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Zatacznik B.62.

LECZENIE PIERWOTNYCH NIEDOBOROW ODPORNOSCI (PNO) U PACJENTOW DOROSLYCH (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; D81.9; 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 83.8, D 83.9; D 89.9)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W

SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W PROGRAMIE RAMACH PROGRAMU
Pacjent jest kwalifikowany do programu | 1. Substancja czynna: immunoglobulina ludzka normalna (Ig) 1. Badania przy kwalifikacji:
przez Zespét  Koordynacyjny ds. Leczenia

Pierwotnych Niedoboréw Odpornosci powolany
przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia.

1. Kryteria wlaczenia do programu:

1)

2)
3)

4)

rozpoznanie pierwotnego niedoboru
odpornosci wymagajacego (zgodnie
Z obowigzujacymi kryteriami) terapii

substytucyjnej z wykorzystaniem preparatow

immunoglobulin (19), potwierdzone
przez lekarza specjaliste immunologii
klinicznej;
wykluczenie innych przyczyn zaburzen
odpornosci;

stezenie IgG ponizej dolnej granicy normy
dla wieku (z wyjatkiem D80.3 i D80.6);
wiek > 18 lat.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spetnione tacznie.

2. Kryteria wlaczenia do programu pacjentow
leczonych uprzednio w ramach programu lekowego
lub w ramach jednorodnych grup pacjentow (JGP)

Do

programu wilaczani s3 réwniez pacjenci,
ktorzy uprzednio  byli  leczeni  przetoczeniami
immunoglobulin  w ramach innego programu

2. Sposob podania: dozylnie (IVIg) lub podskornie (SCIg)
3. Dawkowanie:

Dawkowanie, sposoéb podania i wybor preparatu powinny byé
ustalone indywidualnie dla kazdego pacjenta, w zaleznosci
od odpowiedzi na terapie, w aspekcie osiggniecia odpowiednich
parametréw laboratoryjnych oraz zadowalajacego stanu klinicznego.

IVIg (podanie dozylne) - dawka poczatkowa od 0,4 do 0,8 g/kg m.c.
CO 2-4 tygodnie, a nastgpnie co najmniej 0,2 g/kg m.c. co 3-6
tygodni.

SCIg (podanie podskorne) - dawka poczatkowa od 0,1 do 0,15 g/kg
m.c. w ciggu jednego tygodnia, a nastgpnie dawki podtrzymujace
w regularnych odstgpach czasu tak, aby osiagna¢ skumulowang
miesi¢gczng dawke rzedu co najmniej 0,2 g/kg m.c.

Dawkowanie powinno prowadzi¢ do osiggniecia poziomu IgG
w wysokosci co najmniej 5,0 ¢/l (mierzonego w surowicy
przed kolejnym podaniem - w przypadku 1VIg lub podczas wizyt
kontrolnych - w przypadku SCIg).

Podanie podskorne moze mie¢ miejsce w warunkach domowych.

1)

2)
3)
4)

5)

6)
7)
8)
9

10)

11)

poziom 1gG, IgA, IgM, IgE w surowicy Kkrwi,
ew. podklas 1gG, w =zaleznosci od wskazan
klinicznych;

morfologia krwi z rozmazem;

poziom glukozy w surowicy Krwi;

oznaczenie w zylnej krwi obwodowej liczebnosci
subpopulacji oraz ocena funkcji  limfocytow,
w zalezno$ci od wskazan klinicznych;

ocena funkcji watroby: poziom aminotransferazy
alaninowej (AIAT), aminotransferazy
asparaginianowej (AspAT), fosfatazy alkalicznej
(ALP) oraz gamma-glutamylotranspeptydazy (GGTP);

ocena funkcji nerek: ogdlne badanie moczu, poziom
kreatyniny w surowicy, ocena GFR;

poziom biatka C-reaktywnego (CRP);

poziom dehydrogenazy mleczanowej (LDH);

Ocena wzrostu, masy ciala oraz cisnienia tetniczego
krwi;

USG, RTG, TK lub MRI (w zalezno$ci od wskazan
klinicznych): klatki piersiowej, zatok obocznych nosa
lub czotowych, jamy brzusznej;

badania wirusologiczne: HBs-antygen oraz diagnostyka
HCV 1lub HIV metodg PCR;
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lekowego lub w ramach  JGP, pod warunkiem,
ze W chwili rozpoczgcia terapii  substytucyjnej
z wykorzystaniem Ig spelniali kryteria wlaczenia
do programu.

Jezeli nie mozna ocenié, czy w chwili rozpoczgcia
terapii  substytucyjnej pacjenci spetniali kryteria
wlaczenia do programu, to leczenie mozna
kontynuowa¢ w ramach programu lekowego, pod
warunkiem, ze przeprowadzone badania lub ocena
kliniczna pozwola na potwierdzenie, ze chory spetnia
kryteria wlaczenia do programu.

3. Okreslenie czasu leczenia w programie:

1) terapia  substytucyjna Ig  pacjentow
zakwalifikowanych do  programu  jest
prowadzona do czasu podjecia przez lekarza
prowadzacego lub Zespot Koordynacyjny
do Spraw Leczenia Pierwotnych Niedoboréw
Odpornosci decyzji 0 wylgczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie
z kryteriami wylaczenia;

2) mozliwa jest, wynoszaca do 6 miesigcy
przerwa dotyczaca substytucji Ig,
niewymagajgca  PONOwWnej kwalifikacji
pacjenta do udzialu w programie lekowym.
Decyzje  odnosnie  dlugosci  przerwy
podejmuje specjalista immunologii
klinicznej, na podstawie stanu klinicznego
pacjenta oraz wybranych parametrow
laboratoryjnych  oznaczanych w trakcie
monitorowania leczenia;

3) weryfikacja wskazan do dalszej terapii
substytucyjnej za pomoca Ig u danego
pacjenta jest przeprowadzana raz w roku

przez lekarza  specjaliste immunologii
klinicznej.
4. Kryteria wylaczenia:
1) wystapienie powiktan, stanowigcych

W takiej sytuacji musi zosta¢ rozpoczete w warunkach szpitalnych,
wedlug nastepujacego schematu:

1)

2)
3)

4)

5)

6)

7)

pacjent odbywa sze$é wizyt ~w  odstepach
jednotygodniowych; przed kazda wizyta okreslany jest
poziom IgG,

wizyty pierwsza i druga: SClg podaje personel medyczny,
wizyty trzecia i czwarta: SClg podaje personel medyczny
we wspotpracy z pacjentem lub opiekunami prawnymi
pacjenta,

wizyty piagta i szosta: SClg administruje samodzielnie
pacjent lub opiekunowie prawni pacjenta pod nadzorem
personelu medycznego,

pacjent lub opiekunowie prawni pacjenta musza by¢
poinstruowani  odnos$nie sposobu uzywania pompy
strzykawkowej, techniki podawania leku, prowadzenia
dziennika rozpoznawania  dzialan
niepozadanych 1 czynnosci, ktore nalezy podjac
w przypadku ich wystgpienia,

pacjent otrzymuje preparaty SClg (wraz z niezbednym
sprzetem medycznym umozliwiajgcym podanie preparatu
i sSrodkami  zabezpieczajagcymi  jalowos¢  procedury)
W osrodku prowadzacym terapi¢ PNO danego pacjenta,
preparat do podawania podskornego moze by¢ wydany
dlacelow terapii domowej okres  substytucji
nie przekraczajacy 3 miesigcy.

leczenia  oraz

na

12) badanie  wirusologiczne  EBV PCR

w zaleznosci od wskazania klinicznego.

metoda

W przypadku pacjentéw nowo zakwalifikowanych do programu

lekowego, lecz otrzymujacych uprzednio terapi¢ substytucyjna

Ig,

z harmonogramem  monitorowania w

nalezy przeprowadzi¢ badania diagnostyczne zgodnie
trakcie  programu

lekowego.

2. Monitorowanie leczenia:

1) poziom 19G (ew. podklas IgG, w zaleznosci
od wskazan klinicznych) w surowicy krwi, mierzony
przed kolejnym podaniem IVIg lub wizyta kontrolng
lub wydaniem kolejnej dawki preparatu (w przypadku
SCIlg), co 1-6 miesiecy oraz po przerwie w terapii
substytucyjnej;

2) liczebno$¢ subpopulacji limfocytow w zylnej krwi
obwodowej - w zaleznosci od wskazan klinicznych;

3) morfologia krwi z rozmazem, co 3-6 miesigcy;

4) poziom glukozy we krwi, co 3-6 miesiecy;

5) ocena funkcji watroby: poziomy AIAT, AspAT, ALP
oraz GGTP, co 3-6 miesigcy;

6) ocena funkcji nerek: ogdlne badanie moczu, poziom
kreatyniny, GFR, co 3-6 miesiecy;

7) poziom CRP, co 3-6 miesiecy;

8) poziom LDH, co 3-6 miesigcy;

9) masa ciata na kazdej wizycie;

10) ciénienie krwi na kazdej wizycie;

11) USG, RTG, TK lub MRI: klatki piersiowej, zatok
obocznych nosa lub czotowych, jamy brzusznej (rodzaj
badania i czesto$¢ wykonywania zaleza od wskazan
klinicznych);

12) badania wirusologiczne: HBs-antygen oraz diagnostyka
HCV Ilub HIV metoda PCR, c0 12 miesiecy lub
wczesniej, w zaleznosci od wskazan klinicznych lub
W momencie wylaczenia z programu,
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2)

3)

bezwzgledne przeciwskazanie do
substytucyjnego leczenia 1g, stwierdzone
przez  lekarza  specjaliste  immunologii
klinicznej  potwierdzone przez Zespot
Koordynacyjny do  Spraw  Leczenia
Pierwotnych Niedoboréw Odpornosci

lub

negatywna weryfikacja wskazan do dalszej
terapii substytucyjnej za pomoca Ig u danego

pacjenta  przez lekarza  specjaliste
immunologii klinicznej potwierdzona
przez Zespét  Koordynacyjny do Spraw
Leczenia Pierwotnych Niedoborow
Odpornosci

lub

brak zgody pacjenta lub jego opiekuna
prawnego na kontynuacje udzialu
w programie lekowym.

13) badanie  wirusologiczne EBV  metoda PCR

w zaleznosci od wskazania klinicznego.

3. Monitorowanie programu:

1)

2)

gromadzenie w dokumentacji medycznej pacjenta
danych  dotyczacych  monitorowania  leczenia
i kazdorazowe ich przedstawianie na zadanie
kontrolerow Narodowego Funduszu Zdrowia;
uzupetnienie danych zawartych w rejestrze (SMPT)
dostepnym za pomoca aplikacji  internetowe;j
udostepnionej przez OW NFZ, z czestotliwoscia
zgodng z opisem programu oraz na zakonczenie
leczenia;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-

rozliczeniowych do NFZ: informacje przekazuje sig
doNFzZ w formie papierowej Ilub w formie
elektronicznej, zgodnie z wymaganiami
opublikowanymi przez Narodowy Fundusz Zdrowia.




