5. melléklet

A Parkinson betegségcsoport diagnosztikdajanak és kezelésének finanszirozasi
eljardsrendje

1. Az eljarasrend targyat képezo betegség, betegcsoport megnevezése
Neurodegenerativ megbetegedések:

1.1. G20HO  Parkinson-kor

1.2. G2110 Egyéb, gyogyszer-indukalta méasodlagos parkinsonismus

1.3. G2120 Mas kiils6 tényez6 okozta masodlagos parkinsonismus

1.4. G2130 Agyvelégyulladas utani parkinsonismus

1.5. G2180 Egyéb masodlagos parkinsonismus
1.6. G2190 Masodlagos parkinsonizmus k.m.n.

2. Fogalmak

2.1. A szintii bizonyiték: Az adott beavatkozds hatdsossdga egyértelmiien bizonyitott
(,,hatasos™). Azaz: legalabb egy I. szintli vagy legaldbb két II. szintli vizsgalat egybehangz6
eredménye tdmasztja ala.

2.2. B szintii bizonyiték: Az adott beavatkozas hatdsossidga valdsziniien hatdsos. Azaz:
legaldbb egy II. szintli vagy legalabb harom III. szintli vizsgéalat egybehangz6 eredménye
tamasztja ala.

2.3. C szintli bizonyiték: Az adott beavatkozis hatasossdga/nem hatasossdga lehetséges.
Azaz legalabb két II1. szintli vizsgalat meggy6z0 és egybehangz6 eredménye tamasztja ala.

2.4. Bradykinézia/hypokinézia: A mozgis sebességének, amplitiddjanak csokkenése, a
mozgas inditas és leallitas és a program valtas megneheziilése. A Parkinson-kor diagnozisanak
egyik alappillére.

2.5. Disztonia: Akarattol fiiggetlen izom Osszehtizodas, amely tartdszavart hoz létre (pl.
tortikollis, OFF-disztonia: az 6regujj dorzalflexioja stb.), gyakran komoly fajdalommal jar,
diszkinézissel 6tvozodhet.

2.6. Diszkinézis: akarattol fiiggetlen, ismétlodo, irregularis izommozgas (pl. a végtagokban
korea, a torzson atetdzis formajaban, disztoniaval 6tvozodhet).

2.7. Eletminéség: A beteg utobbi 3 életévére vonatkozodan, a személyére szabott kezelés
megitélésére kialakitott fogalom. A beteg allapotanak Onértékeld teszt segitségével valo
értékelését teszi lehetdve, értékes modon kiterjeszti a célzott anamnézis felvételének értelmét,
célszertien egésziti ki az UPDRS, illetve az MDS-UPDRS skalakat. Hazankban tobb teszt is
validalt, alkalmazhat6 (pl. PDQ-39).

2.8. Ergot derivatum: Novénybdl kivont dopamin agonista hatasi gydgyszerkészitmény.
Retroperitonedlis, pleuropulmonalis és kardialis valvularis fibrozist okozhat. Alkalmazasa
soran félévenként transztorakalis sziv ultrahang vizsgalat kotelezo.

2.9. Fluktuacio: A betegség sulyosbodasa soran a kordbban egész nap hatdsos gyodgyszeres
kezelés hatasa egyenetlenné valik. Az egyik tipusa a hatdscsokkenés-dozis lecsengés (Wearing-
off, WO) és a rossz mozgasteljesitménnyel jaro allapot (OFF), melyhez disztonia kapcsolodhat,
a masik a dozis idébeli csucshatasahoz kapcsolodo, akarattol fliggetlen mozgasok (csucsdozis
diszkinézia, ON-diszkinézia). A korlefolyas soran a WO ¢és az OFF altalaban megeldzi a
csucsdozis diszkinézia jelentkezését. A fluktuacio a kétféle allapot egymast kovetd valtakozasat
jelenti. A fluktuacid kialakuldsaban a kezelés kizardlagos szerepe egyértelmiilen nem
bizonyitott.

2.10. Freezing: ,Lefagyas”. A mozgas, a mozgaskoordinacié hirtelen, varatlan zavara,
leallasa.

2.11. Késéi Parkinson-kor/betegség: Késoi Parkinson-korrol a motoros komplikéaciok



megjelenése utan beszéliink.

2.12. Komorbid betegségek: A Parkinson-korhoz kapcsolddo barmely betegség. A betegség
lefolyasa soran barmikor fontos ezek felismerése és mérlegelésiik a terapiaban. Kiilonosen
fontos a pszichiatriai betegségek elkiilonitése és kezelése.

2.13. Komplex nem-motoros tiineti szindroma: A motoros tiineteket tobb évvel megel6z6
tiinetegyiittes, amely a betegség megjelenésére utal/prognosztizalja: székrekedés, szaglaszavar,
hangulati ¢let elcsendesedése - hangulatzavar, alvaszavar, nyalfolyas, vizelettartasi zavar,
egyoldali vallfajdalom, sziirkiileti 1atas problémak.

2.14. Motoros tiinetek: A bazalis ganglionok mikddészavara altal kivaltott mozgato
rendszeri tiinetek. Ezek a Brit Agybank kritériumrendszere alapjan meghatarozott f6 mozgas
zavar tipusok ¢€s a hozzajuk kapcsolodd masodlagos mozgatorendszeri tiinetek egytittesen.

2.15. Nem motoros tiinetek: A beteg életmindségét a motoros tiineteknél is markansabban
meghatarozo 6sszes eltérés: kognitiv, hangulati, magatartasi, érzérendszeri, fajdalmi, autoném
idegrendszeri, gasztrointesztindlis jellegli panaszcsoportok és vizsgalhato eltérések. Ezek egy
része megeldzi a motoros tiineteket. Szamuk szaporodik a betegség lefolydsa soran, és a
motoros fluktudcidkhoz kapcsolédva még erdteljesebbek lesznek.

2.16. Nyugalmi tremor: A végtagok, az ajak, a nyelv, a szempilla oszcillalo, ritmusos,
akarattol fliggetlen mozgésa, amely a testrész akaratlagos innervaciotdl mentes allapotaban
¢észlelhetd, ¢s akaratlagos mozgas soran megsziinik. A Parkinson-kér diagnézisdnak masik,
lehetséges motoros alappillére. A betegek egy részében mozgasra aktivalodd végtag
komponensek lehetnek.

2.17. On-off jelenség: Motoros komplikécio. A gyogyszeres kezelés hatdsara csokkennek a
Parkinson-kor tiinetei, azonban a hatéanyag koncentracioja az agyban nem allando. Amikor a
szint alacsony, a tiinetek er0sebbek (off fazis). Az off és on fazis valtakozésa jelenleg egyiitt jar
a Parkinson-korral, és a hosszt tava levodopa kezelés utan az ingadozas kiszamithatatlanabba
valik.

2.18. Parkinsonizmusok: A Parkinson-kortol (betegségtdl) elkiilonitheté, de hasonld
tiinetekkel rendelkezd korismék.

2.19. Parkinson-kor (PK): A hazai szakmai nyelvhasznalat alapjan az (Idiopatias)
Parkinson-szindroma, amely az eljarasrendben részletesen leirasra keriilt, amely a leirasra
keriil6 terapiakkal tiinetileg egyértelmiien kezelhetd (angolszasz forrasokban: Parkinson’s
Disease).

2.20. Parkinson-kor elérehaladott szakasza: A motoros komplikaciok azon szakasza, mely
sordn a beteg ¢letmindsége nem tarthaté fenn a komplex gyogyszeradagolds egyénre szabott
modszereivel, a sulyos tiinetek és az allapot kifejezett, permanens valtozékonysaga csak
specidlis kezelési eljarasok alkalmazasaval biztosithato. Ez a szakasz a beteg halalaig tart. A
kezelés indikacioja, esetleges ledllitasa a beteg belegyezése és neuroldgus altal vezetett
munkacsoport dontésén alapszik.

2.21. Parkinson-kor korai szakasza: A motoros tiinetek megjelenésétél a motoros
fluktuaciok megjelenéséig (diagnosztikus kritériumok alapjan felallitott diagnozis).

2.22. Parkinson-kér motoros komplikaciok szakasza: A motoros fluktuaciok kezdetétdl a
betegség elérehaladott fazisan 4t a beteg halalaig tart6 szakasz.

2.23. Parkinson-szindromak (PSZ): Ezen betegségekben a Parkinson-korra jellemzd
neuroldgiai gocjelekhez (parkinzonizmus tiinetei) egyéb, a beteg sorsat dontéen meghatirozo
neurologiai eltérések kapcsolodnak a betegség kezdetétdl, maskor késobbi szakaszaban. Ezen
betegségek patomechanizmusa egyes esetekben teljesen eltér a Parkinson-korban ismertektol.
Ezen betegségek tiinetei kismértékben vagy nem reagalnak a klasszikus dopaminerg terapiara.

2.24. RBD (REM alvés magatartds zavar): Az alvds REM fazisdit nem a szokésos
tonustalansdg jellemzi, hanem folyamatos mozgasok, testhelyzetvaltozasok, hangadas,
kiabalas, agyrol valo leesés, agynemil 6sszegylirése és az ezzel jard kellemetlen tartalma almok.



2.25. Rigor: Az izomzat nyugalomban is fennallo, sokszor fajdalmas fesziilése, amely
egyarant érinti a végtagok agonista és antagonista izmait. A Parkinson-kor diagn6zisanak masik
alappillére lehet.

2.26. Tremor: Nyugalmi remegés. A Parkinson-kor motoros alaptiinete.

2.27. Wearing-off allapot: A dopaminerg gyogyszerhatas (levodopa, dopamin agonista)
visszatérd, gyogyszerbevételektol fiiggd formdja €s a hatastalansag megjelenését jelenti: a mar
hatékonyan kezelt motoros ¢és nem-motoros tiinetek igen kifejezetten visszatérnek.
Hatéascsokkenés esetén egyenletesen, mig dozisvégi csokkenés esetén a kovetkezd bevett
gyogyszer adag hatasa jelentkezéséig. Kiilonleges OFF-allapotok is vannak: a hataskésés
(Delayed-ON): a ,,szokasos” id6 elmultaval nem jelentkezik a hatas, csak késébb; hatas
elmaradas (No-ON): a gyogyszerbevétel ellenére nincs hatés.

2.28. ,,Red Flag”: Olyan panasz és neuropsychiatriai jelenség, gocjel, amely a betegség korai
szakaszaban jelzi a vizsgalonak, hogy Parkinson-szindréma valdszini és nem Parkinson-kor.

3. Korkép leirasa

3.1. A Parkinson-kor gyakori, progressziv neurodegenecrativ betegség, amelyben az
idegrendszerben a substantia nigra dopaminerg neuronjainak degeneracidja miatt a dopamin-
szint leesik. A dopamin a szervezetben a neuronok kozotti ingeriilet-atvitelért felelds, igy a szint
csokkenése az idegsejtek kozotti kommunikaciot akadalyozza.

3.2. A Parkinson-kor a mozgaszavarokhoz tartozo neuropsychiatriai betegség. A betegség
diagnoézisa ma is klinikai és két un. pillértiineten nyugszik: az egyik mindenképpen a
bradykiézia/hypokinézia (a mozgas program lassusdga), mig a masik pillértiinet lehet a rigor
(merevség) vagy a nyugalmi tremor (végtag, ajak, pilla akarattol fiiggetlen, azaz nyugalmi
ritmikus mozgasa), vagy mind a kettd. A negyedik fotiinet a betegség elérehaladott szakaszaban
jelentkezik, ez a tartasi instabilitas. El6fordulhat a betegség kezdetén tremor dominans klinikai
forma, ennek diagndzisa nehezebb.

3.3. Parkinson-korban a motoros tiineteken kiviil nagy jelentéségiik van a nem-motoros
tiineteknek 1s: pszicholdgiai problémak, demencia, a késébbiekben autondém zavarok. A
betegség elérehaladott fazisban komoly fogyatékossaghoz, rokkantsdghoz vezet, nagymértékii
¢letmindség-csokkenést okoz.

3.4. A Parkinson-kor prevalencigja 200-400 f6/100 000 lakosra, Magyarorszagon a
betegszam megkozelitéleg 20 000 {6, a betegek 50-70%-a all kezelés alatt. Jelenleg az évi
incidencia 8-10/100 000 lakos, de az arany folyamatosan novekszik.



4. Finanszirozas rendje, finanszirozasi algoritmus
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5. A Parkinson betegség ellatasara vonatkozo emelt, indikaciohoz kotott tamogatas:

5.1. EU90 6/a. TAmogatott indikaciok:

Parkinson-kor és Parkinson-szindroma (masodlagos parkinsonismus) kezelésére - a
finanszirozasi eljarasrendekr6l szolé miniszteri rendeletben meghatirozott finanszirozasi
eljarasrend alapjan

5.1.1. amantadine

5.1.2. biperiden

5.1.3. levodopa, benserazide hydrochloride

5.1.4. levodopa, carbidopa (levodopa, benserazide hydrochloride intolerancia esetén)

5.1.5. procyclidine

5.1.6. selegiline



5.2. EU90 6/b. Tamogatott indikaciok:

Parkinson-kor esetén, az alkalmazasi eldirasban szereplé monoterapiaban, L-DOPA és
selegilinnel, illetve amantadinnal val6 kombinalt kezelésben kiegészitdé kezelésként is, ha
stilyos motoros fluktuacio jelentkezik - a finanszirozasi eljarasrendekrél sz6l6 miniszteri
rendeletben meghatarozott finanszirozasi eljarasrend alapjan

5.2.1. pramipexole

5.2.2. rasagiline

5.2.3. ropinirole

5.2.4. rotigotine

5.3. EU90 6/c. Tamogatott indikaciok:

Parkinson-korban kialakuld6 motoros fluktuaci6 minden esetében - a finanszirozasi
eljarasrendekrol sz6l6 miniszteri rendeletben meghatarozott finanszirozasi eljarasrend alapjan

5.3.1. entacapone

5.3.2. levodopa, carbidopa, entacapone

5.3.3. opicapon (entacapone intolerancia esetén)

5.3.4. safinamide.

5.4.A motoros hullamzasok (,,on-off” jelenség) kezelése olyan Parkinson-korban szenvedd
betegeknél, akik nem kezelhet6k kielégit6 modon a szajon at adott anti-Parkinson
készitménnyel - a finanszirozasi eljarasrendekrdl szo6l6 miniszteri rendeletben meghatarozott
finanszirozasi eljarasrend alapjan

5.4.1. Apomorfin-hidroklorid-hemihidrat pen (,rescue drug”) alkalmazhato optimalisan
beallitott, de elégtelen oralis terapia mellett:

— a megjosolhatd motoros és nem - motoros OFF periddusok gyors megelzésére,

— hirtelen vagy akut OFF periodus gyors megsziintetésére,

— ha az oralis levodopa feszivodasa zavart vagy gyomor iiriilési problémak (gasztroparesis)
esetén,

— a késve jelentkezd gyogyszerhatas (,,delayed on) vagy a kimarad6 gyodgyszerhatas (,,no
on”) kezelésére a gyomor motilitassal, iirtiléssel Osszefliggésben,

— hajnali vagy kora reggeli akinesia és dystonia megoldasara.

5.5. EU100 65. TAmogatott indikaciok:

Elérehaladott Parkinson-kér esetén a Parkinson betegségesoport diagnosztikdjanak és
kezelésének a finanszirozasi eljarasrendjében meghatarozottak szerint.

5.5.1. levodopa+ carbidopa intesztinalis gél

5.5.2. foslevodopa+ foscarbidopa oldatos infuzio

5.5.3. levodopa+carbidopa+entacapone intesztinalis gél

5.5.4. apomorfin-hidroklorid-hemihidrat pumpa alkalmazhato:

— ha a beteg gyakran (tobb, mint 6 alkalom/nap) igényel pen adagot,

— ha zavaro6 dyskinesiak limitaljak a tovabbi terapia modositast,

— ha sulyos nem - motoros tiinetek jelentkeznek ,,OFF”-ban,

— ha mitét (mély agyi stimulaci6é (DBS)) vagy levodopa+carbidopa intesztinalis gél kezelés
kontraindikalt

— dontéen nem-motoros, elsdsorban neuropsychiatriai tiinetek talstulya esetén

A terapia hatastalannak tekinthetd, ha a betegség progredialt és a beteg allapota az eszk6zos
terapidk (Duodopa, Apomorphin se. infuzié vagy Apormorphin pen) mellett a Hoehn&Yahr
skala szerint 5. stadiumul. A beteg allapotat évente orvosilag dokumentalni kell.



6. Adminisztrativ ellenorzési pontok (folyamatba épitett ellenorzés)

6.1. Kompetencia szint: kijeldlt intézmény, szakorvosi kompetencia ellenérzése
6.2. Betegadatok (online TAJ ellendrzés)

6.3. Jogszabalyban rogzitett indikacids teriilet BNO ellendrzése

7. Szakmai ellen6rzési pontok

7.1. A klinikai diagnozis feliilvizsgalata rendszeres idokozonként, fél-egyévente torténik.

7.2. A diagndzis klinikai szempontrendszer szerint torténik, MRI, PET-CT és CT Parkinson-
szindroma differencial diagndzisaban nem kotelezd, de indokolt lehet, agyi SPECT csak
indokolt esetben (fent meghatarozott) végzendo.

7.3. A gyogyszeres kezelés akkor kezdddhet, ha a klinikai diagnozis megsziiletett. A
Parkinsonos tlinetek egységes rendszer alapjan értékelhetéek. Az UPDRS (Unified Parkinson’s
Disease Rating Scale) vagy az ebbdl tovabbfejlesztett MDS-UPDRS (Movement Disorders
Society Unified Parkinson’s Disease Rating Scale) skala lehetdséget ad erre.

7.4. Anticholinerg és amantadin korai Parkinson-kérban elsé valasztasu terapiaként nem
alkalmazhato, kivéve, ha a beteg egyéb, gyogyszer-indukalta masodlagos parkinsonismusban
szenved. Ekkor anticholinerg szer adhat6. COMT gatl6 csak a fluktuaciok kezdetétdl adhato.

7.5. Neuroprotektiv céllal csak klinikai vizsgalat keretében kezelhetdk a betegek.

7.6. A motoros komplikaciok klinikai megéllapitasa utan (Parkinson skalak) a beteg adjuvans
terapidban részesiil. Az adjuvans terapia a motoros komplikaciok jellegétdl és mértékétdl fiigg.

7.7. Az Un. eldrehaladott kezelési lehetdségek, mint miitéti beavatkozas csak specialis (fent
meghatarozott) esetekben indokolt.

7.8. Minden beteg szamdra hozzaférhetd kell, hogy legyen a fizioterapids kezelés, a
pszicholdgiai és szocialis kezelés/gondozas.

7.9. A Parkinson-kor diagnozisanak felallitasatol kezdve a betegek kezelésben részesiilnek a
nem-motoros tlinetek kontrollalasara.

8. A finanszirozasi eljarasrend alkalmazasanak hatasat méré minéségi indikatorok
8.1. A teriiletre forditott kozkiadasok alakulésa.
8.2. A helyes, finanszirozott algoritmus szerint kezelt betegek aranya.

9. A finanszirozas szempontjabdl 1ényeges finanszirozasi kédok

9.1. A relevans BNO kodok

A B

BNO BNO megnevezés

G20H0 Parkinson-kor

G2110 Egyéb, gyogyszer-indukalta masodlagos parkinsonismus

G2120 Mas kiils6 tényezok okozta masodlagos parkinsonismus

G2130 Agyveldgyulladas utani parkinsonismus

G2180 Egyéb masodlagos parkinsonismus

G2190 Masodlagos parkinsonismus k.m.n.

O|IN(O(CO A |W|IN|F-

Y4670 Antiparkinson gyogyszerek




9.2. Relevans ATC kodok

A B
1 ATC ATC megnevezése
2 NO4* Anti-parkinson gyogyszerek
3 NO4A* | Anticholinergek
4 NO4AA | Tercier aminok
5 NO04B* Dopaminergek
6 NO4BA | Dopa és dopa derivatumok
7 NO4BB | Adamantane derivatumok
8 NO4BC | Dopamin agonistak
9 N04BD | MAO-B gatlok
10 NO4BX | Egyéb dopaminergek (COMT-gatlok)

9.3. Finanszirozott hatéanyagok Magyarorszagon

A B

ATC Hatbéanyag

NO4AAO02 | biperiden

NO4AA04 | prociklidin

NO4BAO02 | levodopa és decarboxylase gatld

NO4BAO3 | levodopa, decarboxylase gatlé és COMT gatld

NO4BAO7 | foslevodopa, decarboxylase gatlo

N04BB01 | amantadin

N04BC04 | ropinirol
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N04BCOQ5 | pramipexol

9 N04BCO07 | apomorfin-hidroklorid-hemihidrat

10 | NO04BCOQ9 | rotigotine

11 | NO04BDO1 | selegilin

12 | N04BDO02 | rasagiline

13 N04BDO03 | safinamide

14 | NO04BX02 | entacapone

14 | N04BX04 | opicapon

10. Roviditések

ATC Gydgyszerek anatomiali, terapias, illetve kémiai osztalyozasa
BNO Betegségek nemzetkdzi osztalyozasa”




