuc? Prosze uwzglednic tqcznie wizyty w poradni jak i przyjecia na oddziat.

E1b. lle z tych wizyt/przyje¢ wynikato ze schematu kontroli i lecenia pacjenta, a ile wynikato z nagtych sytuacji, pogorszenia sie stanu chorego?
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Osrodki pod opieka ktdrych pacjent byt na moment

opisywanej wizyty z 2019 r

Osrodki leczenia pacjentéw z twardzing uktadowa GRUPA A
Pokazano % pacjentéw; n=309

0% 20% 40% 60% 80% 100%

54%
63%

TYLKO o$rodek z programem lekowym, w ktérym Pan/i
pracuje

inny osrodek z programem lekowym (program lekowy dla |l 5% = pod opieka oérodka w zwiazku z

IPF) 2% kontrolg leczenia lub leczeniem
wtoknienia ptuc lub choroby
. . . - 11% podstawowej
inna poradnia pulmonologiczna (bez programu) I 4%
0

= o$rodki w ktérych podjemowane

i . byty decyzje dotyczgce wtgczania
o$rodek reumatologiczny z programem lekowym w - 20% lub zmiany leczenia widknienia

obszarze reumatologii L 13% ptuc

poradnia reumatologiczna bez programu lekowego I
lekarz POZ, rodzinny

inna placéwka

trudno powiedzieé
U 11%

E2. Osrodki pod ktérych opiekq byt pacjent w zwigzku z kontrolg lub leczeniem wtéknienia ptuc na moment opisywanej wizyty/hospitalizacji
E3. Osrodki w ktdrych podejmowane byty decyzje dotyczqce wigczania lub zmiany leczenia zwigzanego z WEOKNIENIEM PUC
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Osrodki pod opieka ktdrych pacjent byt na moment

opisywanej wizyty z 2019 r

Osrodki leczenia pacjentéw z twardzing uktadowa
Pokazano % pacjentéw; n=253 / n=206 GRUPA B

GRUPAC

0% 20% 40% 60% 80% 100%

TYLKO osrodek z programem lekowym, w ktérym Pan/i [ 49%

pracuje T s9%

inny osrodek z programem lekowym (program lekowy I 1%
dla IPF) | 3%

Y 13%

inna poradnia pulmonologiczna (bez programu) . 79
(o]

osérodek reumatologiczny z programem lekowym w [T 229%
obszarze reumatologii T 19%

. H 40
poradnia reumatologiczna bez programu lekowego = 4;
(o]

0, . s .
lekarz POZ, rodzinny - 14% = pod opieka o$rodka w zwigzku

1% z kontrolg leczenia lub
leczeniem wtoknienia ptuc lub
) ) | 2% choroby podstawowej
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Niniejszy dokument objety jest prawami autorskimi przystugujgcymi PEX PharmaSequence Sp. z 0.0. z siedzibg w
Warszawie.

Tresci zawarte w dokumencie nie stanowig wyniku Swiadczenia ustug i PEX PharmaSequence Sp. z 0.0. nie ponosi
odpowiedzialnosci wobec 0sdéb trzecich korzystajgcych z dokumentu, na jakiejkolwiek podstawie prawnej, w
szczegolnosci za dziatania i zaniechania, w tym decyzje, podjete na podstawie informacji w nim zawartych.

Cytowanie fragmentéw dokumentu wymaga podania jako autora PEX PharmaSequence Sp. z o.0.




