Zatacznik B.17.

LECZENIE PIERWOTNYCH NIEDOBOROW ODPORNOSCI

U DZIECI (ICD-10 D80, W TYM: D80.0, D80.1, D80.3,

D80.4, D80.5, D80.6, D80.8, D80.9; D81 W CALOSCI; D82, W TYM: D§2.0, D82.1, D82.3, D82.8, D82.9; D83, W TYM: D83.0,

D83.1, D83.3, D83.8, D83.9; D89)

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 1gG ponizej dolnej granicy normy

dla wieku (z wyjatkiem D80.3 i D80.6) jest
wskazaniem do rozpoczecia terapii substytucyjnej.

Kwalifikacja do programu przeprowadzana jest
przez lekarza specjaliste immunologii klinicznej,

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

2. OKkreSlenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz
na podstawie kryteriow wyltaczenia z programu.

3. Kryteria wylaczenia
Cigzkie uogolnione reakcje nadwrazliwosci

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 IgG w surowicy
(dawka moze by¢ podzielona na dwa wlewy w odstepie 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 cigzkich infekcjach. W szczegdlnych przypadkach
dawke mozna zwigkszy¢ do 0,8 g/kg m.c. ).

W przypadku postaci farmaceutycznej do podan podskérnych preparat
powinien umozliwi¢ osiggniecie stalego poziomu IgG. Swiadczeniobiorca
moze wymaga¢ 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 statego poziomu skumulowanej dawki miesieczne;j
rzedu 0,3 do 1,0 g/lkg m.c. nalezy oznaczy¢ stezenia minimalne w celu
dostosowania dawek i odstepu pomiedzy dawkami.

Dawkowanie preparatow gammaglobulin do podawania podskornego:
Podskorne preparaty gammaglobulin wydawane sg do domu przez
placowki realizujace program lekowy. Swiadczeniobiorca samodzielnie
lub z pomoca podaje je przez pompg infuzyjna nie cz¢sciej niz 1 raz w
tygodniu. Zaleznie od stanu pacjenta i poziomu 1gG w surowicy system
podawania moze by¢ modyfikowany w ten sposob, ze podanie leku

1. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi z rozmazem;

2) AIAT;

3) AspAT;

4) oznaczanie subpopulacji limfocytow;

5) oznaczanie poziomu immunoglobulin i podklas 19G
lub swoistych przeciwciat;

6) proteinogram;

7) badanie czynnosci fagocytarnych i neutralizacji
patogenow;

8) badanie ekspresji czastek adhezyjnych;

9) badanie sktadowych dopelniacza;

10) test stymulacji limfocytow.

W przypadku preparatéw gammaglobulin do podawania
dozylnego lub podskornego: badania wirusologiczne
(zakazenia HBV, HCV) - przed wlaczeniem 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:




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.

nastgpuje 1 raz na 7 — 14 dni. Sumaryczna miesi¢czna dawka odpowiada
dawkom preparatow dozylnych.

Preparat immunoglobuliny ludzkiej do podawania podskérnego z
zastosowaniem rekombinowanej hialuronidazy (Ig+rHuPH20): Dawka
0,4-0,8 g/kg m.c./miesigc w odstepach od 2 do 4 tygodni. W
poczatkowym okresie leczenia odstgpy miedzy pierwszymi infuzjami
stopniowo wydluza¢ od podawania dawki co tydzien do podawania dawki
co 3 lub 4 tygodnie. Skumulowana dawke miesigczng Ig 10% nalezy
podzieli¢ na 1. tydzien, 2. tydzien itd., zgodnie z planowanymi odstgpami
miedzy infuzjami produktu leczniczego.

Oba sktadniki podaje si¢ w okreslonej kolejnosci: najpierw hialuronidaze,
a nastepnie przez t¢ sama igle 10% preparat immunoglobulin.

W przypadku pacjentéw zmieniajacych leczenie bezposrednio z
immunoglobuliny podawanej dozylnie badz pacjentéw, ktorzy wezesniej
przyjmowali immunoglobuling dozylnie w udokumentowanych dawkach,
produkt leczniczy nalezy podawaé w tej samej dawce i z ta sama
czestotliwoseig jak przy wezesniejszym leczeniu immunoglobuling
dozylna.

W przypadku pacjentow leczonych aktualnie immunoglobuling podawana
podskornie, poczatkowa dawka produktu leczniczego zawierajacego
immunoglobuling ludzka z zastosowaniem rekombinowanej
hialuronidazy powinna by¢ taka sama jak w dotychczasowym leczeniu
podskornym, jednak moze by¢ dostosowana do 3- lub 4- tygodniowych
odstepow migdzy kolejnymi dawkami. Pierwszg infuzje ww. produktu
leczniczego nalezy wykonaé tydzien po ostatnim podaniu uprzednio
stosowanej immunoglobuliny.

Pacjenci dotychczas nieleczeni badz leczeni preparatami do podawania
dozylnego, wymagaja szkolenia w warunkach szpitalnych:

1) Pacjent odbywa cztery do szeéciu wizyt w odstepach zgodnych z
dawkowaniem leku; przed kazda wizyta okreslany jest poziom
19G

2) Wizyty pierwsza i/lub druga: SClg podaje personel medyczny

3) Wizyty trzecia i/lub czwarta: SCIg podaje pacjent lub opiekun
prawny pacjenta przy pomocy/ nadzorze personelu medycznego

4) Wizyty pigta i szosta (opcjonalnie): SClg administruje
samodzielnie pacjent lub opiekunowie prawni pacjenta pod

a) morfologia krwi z rozmazem,

b) AIAT,

c) AspAT,

d) poziom IgG w surowicy.

Raz na 3 miesiace (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) lgA w surowicy krwi,

b) IgM w surowicy krwi.

Raz na 6 miesi¢cy:

- USG jamy brzusznej.

Powiktania infekcyjne stanowig wskazania do wykonania
badan:

a) oznaczanie stezenia immunoglobulin IgG i podklas IgG
lub swoistych przeciwciat w surowicy krwi.

b) IgA w surowicy krwi,

c¢) IgM w surowicy krwi,

d) USG jamy brzusznej.

2.2 Immunoglobuliny podskérne

Badania kontrolne sg wykonywane standardowo co 4-6
miesigcy:

a) badania efektywnosci leczenia (stgzenie 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




5)

6)

7)

nadzorem personelu medycznego

Pacjent lub opiekunowie prawni pacjenta musza by¢
poinstruowani odnos$nie sposobu uzywania pompy
strzykawkowej, techniki podawania leku, prowadzenia dziennika
leczenia oraz rozpoznawania dzialan niepozadanych i czynnosci,
ktore nalezy podja¢ w przypadku ich wystgpienia

Pacjent otrzymuje preparaty SCIg (wraz z niezb¢dnym sprzetem
medycznym umozliwiajagcym podanie preparatu i rodkami
zabezpieczajacymi jalowos¢ procedury) w osrodku
prowadzacym terapi¢ PNO danego pacjenta

Preparat do podawania podskornego moze by¢ wydany dla celow
terapii domowej na okres substytucji nie przekraczajacy 3
miesiecy

w ramach programu lekowego decyduje lekarz specjalista
immunologii klinicznej.




