Zatacznik B.102

LECZENIE RDZENIOWEGO ZANIKU MIESNI (ICD-10: G12.0, G12.1)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

Kwalifikacji $wiadczeniobiorcéw do terapii dokonuje Zespot
Koordynujacy ds. kwalifikacji i weryfikacji leczenia w programie
leczenia rdzeniowego zaniku migs$ni.

1. Kryteria kwalifikacji:

1.1. do leczenia nusinersenem kwalifikowani sa przedobjawowi i

potwierdzonego badaniem genetycznym.

nie spehniali kryteriow wytaczenia z programu okreslonych w ust.
2. OkreSlenie czasu leczenia w programie:

Leczenie powinno by¢ stosowane tak dtugo jak osiggana jest
skuteczno$¢ kliniczna oraz nie wystapia kryteria wylaczenia.

Laczny czas leczenia pacjenta nusinersenem zalezy od decyzji
lekarza prowadzacego.

Po podaniu 6 dawki, niezaleznie od mechanizmu finansowania
terapii w jakim to nastapito, a nast¢pnie przed podaniem kazdej
kolejnej dawki przeprowadza si¢ oceng skutecznosci leczenia.

Po ukoniczeniu 18 r.z. nie ma konieczno$ci ponownej kwalifikacji
pacjenta do programu po przeniesieniu leczenia do osrodka dla

objawowi pacjenci z rozpoznaniem rdzeniowego zaniku migsni 5q

1.2. w celu zapewnienia kontynuacji terapii do programu lekowego
kwalifikowani sg rowniez pacjenci uprzednio leczeni nusinersenem
w ramach innego sposobu finansowania terapii, pod warunkiem, ze
na dzien rozpoczecia terapii mieli rozpoznanie rdzeniowego zaniku
mies$ni 5q potwierdzone badaniem genetycznym oraz jednoczesnie

1. Dawkowanie:

Dawkowanie nusinersenu oraz sposéb
modyfikacji dawkowania - zgodnie

z Charakterystyka Produktu Leczniczego.

2. W przypadku pacjentow wymagajacych
znieczulenia ogdlnego do wykonania naktucia
ledzwiowego- znieczulenie ogblne zgodnie z
obowigzujacymi w osrodku procedurami.

3.

1. Badania przy kwalifikacji:

1) badanie genetyczne potwierdzajace delecje lub mutacje
genu SMNZ1,;

badanie potwierdzajace liczbe kopii genu SMN2;
badanie neurologiczne z oceng w skali CHOP-INTEND
lub HINE, lub HFMSE - stosownie do wieku i typu
SMA;

konsultacja rehabilitacyjna i/lub fizjoterapeutyczna oraz
ustalenie planu rehabilitacji dla pacjenta;

badania biochemiczne, w tym oceniajace funkcje

2)
3)

4)

5)
watroby, nerek (biatkomocz) i uktadu krzepniecia
(koagulogram);

morfologia krwi z rozmazem;

konsultacja anestezjologiczna - u pacjentdw, ktérzy
wymagajg znieczulenia 0golnego;

konsultacja ortopedyczna - w przypadku znacznej
skoliozy;

konsultacja gastroenterologiczna i/lub dietetyczna w
zaleznosci od stanu klinicznego pacjenta

test cigzowy wraz z o§wiadczeniem o stosowaniu
skutecznej antykoncepcji w trakcie trwania terapii - u
kobiet w wieku reprodukcyjnym.

6)
7)

8)
9)

10)

2. Monitorowanie leczenia:

1) badanie neurologiczne przed kazdym podaniem dawki;




dorostych. Leczenie powinno by¢ kontynuowane w osrodku dla
dorostych tak dlugo jak osiggana jest skutecznos¢ kliniczna oraz
nie wystapia kryteria wytaczenia.

3. Kryteria wylaczenia z programu:

1
2)

3)
4)

5)

zaawansowana skolioza uniemozliwiajaca podanie
dokanatowe leku;

przeciwskazania bezwzgledne do naktucia ledzwiowego;
drenaz ptynu mozgowo-rdzeniowego;

pogorszenie w odpowiednio dobranej do wieku i typu
SMA, skali:

a) CHOP INTEND, HINE ponizej poziomu sprzed
wilaczenia do leczenia utrzymujace si¢ w dwoch
kolejnych badaniach realizowanych co 4 miesiace;
lub

b) HFMSE o wigcej niz 2 punkty ponizej poziomu
sprzed wlaczenia do terapii potwierdzone w dwdch
kolejnych badaniach realizowanych co 4 miesiace;

wystapienie ktoregokolwiek z przeciwwskazan w trakcie
trwania terapii:

a) nadwrazliwo$¢ na substancje czynng lub na
ktorgkolwiek substancj¢ pomocnicza;

b) przeciwwskazania do naktucia ledzwiowego;

C) cigza.

2) badanie w skali CHOP-INTEND Ilub HINE, lub
HFMSE (stosownie do wieku i typu SMA) przy
dawkach podtrzymujacych;

3) ocena przez fizjoterapeute wykonania planu
rehabilitacji;

4) ocena gastroenterologa i/lub dietetyka w zaleznos$ci od
stanu pacjenta;

5) ocena stanu odzywienia i wydolnosci oddechowej
pacjenta w zaleznoS$ci od stanu, ale nie rzadziej niz raz
do roku;

6) badania biochemiczne, w tym oceniajace funkcjg
watroby, nerek (biatkomocz) i uktadu krzepnigcia
(koagulogram), wykonywane przed podaniem kolejnej
dawki nusinersenu;

7) morfologia krwi z rozmazem wykonywana przed
podaniem Kkolejnej dawki nusinersenu;

8) w przypadku pacjentek w wieku reprodukcyjnym - test
cigzowy kazdorazowo przed kazdym podaniem dawki.

3. Monitorowanie programu:

1)

2)

3)

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

uzupetnianie danych zawartych w rejestrze (SMPT)
dostepnym za pomocg aplikacji internetowej udostepnionej
przez OW NFZ, z czestotliwo$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.




