Zalacznik B.97.

LECZENIE DOROSEYCH CHORYCH NA PIERWOTNA MAEOPEYTKOWOSC IMMUNOLOGICZNA (ICD-10: D69.3)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

W programie finansuje sie leczenie chorych na pierwotna
matoplytkowo$¢ immunologiczna substancjami czynnymi:

1) eltrombopag;
2) romiplostym;
3) awatrombopag;
4) rytuksymab.

1. Kryteria kwalifikacji
1) wiek >18 lat;

2) rozpoznanie pierwotnej
immunologicznej (ITP);

matoptytkowosci

3) niedostateczna odpowiedZ na co najmniej jedna
wczesniejsza terapie farmakologiczng, w tym brak
odpowiedzi na kortykosteroidy Ilub
steroidozalezno$ci lub nietolerancji kortykosteroidow;

stwierdzenie

4) adekwatna wydolno$¢ narzadowa okreSlona na
podstawie wynikéw badan laboratoryjnych krwi
umozliwiajaca w  opinii lekarza prowadzacego
bezpieczne rozpoczecie terapii;

5) nieobecno$¢ aktywnych, ciezkich zakazen, w tym
aktywnego zapalenia watroby typu B — w przypadku
kwalifikacji do leczenia rytuksymabem;

1. Dawkowanie eltrombopagu
1) zalecana dawka poczatkowa: 50 mg raz na dobe;

2) dawke leku ustala sie indywidualnie w zaleznosci od
liczby ptytek krwi u pacjenta — sposéb modyfikacji
dawkowania oraz postepowanie w okresie czasowego
przerwania leczenia zostaly okreSlone w aktualnej na
dzien wydania decyzji Charakterystyce Produktu

Leczniczego.

2. Dawkowanie romiplostymu

1) dawka poczatkowa: 1 pg/kg mc. raz w tygodniu
podskédrnie, z uwzglednieniem masy ciata pacjenta na
poczatku leczenia;

2) nastepnie dawke leku ustala sie indywidualnie w
zalezno$ci od liczby plytek krwi u chorego - zgodnie z
aktualng na dzien wydania decyzji Charakterystyka
Produktu Leczniczego.

Po wyrazeniu zgody przez lekarza prowadzacego mozliwe
jest wydanie leku pacjentowi do samodzielnego podania, po
odpowiednim przeszkoleniu pacjenta, o ile nie stanowi to
zagrozenia dla jego zdrowia i pozostaje bez wplywu na
skuteczno$¢ i bezpieczenstwo prowadzenia terapii. Lek
powinien by¢ wydany w ilosci kazdorazowo nie wiekszej niz

1. Badania przy kwalifikacji
1) morfologia krwi z rozmazem;
2) parametry czynnos$ci watroby:

a) AIAT, AspAT, bilirubina calkowita — dotyczy
kwalifikacji do leczenia eltrombopagiem lub
rytuksymabem,

b) AST, AlAT, bilirubina catkowita, czas
protrombinowy, stezenie albumin we krwi — dotyczy
kwalifikacji do leczenia romiplostymem, Ilub
awatrombopagiem;

3) badania przesiewowe w kierunku WZW typu B,
zawierajace co najmniej testy w kierunku HbsAg i
HbcAb, a w przypadku dodatniego wyniku HbsAg lub
HBcAb badanie HBV-DNA - dotyczy kwalifikacji do
leczenia rytuksymabem;

4) oznaczenie stezenia immunoglobulin (IgG, IgA, IgM)
w surowicy krwi — dotyczy kwalifikacji do leczenia
rytuksymabem;

5) biopsja aspiracyjna szpiku i trepanobiopsja (wykonana
w okresie 6 miesiecy przed kwalifikacja do programu
lekowego) — w przypadku chorych w wieku powyzej
60 lat, chorych z objawami ukladowymi i innymi




6) zgoda pacjentki na stosowanie wysoce skutecznej
metody zapobiegania ciazy podczas stosowania
rytuksymabu i przez 12 miesiecy od zakonczenia
leczenia (w przypadku kobiet w wieku rozrodczym).

Kryteria kwalifikacji muszq by¢ spetnione tacznie.

Dodatkowo, w celu kontynuacji terapii do programu
lekowego moga zosta¢ zakwalifikowani pacjenci leczeni w
ramach programu lekowego ,Leczenie pediatrycznych
chorych na przewlekla pierwotna
immunologiczng (ICD-10 D69.3)”, ktérzy osiagneli
peloletnios¢, bez koniecznosci spelnienia pozostatych
kryteriow kwalifikacji do programu lekowego - pod
warunkiem niespelniania kryteri6w wylaczenia z programu.

matoplytkowos¢

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjecia przez lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu pacjenta z programu,
zgodnie z kryteriami wylaczenia z programu okreslonymi w

punkcie 3.

W przypadku leczenia rytuksymabem czas terapii trwa 4
tygodnie i jest ograniczony do jednego cyklu.

3. Kryteria wylaczenia z programu

1) nadwrazliwo$¢ na substancje czynna lub ktérakolwiek
substancje pomocnicza;

2) wystapienie choréb lub stanéw, ktére w opinii lekarza
prowadzacego uniemozliwiaja dalsze prowadzenie
leczenia;

3) wystapienie nieakceptowalnej lub zagrazajacej zyciu
toksycznosci, pomimo zastosowania adekwatnego
postepowania;

niezbedna do zabezpieczenia 3 miesiecy terapii. Opisane
powyzej postepowanie powinno zosta¢ odnotowane w
dokumentacji medycznej pacjenta oraz w elektronicznym
systemie monitorowania programow lekowych. Osobiste
stawiennictwo pacjenta w o$rodku prowadzacym terapie nie
moze by¢ jednak rzadsze niz 4 razy w ciagu kazdych
kolejnych 12 miesiecy.

3. Dawkowanie awatrombopagu

1) zalecana dawka poczatkowa: 20 mg raz na dobe;

2) dawke leku ustala sie indywidualnie w zaleznosci od
liczby plytek krwi u pacjenta - zgodnie z aktualng na
dzien wydania decyzji Charakterystyka Produktu
Leczniczego;

3) sposéb modyfikacji dawkowania oraz postepowanie w
okresie czasowego przerwania leczenia zostaly
okreSlone w aktualnej na dzien wydania decyzji
Charakterystyce Produktu Leczniczego.

4. Dawkowanie rytuksymabu

1) zalecana dawka: 375 mg/m? we wlewie dozylnym raz
w tygodniu;

2) czas trwania cyklu: 4 tygodnie;

3) 30 minut przed wlewem rytuksymabu nalezy poda¢
metyloprednizolon w dawce 100 mg dozylnie.

nieprawidlowymi objawami;
6) badanie okulistyczne —
leczenia eltrombopagiem,;

dotyczy kwalifikacji do

7) elektrokardiogram (EKG) — dotyczy kwalifikacji do
leczenia rytuksymabem;

8) test cigzowy u kobiet w wieku rozrodczym.

2. Monitorowanie leczenia

1) badania przeprowadzane w okresie do osiagniecia
stabilnej liczby plytek (= 50 000/pl przez co najmniej 4
tygodnie):

a) wykonywane co 1 tydzien:
- morfologia krwi z rozmazem;

b)w  przypadku leczenia
wykonywane co 2 tygodnie:

eltrombopagiem -

- parametry czynno$ci watroby (AlAT, AspAT,
bilirubina catkowita);

2) badania przeprowadzane po uzyskaniu stabilnej liczby
plytek:
a) wykonywane co 1 miesigc:
- morfologia krwi z rozmazem,
- w przypadku leczenia eltrombopagiem:
parametry czynno$ci watroby (AIAT, AspAT,
bilirubina catkowita),

- w przypadku leczenia romiplostymem lub
awatrombopagiem parametry czynnosci
watroby (AIAT, AspAT, bilirubina catkowita) —
wykonywane po 6 miesigcach od rozpoczecia
leczenia romiplostymem lub awatrombopagiem;

3)w  przypadku niz

pojawienia  sie  innych




4) zaburzenia czynno$ci watroby:

a) wynik w skali Child-Pugh > 5 — dotyczy leczenia
eltrombopagiem,

b) wynik w skali Child-Pugh > 7 — dotyczy leczenia
romiplostymem;

5) istotne zwiekszenie sie aktywno$ci AIAT (powyzej
trzykrotnosci gornej granicy normy dla lokalnego
laboratorium) w przypadkach, gdy przekroczenie
normy:

a) bedzie narastac,

albo

b) bedzie utrzymywac sie > 4 tygodni,

albo

c) bedzie zwigzane ze zwiekszeniem stezenia
bilirubiny bezposredniej,

albo

d) bedzie zwigzane z objawami klinicznymi
uszkodzenia watroby lub objawami dekompensacji
watroby,

- dotyczy wylacznie chorych leczonych

eltrombopagiem;
6) okres ciazy lub karmienia piersia;
7) brak odpowiedzi na leczenie:

a) eltrombopagiem w dawce 75 mg podawanej przez 4
kolejne tygodnie leczenia (4 pomiary),

albo
b) romiplostymem pomimo stosowania maksymalnej

dawki (10 pg/kg mc.) przez 4 kolejne tygodnie
leczenia,

maltoplytkowos¢, istotnych nieprawidlowosci w
morfologii krwi — trepanobiopsja szpiku kostnego wraz
z oceng widknienia retikulinowego;

4) badania przeprowadzane w okresie czasowego
przerwania leczenia:

a) wykonywane raz w tygodniu przez 4 tygodnie:
- morfologia krwi z rozmazem;

5) badanie okulistyczne co 12 miesiecy — dotyczy
leczenia eltrombopagiem.

W przypadku pacjentow leczonych rytuksymabem
obserwacja pacjenta i ocena odpowiedzi na leczenie
(morfologia krwi z rozmazem) powinna by¢ prowadzona
przez caly czas utrzymywania sie odpowiedzi ptytkowej lub
co najmniej przez 8 tygodni od podania pierwszej dawki
leku w przypadku braku odpowiedzi na leczenie.

W celu monitorowania skutecznos$ci leczenia lekarz
prowadzacy okre$la dla indywidualnego pacjenta rodzaj
odpowiedzi na leczenie w oparciu o liczbe plytek krwi i
krwawienia:

1) R (odpowiedz): liczba ptytek > 30 G/1 oraz co najmniej
jej dwukrotne zwiekszenie w stosunku do wyjsciowej
liczby ptytek i brak krwawien;

2) CR (catkowita odpowiedz): liczba ptytek > 100 G/l i
brak krwawien;

3) NR (brak odpowiedzi): liczba plytek < 30 G/1 lub
nizsza od dwukrotnosci wyjsciowej liczby ptytek lub
obecnos¢ krwawien.




albo

c) awatrombopagiem w dawce 40 mg raz na dobe,
podawanej przez 4 kolejne tygodnie leczenia, jesli
liczba ptytek krwi nie zwiekszy sie do > 50 x 10%/L;

8) trwala remisja choroby niewymagajaca jakiegokolwiek
leczenia;

9)brak wspélpracy lub nieprzestrzeganie zalecen
lekarskich, w tym dotyczacych okresowych badan

kontrolnych oceniajacych skuteczno$é¢ i

bezpieczenstwo leczenia, ze strony Swiadczeniobiorcy

lub jego opiekuna prawnego.

W przypadku braku odpowiedzi na leczenie, wystapienia
dziatan niepozadanych lub przeciwskazan do stosowania
danego leku, lekarz prowadzacy moze podja¢ decyzje o
zmianie leku w ramach programu lekowego.

Dane gromadzone sa w elektronicznym systemie
monitorowania programéw lekowych i analizowane przez
lekarza prowadzacego, ktéry podejmuje decyzje o zmianie
sposobu leczenia lub wylaczeniu pacjenta z programu
lekowego.

3. Monitorowanie programu

1) gromadzenie w dokumentacji medycznej pacjenta
danych dotyczacych monitorowania leczenia i
kazdorazowe ich  przedstawianie na  Zadanie
kontroler6w Narodowego Funduszu Zdrowia;

2) uzupehianie danych zawartych w elektronicznym
systemie  monitorowania = programéw lekowych
dostepnym za pomoca aplikacji internetowej
udostepnionej przez OW NFZ, nie rzadziej niz co 3
miesigce oraz na zakonczenie leczenia;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo -
rozliczeniowych do NFZ: informacje przekazuje sie do
NFZ w formie papierowej lub w formie elektronicznej,
zgodnie z wymaganiami opublikowanymi przez NFZ.




