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Zatacznik B.81.

LECZENIE MIELOFIBROZY PIERWOTNEJ ORAZ MIELOFIBROZY WTORNEJ W PRZEBIEGU CZERWIENICY
PRAWDZIWEJ I NADPEYTKOWOSCI SAMOISTNEJ, ICD-10 D47.1

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W PROGRAMIE W RAMACH PROGRAMU
Leczenie powigkszenia sledziony zwigzanego z choroba lub objawow 1. Dawkowanie ruksolitynibu: 1. Badania przy kwalifikacji do leczenia
wystepujacych u dorostych pacjentow z pierwotnym wioknieniem szpiku ruksolitynibem
(znanym zaréwno jako przewlekle idiopatyczne wtdknienie szpiku), Dawkowanie leku odbywa si¢ zgodnie
wildknieniem szpiku poprzedzonym czerwienicg prawdziwa lub z zasadami okreslonymi w Charakterystyce 1.1 Badanie podmiotowe i przedmiotowe
wioknieniem szpiku poprzedzonym nadptytkowoscia samoistng. Produktu Leczniczego. ze szczegdlnym uwzglednieniem:
a) oceny wielkosci $ledziony,
1. Kryteria kwalifikacji b) masy ciata,
C) objawow ogdlnych ocenianych przy uzyciu

1.1 Rozpoznanie: formularza MPN-SAF TSS:
a) pierwotnej mielofibrozy (PMF) lub — poty nocne (=4 pkt),
b) mielofibrozy w przebiegu czerwienicy prawdziwej (Post-PV MF) lub — utrata masy ciata (>10% w okresie
c) mielofibrozy w przebiegu nadptytkowos$ci samoistnej (Post-ET MF) — ostatnich 6 miesigcy) (>4 pkt),

zgodnie z kryteriami Swiatowej Organizacji Zdrowia z roku 2008 oraz — goraczka o nieznanej etiologii (>37,5°C)

IWGMRT (do rozpoznania wymagany jest wynik badania morfologii (>4 pkt),

krwi obwodowej z rozmazem ocenionym mikroskopowo oraz wynik — béle kostne (>4 pkt),

trepanobiopsji szpiku); — $wiad (>4 pkt),

— zmeczenie (>4 pkt);

1.2 Pacjenci z grupy ryzyka: 1.2 Morfologia krwi z rozmazem ocenionym

a) posredniego — 2 lub mikroskopowo;

b) wysokiego 1.3 Aktywnos¢ transaminaz watrobowych;
—wyg IPSS (ang. International Prognostic Scoring System); 1.4 Stezenie bilirubiny;

1.5 Stezenie kreatyniny w surowicy; trepanobiopsja

1.3 Splenomegalia (powigkszenie §ledziony >5 cm ponizej lewego tuku szpiku, jezeli nie byta wykonana w okresie 6 miesigcy
zebrowego) W badaniu palpacyjnym oraz w badaniu ultrasonograficznym; przed kwalifikacja;
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1.4 Pacjenci z liczba ptytek krwi > 50 tysiecy/pl;

1.5 Wystapienie, co najmniej 2 z 6 ponizej wymienionych objawoéw
ogdblnych ocenianych w skali MPN-SAF TSS:

a) poty nocne (>4 pkt),

b) utrata masy ciata (>10% w okresie ostatnich 6 miesiecy) (>4 pkt),

C) goraczka o nieznanej etiologii (>37,5°C) (>4 pkt),

d) bole kostne(>4 pkt),

e) $wiad (>4 pkt),

f) zmeczenie (>4 pkt);

1.6 Wiek, 18 lat i wiecej;

1.7 Stan sprawnosci:
a) od 0 do 2, oceniany wg. Eastern Cooperative Oncology Group lub
b) od1-2wgWHO

— W momencie wiaczenia do programu;

1.8 Brak wczesniejszej splenektomii;

1.9 Pacjenci bez wspotistniejacych cigzkich chordb systemowych w zakresie
uktadu sercowo-naczyniowego, nerek, watroby — uposledzajacych istotnie
stan ogodlny pacjenta oraz cigzkich zakazen bakteryjnych, wirusowych i
grzybiczych;

1.10 Adekwatna wydolnos$¢ narzgdowa okreslona na podstawie badan
laboratoryjnych krwi:
a) wyniki badan czynnoéci watroby:
— stezenie bilirubiny catkowitej nieprzekraczajace 2- krotnie
gornej granicy normy (z wyjatkiem pacjentow z zespotem
Gilberta),
— aktywno$¢ transaminaz (alaninowej 1 asparaginowej)

1.6 USG jamy brzusznej z oceng wymiarow $ledziony.
2. Monitorowanie leczenia ruksolitynibem:

2.1. Badanie podmiotowe i przedmiotowe ze szczegdlnym
uwzglednieniem:
a) oceny wielkosci $ledziony,
b) masy ciata,
C) objawow ogolnych ocenianych przy uzyciu
formularza MPN-SAF TSS:
— poty nocne (>4 pkt),
— utrata masy ciata (>10% w okresie
ostatnich 6 miesigcy) (>4 pkt),
— goraczka o nieznanej etiologii (>37,5°C)
(>4 pkt),
— bole kostne (>4 pkt),
— $wiad (>4 pkt),
— zmeczenie (>4 pkt);
2.2. Morfologia krwi;
2.3. Aktywno$¢ transaminaz watrobowych;
2.4. Stezenie bilirubiny;
2.5. Stezenie kreatyniny w surowicy;
2.6. USG jamy brzusznej z ocena wymiarow $ledziony.

Czesto$¢ wykonywania badan:
1)  morfologia krwi i parametry biochemiczne:

a) co 2-4 tygodnie — do czasu ustabilizowania dawki
ruksolitynibu, a nastepnie w zaleznosci od
wskazan klinicznych oraz zgodnie z zasadami
okreslonymi w ChPL;

b) co 1-2 tygodnie przez 6 tygodni lub do czasu
ustabilizowania funkcji watroby — u pacjentoéw z
niewydolnoscia watroby;
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W surowicy nieprzekraczajace 2,5-krotnie gornej granicy
normy,
b) stezenie kreatyniny nieprzekraczajace 2-krotnie gornej granicy normy.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spetnione tacznie.

Ponadto do programu lekowego, w celu zapewnienia kontynuacji terapii, sg
kwalifikowani pacjenci uprzednio leczeni ruksolitynibem w ramach innego
sposobu finansowania terapii:

1) uktorych uzyskano zmniejszenie dtugosci sledziony i rzeczywista
poprawe w odniesieniu do >1 z 6 objawow zwigzanych z choroba
wymienionych w kryteriach kwalifikacji do programu w pkt 1.5
albo

2) ktorzy spetili wszystkie kryteria kwalifikacji na dzien rozpoczgcia
leczenia i byli monitorowani zgodnie z wymogami zawartymi w
programie lekowym w okresie od 1 stycznia 2017 r. do czasu
zakontraktowania programu przez NFZ.

2. Kryteria wylgczenia

2.1 Brak lub utrata odpowiedzi po leczeniu rozumiane jako:

a) brak jakiegokolwiek zmniejszenia w badaniu przedmiotowym
powigkszonej w momencie kwalifikacji §ledziony — po 3
miesigcach leczenia,

b) brak zmniejszenia w badaniu USG powi¢kszonej w momencie
kwalifikacji §ledziony, o co najmniej 50 % dlugosci jej
wyjsciowego powigkszenia (powyzej normy w danym osrodku) —
po 6 miesigcach leczenia lub

C) pojawienie si¢ nowych lub nasilenie wyjsciowych objawow
ogolnych zwigzanych z choroba, wymienionych w kryteriach
kwalifikacji do programu, ocenianych w skali MPN-SAF TSS —
po:

— 3 miesigcach leczenia lub
— 6 miesigcach leczenia lub

2)

wszystkie badania kontrolne:

a)
b)

c)

po 3 miesigcach leczenia, nastgpnie

po 6 miesigcach leczenia, nastgpnie

nie rzadziej niz po kazdych kolejnych 6
miesigcach leczenia.

Monitorowanie programu

1)

2)

3)

gromadzenie w dokumentacji medycznej pacjenta
danych dotyczacych monitorowania leczenia i
kazdorazowe ich przedstawienie na zadanie
kontroleroéw Narodowego Funduszu Zdrowia;
uzupetnianie danych zawartych w rejestrze
(SMPT), dostepnym za pomocg aplikacji
internetowej udostepnionej przez OW NFZ,

z czgstotliwo$cia zgodng z opisem programu oraz
na zakonczenie leczenia;

przekazywanie informacji sprawozdawczo —
rozliczeniowych do NFZ: informacje przekazuje
si¢ do NFZ w formie papierowej lub w formie
elektronicznej, zgodnie z wymaganiami
opublikowanymi przez Narodowy Fundusz
Zdrowia.
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— kazdych kolejnych 6 miesigcach leczenia;
2.2 Nieakceptowalna toksycznos¢, nieustepujaca pomimo redukcji dawki
leku i przerw w leczeniu wedtug zasad okre$lonych
w Charakterystyce Produktu Leczniczego;

2.3 Transformacja w ostrg biataczke;

2.4 Utrata uzyskanej odpowiedzi na terapie po kazdych 6 miesigcach
leczenia.

3. OkreSlenie czasu leczenia w programie:
Leczenie trwa do czasu podjecia przez lekarza prowadzacego decyzji

0 wylaczeniu $§wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.




