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Zatacznik B.17.

LECZENIE PIERWOTNYCH NIEDOBOROW ODPORNOSCI U DZIECI (ICD-10 D 80, W TYM: D 80.0, D 80.1, D 80.3,
D 80.4, D 80.5, D 80.6, D 80.8, D 80.9; D 81 W CALOSCI; D 82, W TYM: D 82.0, D 82.1, D 82.3, D 82.8, D 82.9; D 83, W TYM:
D 83.0, D 83.1, D 83.3, D 83.8, D 83.9; D 89)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
RAMACH PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

1) rozpoznanie pierwotnych zaburzen odpornosci -
wedtug definicji WHO (World Health Organization
na podstawie klasyfikacji IUIS: Frontiers

in Immunology, 2011; 2: 54);

2) wykluczenie innych przyczyn zaburzen
odpornosci,

3) stezenie IgG ponizej 400mg/dl jest wskazaniem
do rozpoczecia terapii substytucyjne;j;

Kwalifikacja do programu przeprowadzana jest
przez lekarza specjaliste immunologii kliniczne;j,

a w uzasadnionych przypadkach trudnych klinicznie,
po zasiggnieciu opinii konsultanta wojewodzkiego
lub konsultanta krajowego w dziedzinie immunologii
klinicznej.

2. OkreSlenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz
na podstawie kryteriow wylaczenia z programu.

3. Kryteria wylaczenia

Cigzkie uogolnione reakcje nadwrazliwosci

na immunoglobuliny lub inny sktadnik preparatu.
Towarzyszacy niedoborowi IgG niedobor IgA

z wystgpowaniem przeciwciat przeciwko IgA
wymaga leczenia w o$rodku z oddziatem intensywnej
terapii.

1. Dawkowanie

1.1 Pierwsze podanie immunoglobulin w dawce 0,6-0,8 g/kg m.c. we
wlewie iv. w celu znormalizowania poziomu st¢zenia 1gG w surowicy
(dawka moze by¢ podzielona na dwa wlewy w odstgpie 24 godzin).

1.2 Kontynuacja leczenia wlewami w dawce do 0,6 g/kg m. c.

W odstepach 3 do 5 tygodni. Modyfikacja dawki odpowiednio

do udokumentowanego, osiggnietego ochronnego poziomu IgG

w surowicy i stanu klinicznego pacjenta. Ewentualne dodatkowe
przetoczenia przy ciezkich infekcjach. W szczegolnych przypadkach
dawke mozna zwigkszy¢ do 0,8 g/kg m.c. )

W przypadku postaci farmaceutycznej do podan podskornych preparat
powinien umozliwi¢ osiagniecie stalego poziomu IgG. Swiadczeniobiorca
moze wymagac¢ podania dawki nasycajacej co najmniej 0,2 do 0,5 g/kg
m.c. w okresie tygodnia (0,1 do 0,15 g/kg masy ciala w okresie jednego
dnia). Po osiggnigciu stalego poziomu skumulowanej dawki miesieczne;j
rzedu 0,4 do 0,8 g/kg m.c. nalezy oznaczy¢ st¢zenia minimalne w celu
dostosowania dawek i odstepu pomigdzy dawkami.

Dawkowanie preparatow gammaglobulin do podawania podskornego:
Podskorne preparaty gammaglobulin wydawane sg przez szpital
(Poradnia Immunologii lub Oddziat Immunologii) do domu.
Swiadczeniobiorca samodzielnie lub z pomoca podaje je przez pompe
infuzyjng nie czesciej niz 1 raz w tygodniu. Zaleznie od stanu pacjenta i
poziomu IgG w surowicy system podawania moze by¢ modyfikowany w
ten sposob, ze podanie leku nastepuje 1 raz na 7 — 14 dni. Sumaryczna
miesigczna dawka odpowiada dawkom preparatow dozylnych.

1. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi z rozmazem;

2) AIAT;

3) AspAT,;

4) oznaczanie subpopulacji limfocytow;

5) oznaczanie poziomu immunoglobulin i podklas 1gG
lub swoistych przeciwciat;

6) proteinogram;

7) badanie czynnosci fagocytarnych i neutralizacji
patogendw;

8) badanie ekspresji czastek adhezyjnych;

9) badanie sktadowych dopehiacza;

10) test stymulacji limfocytow.

W przypadku preparatow gammaglobulin do podawania
dozylnego lub podskdérnego: badania wirusologiczne
(zakazenia HBV, HCV) - przed wilgczeniem leczenia.

O zestawie badan decyduje lekarz specjalista immunologii
klinicznej podczas kwalifikacji do programu.

2.Monitorowanie leczenia

2.1 Immunoglobuliny dozylne

Badanie przeprowadzane przed kazdym podaniem leku
zgodnie z harmonogramem dawkowania:

a) morfologia krwi z rozmazem,

b) AIAT,

c) AspAT,

d) poziom IgG w surowicy.
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Raz na 3 miesigce (przed podaniem immunoglobulin);

w przypadku braku komplikacji raz na p6t roku:

- oznaczanie st¢zenia immunoglobulin IgG i podklas IgG
lub swoistych przeciwciat w surowicy krwi.

W przypadku wskazan dodatkowo:

a) IgA w surowicy krwi,

b) IgM w surowicy krwi.

Raz na 6 miesiecy:

- USG jamy brzuszne;j.

Powiklania infekcyjne stanowig wskazania do wykonania
badan:

a) oznaczanie st¢zenia immunoglobulin IgG i podklas 1gG
lub swoistych przeciwciat w surowicy krwi.

b) IgA w surowicy krwi,

c) lgM w surowicy krwi,

d) USG jamy brzusznej.

2.2 Immunoglobuliny podskdrne

Badania kontrolne s3 wykonywane standardowo co 4-6
miesiecy:

a) badania efektywno$ci leczenia (stezenie IgG i podklas
IgG lub swoistych przeciwciat),

b) morfologia krwi z rozmazem,

c) AIAT,

d) AspAT.

Raz na 6 miesigcy:

- USG jamy brzuszne;j.

Raz na rok:

- badania wirusologiczne (zakazenia HBV, HCV).

O zestawie badan w trakcie monitorowania leczenia w
ramach programu lekowego decyduje lekarz specjalista
immunologii klinicznej.




