Zalacznik B.96.

LECZENIE NOCNEJ NAPADOWEJ HEMOGLOBINURII (PNH) (ICD-10 D59.5)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

. SCHEMAT DAWKOWANIA BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
SWIADCZENIOBIORCY
LEKU W PROGRAMIE RAMACH PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji 1. Dawkowanie 1. Badania przy kwalifikacji:
Podczas pierwszej kwalifikacji do programu oraz gdy jest to wskazane w | Zgodnie z aktualng 1) badanie granulocytéw oraz erytrocytéw w cytometrze
opisie programu, udzial pacjenta w programie wymaga uzyskania | Charakterystyka Produktu przeptywowym pod katem obecnosci klonu PNH,;
akceptacji za posrednictwem aplikacji SMPT przez Zesp6t | Leczniczego. o . )
Koordynacyjny do Spraw Leczenia Nocnej Napadowej Hemoglobinurii, 2) wykluczenie cigzy u kobiet w wieku rozrodczym;

powolywany przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia. Do czasu

3) akt $¢ dehyd 1 j (LDH);
aktualizacji aplikacji SMPT, dopuszcza sie udziat pacjenta w programie na ) aktywnosc dehydrogenazy mleczanowej ( )

podstawie akceptacji Zespolu Koordynacyjnego do Spraw Leczenia 4) morfologia krwi obwodowej z rozmazem;

Nocnej Napadowej Hemoglobinurii, uzyskanej w inny sposéb niz za

posrednictwem aplikacji SMPT. Ponadto, gdy jest to zaznaczone w opisie 5) czas czeSciowej tromboplastyny po aktywacji (APTT);
programu, udzial pacjenta moze wymagac uzyskania indywidualnej zgody

Zespotu, o ktérym mowa powyzej. 6) czas protrombinowy (PT);

Zdiagnozowana nocna napadowa hemoglobinuria z obecno$cia klonu 7) fibrynogen;

NNH >1% oznaczonego w badaniu cytometrii przepltywowej i co najmniej

jeden z ponizszych: 8) odczyn Coombsa;

1) objawy hemolizy zwigzane z NNH oraz (lacznie): 9 ) lewi
oznaczenie grupy krwi;
a) aktywnoscia dehydrogenazy mleczanowej (LDH) >1,5

przekraczajaca gorng granice normy (GGN) 10) stezenie kreatyniny w surowicy;
b) co najmniej jedno z powiktan zwigzanych z hemoliza:
11) stezenie mocznika w surowicy;

- niewydolno$¢ nerek,
12) aminotransferaza asparaginowa (AspAT);

- nadcis$nienie plucne,
13) aminotransferaza alaninowa (AIAT);

- znaczne zmeczenie ocenione wg FACIT upoSledzajace




codzienng aktywno$¢;

2) zakrzepica lub powazne zdarzenie naczyniowe w tym:

a) zakrzepowe zapalenie zyt glebokich/zakrzepica zyt glebokich,

b) zator tetnicy ptucnej,

c) zdarzenia mézgowo-naczyniowe,

d) amputacja,

e) zawal miesnia sercowego,

f) napad przemijajacego niedokrwienia,
g) niestabilna dtawica piersiowa,

h) zakrzepica zyly nerkowej,

i) zakrzepica zyt krezkowych,

j)  zakrzepica zyly wrotnej,

k) zgorzel,

1) ostre zamkniecia naczyn obwodowych;

3) w przypadku kobiet w wieku rozrodczym wymagana jest zgoda na
$wiadoma kontrole urodzen w czasie leczenia i w ciagu 5 miesiecy

od zastosowania ostatniej dawki ekulizumabem;

4) wykonanie obowigzkowego szczepienia przeciw meningokokom, w
przypadku koniecznosci wdrozenia leczenia przed uplywem 2

tygodni po wykonaniu szczepienia przeciw menigokokom

profilaktyka antybiotykowa.

2.

14) bilirubina catkowita i bezposrednia;
15) stezenie haptoglobiny (Hp);

16) stezenie Na+;

17) stezenie K+;

18) badanie ogdlne moczu;

19) badanie wolnej hemoglobiny w moczu;

20) badania obrazowe naczyn w przypadku podejrzenia
zakrzepicy zylnej lub tetniczej lub incydentéw zatorowych w
zalezno$ci od umiejscowienia: ultrasonogram (USG) lub
tomografia komputerowa (TK) lub magnetyczny rezonans
jadrowy (MRI).

Monitorowanie leczenia

1) Co tydzien przez pierwsze 5 tygodni:
a) aktywno$¢ dehydrogenazy mleczanowej (LDH),
b) morfologia krwi obwodowej z rozmazem,
c) kreatynina,
d) mocznik,
e) aminotransferaza asparaginowa (AspAT),
f) aminotransferaza alaninowa (AlAT),
g) bilirubina catkowita.

2) Po 5 tygodniu, raz na dwa tygodnie lub czeSciej w




2. Okreslenie czasu leczenia w programie

D

2)

3)

Kryteria kwalifikacji i wylaczenia z programu okreélaja czas
leczenia w programie.

Zespdt koordynacyjny ds. Leczenia Nocnej Napadowej
Hemoglobinurii podejmuje decyzje o mozliwosci czasowego
przerwania profilaktycznego leczenia ekulizumabem po 6
miesigcach leczenia u chorych z nizszym ryzykiem nawrotu

choroby, u ktérych uzyskano remisje objawow i powr6t prawidlowej

funkcji narzadéw wewnetrznych.

Chorzy, u ktérych konieczne jest ponowne wilaczenie leczenia po
decyzji Zespotu koordynacyjnego ds. Nocnej Napadowej
Hemoglobinurii beda wiaczani do programu bez koniecznosci
ponownej kwalifikacji.

3. Kryteria wylaczenia

1y
1y
2)

3)

4)

5)

cigza — jesli dalsze leczenie nie jest bezwzglednie konieczne;
karmienie piersia;
wystapienie ciezkich dziatan niepozadanych zwigzanych z lekiem;

nadwrazliwo$¢ na ekulizumab, biatka mysie lub substancje
pomocnicze;

niestosowanie sie pacjenta do zalecen lekarskich;

wycofanie przez pacjenta zgody na leczenie.

uzasadnionych sytuacjach klinicznych:
a) aktywno$¢ dehydrogenazy mleczanowej (LDH),
b) morfologia krwi obwodowej z rozmazem.

3) Po 5 tygodniu, raz na cztery tygodnie lub czeSciej w
uzasadnionych sytuacjach klinicznych:

a) kreatynina,
b) mocznik,
c) aminotransferaza asparaginowa (AspAT),
d) aminotransferaza alaninowa (AlAT),
e) bilirubina catkowita.
4) Badanie obecno$ci klonéw PNH w cytometrze przeplywowym:

a) 6 miesiecy po rozpoczeciu leczenia i nastepne co 6 miesiecy
przez okres 2 lat od rozpoznania;

b) co 12 miesiecy w przypadku stabilizacji choroby i wielko$ci
klonu.

W celu wykrycia ciezkiej hemolizy i innych reakcji, kazdego pacjenta
odstawiajacego ekulizumab nalezy obserwowac przez co najmniej 8
tygodni.

3. Monitorowanie programu

1) gromadzenie w dokumentacji medycznej pacjenta danych
dotyczacych monitorowania leczenia i kazdorazowe ich
przedstawianie na zadanie kontroleréw Narodowego Funduszu




2)

3)

Zdrowia;

uzupehienie danych zawartych w rejestrze (SMPT) dostepnym za
pomoca aplikacji internetowej udostepnionej przez OW NFZ, z
czestotliwoscia zgodna z opisem programu oraz na zakoriczenie
leczenia;

przekazywanie informacji sprawozdawczo-rozliczeniowych

do NFZ: informacje przekazuje sie do NFZ w formie papierowej
lub w formie elektronicznej, zgodnie z wymaganiami
opublikowanymi przez Narodowy Fundusz Zdrowia.




