[bookmark: _Toc60377944][bookmark: _Toc80093096][bookmark: _Toc103403926]I A.	WZÓR WNIOSKU O ZAKWALIFIKOWANIE PACJENTA DO LECZENIA W PROGRAMIE LECZENIE PACJENTÓW Z CHOROBĄ  POMPEGO

ZESPÓŁ KOORDYNACYJNY DS. CHORÓB ULTRARZADKICH

WNIOSEK
(Wypełniony wniosek należy przesłać w wersji elektronicznej oraz papierowej do Zespołu Koordynacyjnego – na wniosku należy uzupełnić nr pacjenta w systemie monitorowania programów lekowych)
A.	Dane personalne pacjenta i nazwa jednostki kierującej
		1.	Nr wniosku	
		2.	Inicjały pacjenta	
		3.	PESEL pacjenta	

		4.	Data urodzenia 	
		5.	Płeć 	
		6.	Data wystawienia wniosku	



		7.	Imię 	
		8.	Nazwisko	


W przypadku dziecka proszę podać dane dotyczące rodziców/opiekunów dziecka:
Ojciec: 
		9.	Imię 	
		10.	Nazwisko	


Matka: 
		11.	Imię 	
		12.	Nazwisko	


Opiekun: 
		13.	Imię 	
		14.	Nazwisko	


Miejsce zamieszkania pacjenta:
		15.	Miejscowość	
		16.	Kod	

		17.	Poczta	
		18.	Ulica	

		19.	Nr domu 	
		20.	Nr mieszkania	
		21.	Woj.	

		22.	Tel. dom.	
		23.	W przypadku dziecka tel. do rodziców / opiekunów 	


Jednostka wystawiająca wniosek:
	24.	Pełna nazwa 	

	
		25.	Miejscowość	
		26.	Kod 	

		27.	Ul.	
		28.	Nr 	

		29.	Tel.	
		30.	Fax	

		31.	Nr karty lub historii choroby pacjenta 	nr pacjenta w systemie monitorowania programów lekowych_______________


Lekarz wystawiający wniosek:
		32.	Imię	
		33.	Nazwisko	

	
nadruk lub pieczątka zawierające 
imię i nazwisko lekarza kwalifikującego do programu, 
numer prawa wykonywania zawodu oraz jego podpis


___________________________________
	
nadruk lub pieczątka zawierające 
imię i nazwisko kierownika jednostki oraz jego podpis



___________________________________



B.	Dane auksologiczne pacjenta:
		34.	Wysokość ciała (cm) 	
		35.	centyl *) 	
		36.	Data pomiaru 	

		37.	Masa ciała (kg) 	
		38.	centyl *) 	
		39.	Data pomiaru 	

		40.	Obwód głowy (cm) 	
		41.	centyl *) 	
		42.	Data pomiaru 	

		43.	Obwód klatki piersiowej (cm) 	
		44.	centyl *) 	
		45.	Data pomiaru 	


	*) 	Dane dotyczące pomiarów antropometrycznych proszę odnieść do siatek centylowych wg Palczewskiej i Niedźwieckiej
C	Wywiad:
	46.	Informacja o stanie zdrowia rodziców i rodzeństwa (proszę o szczegółowe dane w przypadku występowania choroby w rodzinie pacjenta: 
	L.p.
	Imię i nazwisko
	Data urodzenia
	Data rozpoznania choroby
	Stopień pokrewieństwa
	Czy jest leczony 
(Tak/Nie, jeżeli tak to od kiedy 
i z jakim efektem)

	1.
	
	
	
	
	

	2.
	
	
	
	
	

	3.
	
	
	
	
	



		47.	Masa ciała przy urodzeniu (g)	
		48.	Długość ciała (cm)	
		49.	Obwód głowy (cm) 	

		50.	Który poród 	
		51.	Która ciąża	
		52.	Czas trwania ciąży w tyg. 	1), 2),*)

		53.	Przebieg ciąży prawidłowy (T/N) 	
	gdy N proszę wypełnić następny punkt

		54.	Nieprawidłowy przebieg ciąży (opis) 	

	

	

	

	* 1) ocena pewna, 2) ocena niepewna (zakreśl odpowiednie)


Poród (T/N):
		55.	Fizjologiczny, siłami natury 	
		56.	Pośladkowy	
		57.	Cięcie cesarskie 	
		58.	Inne 	


Akcja porodowa (T/N):
		59.	Samoistna 	
		60.	Wspomagana 	
	(jeśli T — zakreśl odpowiednie: vacuum, kleszcze, inne)

		61.	Uraz porodowy	
		62.	Niedotlenienie i resuscytacja 	

		63.	Ocena wg skali Apgar:
	1 min	
	5 min 	
	10 min	


	64.	Przebieg okresu noworodkowego (opis)	

	

	

	


Inne dane z wywiadu:
	65.	Kiedy wystąpiły pierwsze objawy choroby i jaki miały charakter. Proszę podać także dokładne dane dotyczące postępu choroby — opis.	

	

	

	

	

	66.	Czy pacjent był leczony (Tak/Nie — jeżeli tak to od kiedy, w jakiej dawce i przez kogo) 	

	

	

	

	67.	Inne choroby przewlekłe (T/N)	
		(proszę podać szczególnie dane dotyczące wad rozwojowych i innych chorób, które mogą wpływać na efektywność terapii)

	

	

	

	68.	Jeśli Tak – proszę podać czym był / jest leczony i z jakim efektem:	

	

	
D.	Stan przedmiotowy:
	69.	Data badania:	

	70.	Ciśnienie tętnicze krwi: 	 mmHg

	71.	Badanie fizykalne (proszę podać szczegółowo dane dotyczące odchyleń w stanie przedmiotowym, ze szczególnym uwzględnieniem nieprawidłowości związanych z chorobą zasadniczą) 	

	

	

	

E.	Badania dodatkowe: 
		72.	Stężenie alfa-glukozydazy (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)	
	(zakres normy 	),

		73.	Data badania 	
	
	

		74.	ocena miana CRIM* (klasyczna postać choroby)	
	(zakres normy 	),

		75.	Data badania 	
	
	

		*	zgodnie z opisem programu – wynik nie jest konieczny do rozpoczęcia leczenia, jest uzupełniany w karcie pacjenta oraz systemie monitorowania programów lekowych niezwłocznie po jego uzyskaniu


F.	Wynik badania genetycznego: (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
		76.	Data badania 	
		77.	Numer badania podany przez pracownię	

		78.	Metoda badania	

		79.	Wynik badania 	

	


		80.	Pracownia wykonująca badanie	

	


G.	Badania obrazowe:
USG serca (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	81.	Data badania 	
	82.	Opis 	

	

RTG kręgosłupa odcinek piersiowy i lędźwiowy (nieklasyczna postać choroby)
	83.	Data badania 	
	84.	Opis 	

	


USG jamy brzusznej z oceną wątroby i śledziony (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	85.	Data badania 	
	86.	Opis 	

	


RTG klatki piersiowej (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	87.	Data badania 	
	88.	Opis 	

	


H. Inne badania dodatkowe
EKG (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	89.	Data badania 	
	90.	Opis 	

	

Audiogram (nieklasyczna postać choroby)
	91.	Data badania 	
	92.	Opis 	

	

Badanie spirometryczne (nieklasyczna postać choroby)
	93.	Data badania 	
	94.	Opis 	

	

		95.	Wynik testu 3/6 min. marszu (nieklasyczna postać choroby) 	
	data badania 	


	96.	Opis 	

	

	

Inne badania związane z chorobą zasadniczą (data badania / wynik):
		97.	morfologia krwi, z rozmazem (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	



próby wątrobowe:
		98.	AspAT (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




		99.	ALAT(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




		100.	CK (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




		101.	CK-MB (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




		102.	GGTP (nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




	
	103.	gazometria (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




		104.	układ krzepnięcia (INR, APTT) (klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




		105.	ocena sprawności ruchowej za pomocą wskaźnika Barthel (nieklasyczna postać choroby)
	data badania 	

	
	




I.	Inne badania i konsultacje
	106.	konsultacja kardiologiczna (data konsultacji, szczegółowy opis)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	

		
	107.	konsultacja neurologiczna (data konsultacji, szczegółowy opis)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	

		
	108.	konsultacja laryngologiczna (data konsultacji, szczegółowy opis)
(nieklasyczna postać choroby)
	

	


	109.	konsultacja ortopedyczna z oceną statyki kręgosłupa (data konsultacji, szczegółowy opis)
(nieklasyczna postać choroby)
	

	


	110.	konsultacja psychologiczna (data konsultacji, szczegółowy opis)
(nieklasyczna postać choroby)
	

	

	111.	konsultacja okulistyczna (data konsultacji, szczegółowy opis)
(nieklasyczna postać choroby)
	

	

	112.	konsultacja pulmonologiczna, szczególnie w kierunku wydolności układu oddechowego i występowania nocnych bezdechów (data konsultacji, szczegółowy opis)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	

	


	113.	Okoliczności szczególne, dodatkowo uzasadniające konieczność przydzielenia leku wraz ze wskazaniem substancji czynnej, do której pacjent jest kwalifikowany 

	







		114.	Imię	
		115.	Nazwisko	

	
nadruk lub pieczątka zawierające 
imię i nazwisko lekarza kwalifikującego do programu,
numer prawa wykonywania zawodu oraz jego podpis


___________________________________
	
nadruk lub pieczątka zawierające 
imię i nazwisko kierownika jednostki oraz jego podpis



___________________________________



[bookmark: _Toc103403927]UWAGA! Wniosek bez oceny stężeń alfa-glukozydazy oraz innych, niezbędnych badań i konsultacji do rozpoznania i oceny zaawansowania choroby nie będzie rozpatrywany. Wniosek należy wysłać na adres sekretariatu Zespołu Koordynacyjnego ds. chorób ultrarzadkich.
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I B.	KARTA MONITOROWANIA PACJENTA LECZONEGO W RAMACH PROGRAMU LECZENIE PACJENTÓW Z CHOROBĄ POMPEGO 

ZESPÓŁ KOORDYNACYJNY DS. CHORÓB ULTRARZADKICH

(Wypełnioną kartę, w wersji elektronicznej oraz papierowej, należy przesyłać co 6 miesięcy do Zespołu Koordynacyjnego – na karcie należy uzupełnić nr pacjenta w systemie monitorowania programów lekowych)

		1.	Imię 	
		2.	Nazwisko	

		3.	PESEL 	
	

		4.	Data urodzenia 	
		5.	Nr historii choroby	
            Nr pacjenta w systemie monitorowania programów lekowych______________________________________

		6.	Miejsce zamieszkania pacjenta 	

		7.	Rozpoznanie	

		8.	Kiedy wystąpiły pierwsze objawy choroby	

		9.	Data rozpoznania choroby 	
		10.	Data rozpoczęcia leczenia	

		11.	Przebieg leczenia (dawka, tolerancja leku) — opis 	

	

	


		12.	Wynik badania podmiotowego i przedmiotowego w czasie 6 mies. obserwacji (proszę szczegółowo opisać różnice w stanie przedmiotowym pacjenta w okresie 6 mies. obserwacji) 	

	

	



	miesiące obserwacji
	0
	w okresie 6 mies. obserwacji
	6 mies.

		13.	Dawka leku [mg/kg]
	
	
	

		14.	Dawka podanego leku [mg]
	
	
	

		15.	Częstość iniekcji 
	
	
	

		16.	Czy były przerwy w leczeniu (jeśli tak to jak długie i z jakiego powodu)
	

		17.	Czy występowały objawy niepożądane lub powikłania (jeśli tak to proszę szczegółowo je opisać)
	

		18.	Inne leki (jakie, w jakiej dawce i z jakiego powodu)

	

		19.	Inne formy terapii i/lub rehabilitacji (proszę szczegółowo opisać)
	

		20.	Wysokość ciała [cm]
	
	
	

		21.	Masa ciała [kg]
	
	
	

		22.	Obwód głowy [cm]
	
	
	

		23.	Obwód klatki piersiowej [cm]
	
	
	

		24.	Ciśnienie tętnicze krwi [mmHg]
	
	
	


Badania dodatkowe wykonane u pacjentów w okresie obserwacji (do wykonania co najmniej raz na 180 dni/co 365 dni)
	miesiące obserwacji
	180 dni
	365 dni

		25.	Morfologia krwi, z rozmazem (raz na 180 dni)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	

		26.	Układ krzepnięcia (raz na 180 dni)

	
	

	Próby wątrobowe:
	
	

		27.	— AspAT (co 180 dni)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	

		28.	— ALAT (co 180 dni)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	

		29.	— CK (co 180 dni)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	

		30.	— CK-MB (raz na 180 dni)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	

		31.	— saturacja krwi (co 180 dni)
(nieklasyczna postać choroby)
	
	

		32.	— gazometria (raz na 180 dni)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	

		33.	— układ krzepnięcia (INR, APTT) (raz na 180 dni)
(klasyczna postać choroby)
	
	

		34.	USG jamy brzusznej (raz na 180 dni)
(klasyczna postać choroby)
	
	

		35.	EKG (raz na 180 dni)
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	

		36.	Spirometria (raz na 180 dni)
(nieklasyczna postać choroby)
	
	

		37.	RTG klatki piersiowej (raz na 180 dni)
(klasyczna postać choroby)
	
	

		38.	Test 3/6 minutowego marszu (raz na 180 dni)
(nieklasyczna postać choroby)
	
	

		39.	Inne badania (jakie i kiedy wykonane)

	
	



Wyniki innych badań i konsultacji:
	40.	Wynik i data USG serca (raz na 180 dni)	
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	


	41.	Wynik i data konsultacji neurologicznej* (raz na 180 dni)	 
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	
	*	dla postaci nieklasycznej konsultacja z oceną siły mięśniowej za pomocą dynamometru

	42.	Wynik i data badania konsultacji pulmonologicznej (z podaniem wyniku spirometrii i z oceną wydolności układu oddechowego oraz oceną częstości występowania nocnych bezdechów) (raz na 180 dni)	 
(klasyczna postać choroby)
	

	
	43.	Badanie miana przeciwciał przeciwko alglukozydazie alfa lub awalglukozydazie alfa (co 365 dni — w uzasadnionych przypadkach, badanie zalecane przez Zespół Koordynacyjny) 	 
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	

	

	44.	RTG klatki piersiowej (raz na 365 dni)	 
(nieklasyczna postać choroby)
	

	

	45.	Wynik i data konsultacji ortopedycznej (opcjonalnie TRG odcinka piersiowego lub lędźwiowego kręgosłupa) (raz na 365 dni) 	 
(nieklasyczna postać choroby)
	

	

	46.	Ocena sprawności ruchowej za pomocą wskaźnika Barthel (raz na 365 dni)	 
(nieklasyczna postać choroby)
	

	

	47.	Wynik i data konsultacji laryngologicznej/Wynik i data badania audiometrycznego (raz na 365 dni)	 
(nieklasyczna postać choroby)
	

	

	48.	Wynik i data konsultacji pulmonologicznej (co 365 dni)	 
(nieklasyczna postać choroby)
	

	

	49.	Wynik i data konsultacji kardiologicznej (co 180 dni)	 
(klasyczna postać choroby/nieklasyczna postać choroby)
	

	

	50.	Informacja nt. zmiany enzymatycznej terapii zastępczej dokonanej w oparciu o kryteria programu lekowego wraz ze szczegółową informacją dot. zmiany oraz wyniki i daty innych badań i konsultacji 
	 

	

	

	Imię i nazwisko lekarza: 	

	

Data 	
	nadruk lub pieczątka zawierające 
imię i nazwisko lekarza, numer prawa wykonywania zawodu oraz jego podpis

_______________________________________

	
Data 	

	nadruk lub pieczątka zawierające 
imię i nazwisko kierownika jednostki oraz jego podpis


_______________________________________





I C.	ZAŁĄCZNIK DO WNIOSKU O ZAKWALIFIKOWANIE PACJENTA DO LECZENIA W PROGRAMIE LECZENIE CHOROBY POMPEGO
Oświadczam, że zapoznałem się/zapoznałam się z:
1) informacją dotyczącą zasad przetwarzania danych osobowych przez Narodowy Fundusz Zdrowia (zwany NFZ) w zakresie systemu monitorowania programów lekowych, o którym mowa w art. 188c oraz przetwarzania i ochrony danych, o której mowa w dziale VIII ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o świadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze środków publicznych,
2) poniższą informacją dotyczącą przetwarzania danych osobowych przez NFZ w zakresie realizacji zadań statutowych i obowiązków ustawowych:
▪ administratorem Pani/Pana danych osobowych jest Narodowy Fundusz Zdrowia z siedzibą w Warszawie, ul. Rakowiecka 26/30, 02-528 Warszawa,
▪ Pani/Pana dane osobowe będą przetwarzane w celu realizacji zadań statutowych i obowiązków ustawowych Narodowego Funduszu Zdrowia w szczególności wskazanych w ustawie z dnia 27 sierpnia 2004 r. o świadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze środków publicznych,
▪ w odniesieniu do danych przetwarzanych przez NFZ, Pani/Panu przysługuje prawo do: dostępu do treści swoich danych osobowych; sprostowania danych osobowych; usunięcia danych osobowych (o ile w danym przypadku przysługuje); ograniczenia przetwarzania danych osobowych; wniesienia sprzeciwu wobec przetwarzania danych osobowych (o ile w danym przypadku przysługuje); cofnięcia zgody w dowolnym momencie bez wpływu na zgodność z prawem przetwarzania (jeżeli przetwarzanie odbywa się na podstawie zgody), którego dokonano na podstawie zgody przed jej cofnięciem; wniesienia skargi do Prezesa Urzędu Ochrony Danych Osobowych.
Każdy wniosek dotyczący realizacji z w/w praw zostanie rozpatrzony zgodnie z RODO. 
Pozostałe informacje dotyczące przetwarzania danych osobowych przez NFZ, dostępne są na stronie internetowej: www.nfz.gov.pl/bip/informacja-ado-nfz/
Zostałam(em) poinformowana(y) o istocie choroby, możliwości wystąpienia objawów niepożądanych i powikłań zastosowanej terapii oraz o możliwości zaprzestania terapii. 
Mając powyższe na uwadze, wyrażam zgodę na leczenie oraz zobowiązuję się do przyjmowania leku zgodnie z zaleceniami lekarskimi, oraz stawienia się na badania kontrolne w wyznaczonych terminach.

	
Data 	
	
	
Podpis pacjenta (w przypadku dziecka podpis rodziców lub opiekuna)

	

Data 	
	


	
Podpis lekarza

	
	
	
	


Administrator danych osobowych – Świadczeniodawca,  zobowiązuje się do przestrzegania przepisów prawa powszechnie obowiązującego dotyczących zapewnienia zgodnego z prawem przetwarzania i ochrony danych osobowych, w szczególności Rozporządzenia Parlamentu Europejskiego i Rady (UE) 2016/679 z dnia 27 kwietnia 2016 r. w sprawie ochrony osób fizycznych w związku z przetwarzaniem danych osobowych i w sprawie swobodnego przepływu takich danych oraz uchylenia dyrektywy 95/46/WE (ogólne  rozporządzenie o ochronie danych - RODO), w tym realizacji obowiązku informacyjnego, o którym mowa w art. 13 i 14 (jeśli dotyczy) RODO.
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