Zatacznik B. 67.

LECZENIE IMMUNOGLOBULINAMI CHOROB NEUROLOGICZNYCH (ICD-10: G61.8, G62.8, G63.1, G70, G04.8, G73.1,
G73.2, G72.4, G61.0, G36.0, M33.0, M33.1, M33.2)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W
PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

Do programu kwalifikowani sg pacjenci, u ktorych
przeprowadzono diagnostyke w oparciu o ocen¢ stanu
neurologicznego  wg  ustalonych zasad oraz
wykluczono inne przyczyny obserwowanych zaburzen
poza wymienionymi ponize;j.

Do programu kwalifikowani sg pacjenci z
nastepujacymi rozpoznaniami:
1.1. Przewlekla zapalna polineuropatia

demielinizacyjna (CIDP)
1) potwierdzona:

a) badaniem EMG (wymoég neurografii)
najmniej 4 nerwow,

Cco

b) badaniem ptynu mézgowo - rdzeniowego;

2) przy braku skutecznos$ci leczenia
kortykosteroidami lub przy wystepujacych
przeciwskazaniach do ich stosowania.

1.2. Wieloogniskowa neuropatia ruchowa (MMN)

1) Potwierdzona  badaniem EMG  (wymog
neurografii) co najmniej 6 nerwow;
2) W przypadku postgpujacej  niesprawnos$ci

1. Dawkowanie immunoglobuliny dozylnej:

1.1. Pierwsze podanie immunoglobulin w dawce 0,4g/kg
m.c. we wlewie iv., ogbétem dawka lekul-2g/kg m.c.w
ciggu 2 - 5dni.

1.2. Kontynuacja leczenia w zalezno$ci od stanu
neurologicznego w lewami w dawce 0,4g/kg m.c. -
2,0g/kg m.c.na cykl, podanej w ciggu 2-5 dni.

W  przypadku terapii podtrzymujacej MMN, CID

Pimiopatii ~ zapalnych ~ dawkowanie  ustala  si¢

indywidualnie.

2. Dawkowanie immunoglobuliny podskérnej,
posiadajacej  zarejestrowane  wskazania do

stosowania w leczeniu immunomodulacyjnym u
dorostych, dzieci i mlodziezy (0-18 lat) z przewlekla
zapalna demielinizacyjna polineuropatia (CIDP)
jako leczenie podtrzymujace po stabilizacji za
pomoca IVI g, u grupy chorych otrzymujacych IV
Ig z ustalong dawka w ciggu ostatnich 2 lub 3
podan IV Ig:
Leczenie rozpoczyna si¢ 1 tydzien po ostatniej infuzji
immunoglobuliny dozylnej. Zalecana dawka podskérna
wynosi 0,2 do 0,4g/kg masy ciata na tydzien. Poczatkowa
dawka podskorna moze by¢ zamieniana w skali 1:1 z
poprzedniag dawka immunoglobuliny dozylnej (obliczana

1. Badania przy kwalifikacji:
1) Morfologia krwi z rozmazem,;
2) Al. AT;
3) Asp AT;

4) Oznaczanie poziomu immunoglobulin i podklas IgA lub swoistych
przeciwcial;

5) proteinogram;

6) EMG;

7) Rezonans magnetyczny;

8) Badanie plynu mézgowo-rdzeniowego;

9) Oznaczenie przeciwciat przeciw nowotworowych;

10) Oznaczenie przeciwciatprzeciwkoakwaporynie4(AQP4);
11) wzrokowepotencjalywywotane;

12) oznaczenieprzeciwcialanty-NMDA;

13) konsultacjaginekologicznaukobiet;

14) innebadaniawkierunkuproces6wnowotworowych.

O zestawie badan decyduje lekarz specjalista podczas kwalifikacji do
programu w zaleznosci od zespotu klinicznego.

2. Monitorowanie leczenia

2.1. Badania  przeprowadzane
immunoglobuliny dozylnej:

przed pierwszym podaniem




ruchowej.

1.3. Miastenia (MG)

Przy jednoczesnym wystgpieniu
ponizszych punktow:

jednego z

1) Pojemnos¢ zyciowa nizsza lub réwna 20ml/kg m.
C;

2) Retencja CO, (cis$nienie parcjalne powyzej 45
mm Hg);

3) Spadki saturacji pomimo peinej suplementacji
tlenem SpO, ponizej 93%;
oddechowych

wentylacji  lub

4) Narastanie zaburzen
wymagajacych mechanicznej
narastajacy zespot opuszkowy;

5) Brak skutecznosci leczenia kortykosteroidami lub
przeciwskazania do ich stosowania;

6) Terapia pomostowa przed zabiegiem

operacyjnym;

7) Nasilenie objawow miastenii w okresie ciazy.

1.4. Zespoly paranowotworowe: zespot
miasteniczny  Lamberta-Eatona,  zapalenie
ukladu limbicznego, polineuropatia ruchowa lub
ruchowo-czuciowa
Udokumentowane co najmniej dwoma z trzech
nizej wymienionych badan dodatkowych:

1) Badanie przeciwcial przeciwnowotworowych;

2) Badanie neurofizjologiczne;

3) Rezonans magnetyczny;

4) Przy braku skutecznosci leczenia
kortykosteroidami lub przy wystepujacych
przeciwskazaniach do ich stosowania.

jako dawka tygodniowa). Tygodniowa dawke¢ mozna
podzieli¢ na mniejsze dawki 1 podawa¢ wymaganag liczbe
raz na tydzien. W przypadku podawania dawki co 2
tygodnie, dawka tygodniowa powinna by¢ podwojona.

Moze by¢ konieczne dostosowanie dawki w celu
osiggnigcia  oczekiwanej  odpowiedzi  klinicznej.
Indywidualna odpowiedz kliniczna pacjenta powinna
stanowi¢ podstawe do ustalania odpowiedniej dawki.

W przypadku pogorszenia stanu klinicznego dawke
mozna zwigkszy¢ do zalecanej maksymalnej dawki
0,4g./kg mc. na tydzien.

Immunoglobulina podskéra wydawana jest do domu
przez placowki realizujace program lekowy.

Podanie podskéorne moze mie¢ miejsce w warunkach
domowych. W takiej sytuacji musi zosta¢ rozpoczete w
placéwce realizujacej Program Lekowy, warunkach
szpitalnych lub ambulatoryjnie, wedlug nastepujacego
schematu:
a) Pacjent odbywa minimum dwie wizyty w
odstepach zgodnych z dawkowaniem leku,

b) Wizyty maja na celu edukacj¢ pacjenta w zakresie

podawania immunoglobuliny podskornej-
samodzielnego lub przez opiekuna,
c) Pacjent lub opieckun pacjenta musza by¢

poinstruowani odno$nie sposobu uzywania sprzgtu
do podawania leku, techniki podawania leku,
prowadzenia dziennika leczenia oraz
rozpoznawania  dziatan = niepozadanych i
czynno$ci, ktére nalezy podja¢ w przypadku ich
wystapienia,

d) Pacjent otrzymuje immunoglobuling podskoérng
wraz z niezbednym sprzgtem medycznym
umozliwiajagcym podanie preparatu i $rodkami
zabezpieczajacymi jatowos¢ procedury w osrodku

1) Morfologia krwi z rozmazem;

2) Oznaczenie poziomu kinazy kreatynowej;

3) Oznaczenie aktywnosci Al. AT,

4) Oznaczenie aktywnosci Asp AT;

5) proteinogram;

6) oznaczanie poziomu immunoglobulin i podklas IgA lub swoistych
przeciwciat.

2.2. Badania  przeprowadzane przed Kkolejnym podaniem

immunoglobuliny dozylnej:

1) Morfologia krwi z rozmazem;

2) Oznaczenie poziomu kinazy kreatynowej;
3) Oznaczenie aktywnosci Al. AT,

4) Oznaczenie aktywnosci Asp AT;

oraz

5) Inne indywidualnie ustalone przez lekarza.

2.3. W przypadku leczenia podtrzymujacego CIDP immunoglobuling
podskérng kazdorazowo przed wydaniem kolejnych dawek leku do
terapii domowej nalezy oceni¢ wyniki ponizszych badan. Decyzje o
kontynuacji leczenia podejmuje lekarz na podstawie wynikow badan i
stanu klinicznego.

1) Morfologia krwi z rozmazem;

2) Oznaczenie poziomu kinazy kreatynowej;
3) Oznaczenie aktywnosci Al. AT,

4) Oznaczenie aktywnosci Asp AT;

oraz

5) Inne indywidualnie ustalone przez lekarza.

3. Monitorowanie programu




1.5. Miopatie zapalne: zapalenie skorno-mi¢$niowe

oraz zapalenie wielomi¢$niowe
w przypadku leczenia

kortykosteroidami.

nieskutecznego

1.6. Zespo6t Guillain - Barre
W przypadku wystapienia jednego z ponizszych
objawow:

1) Narastajaca niesprawnos¢ ruchowa
uniemozliwiajgca samodzielne chodzenie
obserwowana w okresie 2 tygodni od momentu
zachorowania;

2) Narastajacy niedowlad migsni twarzy;
3) dyzartia;

4) dysfagia;

5) zaburzenia oddechowe.

1.7. Choroba Devica (NMO)
1) Potwierdzona wykonaniem:
a) Rezonansu magnetycznego moézgu i rdzenia
kregowego,
b) Badania potencjaléw wzrokowych,
c¢) Badania przeciwciat przeciwko akwaporynie 4
(AQP4),
d) Badania ptynu moézgowo-rdzeniowego;
2) W przypadku  nieskutecznosci leczenia
immunosupresyjnego lub wystepujacych
przeciwwskazaniach do jego zastosowania.

1.8. Zapalenie moézgu z przeciwcialami przeciw
antygenom neuronalnym

1) Potwierdzone wykonaniem:

prowadzacym terapi¢ danego pacjenta,

e) Immunoglobulina podskérna moze by¢ wydana
dla celow terapii domowej na okres substytucji nie
przekraczajacy 3 miesigcy.

1) Gromadzenie w dokumentacji medycznej pacjenta danych
dotyczacych  monitorowania leczenia i kazdorazowe ich
przedstawianie na zadanie kontrolerow Narodowego Funduszu
Zdrowia;

danych zawartych w elektronicznym systemie
monitorowania programow lekowych dostepnym za pomoca
aplikacji internetowej udostgpnionej przez OW NFZ, z
czgstotliwos$cia zgodna z opisem programu oraz na zakonczenie
leczenia;

2) Uzupetnienie

3) 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.




a) Rezonansu magnetycznego mozgu,

b) Badania ptynu mézgowo-rdzeniowego,

c)Badania poziomu przeciw cial przeciw
antygenom neuronalnym;

)W przypadku  nieskutecznosci leczenia
immunosupresyjnego lub wystepujacych
przeciwwskazaniach do jego zastosowania.

2. OkreSlenie czasu leczenia w programie

Czas leczenia w programie okresla lekarz na
podstawie kryteriow wylaczenia z programu.

3. Kryteria wylaczenia:

1) Nadwrazliwo$¢ na immunoglobuliny lub inny
sktadnik preparatu

lub

2) Nieskutecznos¢  leczenia  definiowana jako
progresja choroby potwierdzona badaniami
klinicznymi lub neurofizjologicznymi pomimo
zastosowania trzech cykl i leczenia.

W przypadkach wyjatkowych, w ktérych pomimo
stwierdzenia obecno$ci przeciwcial przeciwko IgA
zachodzi  bezwzgledna  konieczno$¢  leczenia
immunoglobulinami terapia powinna by¢ prowadzona
w Oddziale Intensywnej Terapii.




