Zalacznik B.7.

LECZENIE ZAAWANSOWANEGO WEOKNIAKOMIESAKA GUZOWATEGO SKORY (DFSP) (ICD-10 C 44, C 49)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W

SWIADCZENIOBIORCY PROGRAMIE RAMACH PROGRAMU
1 2 3
1. Kryteria kwalifikacji 1. Imatynib 1. Badania przy kwalifikacji do leczenia imatynibem
1) potwierdzone histologicznie rozpoznanie zaawansowanego 1.1 Dobowa dawka imatynibu wynosi 800 mg (w 1) histologiczne potwierdzenie rozpoznania
wiokniakomigsaka guzowatego skory (dermatofibrosarcoma protuberans, dwdch dawkach po 400 mg). zaawansowanego widkniakomigsaka skory;

DFSP);

2) udokumentowana obecno$¢ rearanzacji chromosoméow 17 122 w
zakresie genéw COL1A1/PDGF;

3) nowotwor w stadium nieresekcyjnym (w przypadku zmian miejscowo
ztosliwych) lub uogdlnionym z obecnos$cia zmian przerzutowych;

4) w przypadku zmian ograniczonych do powlok - zmiany howotworowe
udokumentowane z pomocg fotografii z miarka;

5) w przypadku zmian przerzutowych - zmiany nowotworowe mierzalne w
badaniu tomografii komputerowej;

6) wiek powyzej 18 roku zycia;

7) stan sprawnosci 0-2 wedlug klasyfikacji WHO;

8) prawidtowe wartos$ci wskaznikdw czynnosci watroby i nerek;

9) wyniki badania morfologii krwi z rozmazem:

a) liczba granulocytow oboje¢tnochtonnych przed leczeniem wigksza od
1,5x10°/,

b) liczba plytek krwi wigksza od 100x10%/1,

c) stezenie hemoglobiny wigksze od 8,5 g/dl.

Kryteria kwalifikacji muszg by¢ spetnione tacznie.

2. Kryteria uniemozliwiajace kwalifikacj¢ do programu

1) nadwrazliwo$¢ na imatynib lub ktorakolwiek z substancji
pomocniczych;

2) obecnos¢ istotnych chorob wspotistniejacych lub niewydolnosci
narzadowej;

3) stan sprawnosci 3 albo 4 wg WHO,

4) ciaza.

1.2 W przypadku wystgpienia istotnych klinicznie
lub ciezkich dziatan niepozadanych dawke leku
mozna zmniejszy¢ do 600 mg lub 400 mg/dobe.

2) potwierdzenie rearanzacji chromosomow 17122 w
zakresie genow COL1A1/PDGF;

3) morfologia krwi z rozmazem;

4) oznaczenie aktywno§ci transaminaz watrobowych;

5) oznaczenie stezenia bilirubiny;

6) oznaczenie aktywnosci fosfatazy zasadowej;

7) oznaczenie poziomu albumin;

8) badanie ogbdlne moczu;

9) wykonanie tzw. zdjecia z miarkg - w przypadku zmian
nowotworowych ograniczonych jedynie do powtok (skora i
tkanka podskorna);

10) badanie tomografii komputerowej z podwdjnym
kontrastem odpowiednich okolic ciata - w przypadku
obecnosci przerzutow;

11) RTG Klatki piersiowej;

12) badanie EKG;

13) test cigzowy u kobiet w wieku rozrodeczym.

2. Monitorowanie skuteczno$ci leczenia

1) badania wykonywane co 4-6 tygodni w okresie
pierwszych 6 miesigcy leczenia, a nastgpnie co 3 miesigce:
a) morfologia krwi z rozmazem,

b) oznaczenie aktywnosci transaminaz watrobowych,

¢) oznaczenie st¢zenia bilirubiny,

d) oznaczenie aktywnoéci fosfatazy zasadoweyj,

e) oznaczenie poziomu albumin,




3. Okreslenie czasu leczenia w programie

3.1 Leczenie trwa do czasu podj¢cia przez lekarza prowadzacego decyzji o
wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z zasadami
okreslonymi w ust. 3.2 i 3.3 oraz zgodnie z kryteriami zakonczenia udziatu
w programie, okre§lonymi w ust. 4.

3.2 Po co najmniej 14 tygodniach leczenia nalezy oceni¢ mozliwos¢
wykonania chirurgicznej resekcji wyjsciowo nieoperacyjnego nowotworu.
3.3 Jezeli w wyniku tej oceny podj¢to probe chirurgicznego leczenia i w
badaniu histopatologicznym po zabiegu operacyjnym marginesy
chirurgiczne zostang ocenione jako wolne od nowotworu nalezy odstapic¢
od dalszego stosowania imatynibu.

4. Kryteria zakonczenia udzialu w programie

1) wystapienie objawow nadwrazliwosci na imatynib lub ktorakolwiek z
substancji pomocniczych;

2) progresja choroby w trakcie stosowania leku;

3) utrzymywanie si¢ toksycznosci w stopniu wigkszym lub réwnym 3 wg
skali WHO, w szczego6lnosci:

a) 3-krotny wzrost stezenia bilirubiny,

b) 5-krotny wzrost aktywno$ci aminotransferaz watrobowych,

¢) ciezka niedokrwistos¢, neutropenia lub matoptytkowos¢;

4) pogorszenie stanu sprawnosci do stopnia 3 albo 4 wedlug WHO.

f) badanie ogolne moczu;

2) badania wykonywane co 2 miesigce w okresie
pierwszych 6 miesiecy leczenia, a nastgpnie co 3 miesiace:
a) wykonanie serii zdj¢¢ z miarkg w przypadku zmian
nowotworowych ograniczonych jedynie do powtok (skory i
tkanki podskornej),

b) badanie tomografii komputerowej z podwojnym
kontrastem odpowiednich okolic ciata:

- w przypadku obecnosci przerzutow oraz

- w przypadku podejrzenia progresji choroby nowotworu
pierwotnie ograniczonego jedynie do powlok;

3) badania wykonywane co 6 miesiecy - RTG klatki
piersiowej.

Wykonane badania obrazowe muszg umozliwi¢ obiektywng
oceng odpowiedzi na leczenie. Ocena odpowiedzi na
leczenie powinna by¢ przeprowadzana zgodnie z kryteriami
RECIST.




