Zakacznik B.98.

LECZENIE PEDIATRYCZNYCH CHORYCH NA PIERWOTNA MALOPLYTKOWOSC IMMUNOLOGICZNA (ICD-10:

D69.3)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

1.1. Kryteria kwalifikacji do leczenia eltrombopagiem
lub romiplostymem

1) wiek 1-18 lat;

2) rozpoznanie przewleklej (trwajacej powyzej 12
miesiecy) lub przetrwatej (rozumianej jako trwajacej
powyzej 6 miesigcy) pierwotnej matoptytkowosci
immunologicznej (ITP);

3) niedostateczna odpowiedZz na wczesniejsze leczenie
farmakologiczne ITP.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spelnione tacznie.

Do leczenia agonistg receptora trombopoetyny (rTPO) moga
by¢  wiaczani pacjenci, ktorzy  uzyskali
niedostateczng odpowiedz lub wykazujg nietolerancje na inny
preparat z grupy agonistow rTPO, oraz spelniajg kryteria
kwalifikacji.

rowniez

1.2. Kryteria kwalifikacji do leczenia rytuksymabem
1) wiek 1-18 lat;

1. Dawkowanie eltrombopagu
1) zalecana dawka poczatkowa eltrombopagu wynosi:

— 50 mg raz na dobe - dla pacjentow w wieku 6-17
lat,

— 25 mg raz na dobg - dla pacjentow w wieku 1-5 lat
oraz dla pacjentow pochodzenia
wschodnioazjatyckiego;

2) maksymalna dawka dobowa wynosi 75 mg;

3) dawke leku modyfikuje si¢ indywidualnie w zalezno$ci
od liczby ptytek krwi pacjenta - zgodnie z aktualng na
dzien wydania decyzji Charakterystyka Produktu
Leczniczego.

Celem modyfikacji dawek jest osiagniecie minimalnej
dawki pozwalajacej utrzymac liczbe ptytek > 50 tys./ul.

2. Dawkowanie romiplostymu

1) romiplostym powinien by¢ podawany raz w tygodniu
jako wstrzykniecie podskorne;

1. Badania przy kwalifikacji
1) morfologia krwi z rozmazem biatokrwinkowym i liczba
plytek;
2) parametry czynnosci watroby (AIAT, AspAT, bilirubina
catkowita, APTT, INR, albumina);

3) badanie okulistyczne -
eltrombopagu;

dotyczy kwalifikacji do

4) test cigzowy u kobiet w wieku rozrodczym — jesli
dotyczy.

2. Monitorowanie leczenia

1) badania przeprowadzane w pierwszych 4 tygodniach
leczenia oraz w okresie braku odpowiedzi:

a) wykonywane co 1 tydzien (dla wszystkich):
— morfologia krwi z rozmazem biatokrwinkowym i
liczbg ptytek,
b) wykonywane co 2 tygodnie (dotyczy leczenia
eltrombopagiem):

— parametry czynno$ci watroby (AIAT, ASpAT,
bilirubina catkowita, APTT, INR, albumina);




2) rozpoznanie opornej na immunosupresje¢
matoplytkowosci immunologicznej (trwajacej powyzej
4 miesigcy);

3) zagrazajaca zyciu maloptytkowos¢ immunologiczna z
cechami krwawienia lub liczba plytek ponizej 20
tys/uL;

4) niedostateczna odpowiedz na leczenie

kortykosteroidami, IGIV lub agonistow rTPO.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spetnione tgcznie.

Pacjenci pozostajacy w leczeniu w ramach tego programu
lekowego, po osiggnieciu pelnoletniosci moga by¢ leczeni w
programie lekowym ,Leczenie dorostych chorych na
pierwotna  matoptytkowos¢ immunologiczng (ICD-10
D69.3)” bez koniecznosci spetnienia pozostatych kryteriow
kwalifikacji do ww. programu lekowego - pod warunkiem
niespetniania kryteriow wytaczenia z programu.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjecia przez lekarza prowadzacego
decyzji 0 wylagczeniu pacjenta z programu, zgodnie z
kryteriami wytaczenia z programu okreslonymi w punkcie 3.
W przypadku leczenia rytuksymabem czas terapii nie
powinien by¢ dluzszy niz 4 tygodnie.

Obserwacja pacjenta i ocena odpowiedzi na leczenie jest
prowadzona przez caly czas utrzymywania si¢ odpowiedzi
ptytkowej lub co najmniej przez 8 tygodni od podania
pierwszej dawki leku w przypadku braku odpowiedzi na
leczenie.

2) poczatkowa dawka romiplostymu wynosi 1 pg/kg mc.,
z uwzglednieniem masy ciata pacjenta na poczatku
leczenia;

3) nastepnie dawke leku ustala si¢ indywidualnie w
zaleznosci od liczby ptytek krwi pacjenta oraz zmiany
masy ciata - zgodnie z aktualng na dzien wydania
decyzji Charakterystyka Produktu Leczniczego.

Celem modyfikacji dawek jest osiagnigcie minimalnej
dawki pozwalajace utrzymac liczbe ptytek > 50 tys./pl.

3. Dawkowanie rytuksymabu

1) zalecana dawka: 375 mg/m? we wlewie dozylnym raz w
tygodniu;

2) 30 minut przed wlewem rytuksymabu nalezy podaé
metyloprednizolon w dawce 100 mg dozylnie.

2) badania przeprowadzane od 4 tygodnia leczenia u
wszystkich odpowiadajacych pacjentow:

a) wykonywane co 1 miesigc:

— morfologia krwi z rozmazem biatokrwinkowym i
liczba ptytek,

b) wykonywane co 3 miesigce:

— parametry czynno$ci watroby (AIAT, ASpAT,
bilirubina catkowita, APTT, INR, aloumina);

3) badanie przeprowadzane w przypadku wystapienia
nowych lub postepujacych nieprawidlowosci w
morfologii krwi:

a) biopsja szpiku kostnego z barwieniem oceniajagcym
widknienie;

4) badanie okulistyczne co 6 miesiecy — dotyczy leczenia
eltrombopagiem;

5) w przypadku przerwania leczenia z powodu wzrostu
liczby ptytek krwi powyzej 250x10%1, nalezy
kontrolowac¢ liczbe ptytek krwi 1 razy w tygodniu, az do
osiggniecia warto$ci mniejszej lub rownej 100x10%1.

3. Monitorowanie programu

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

zadanie

2) uzupehianie danych zawartych w rejestrze (SMPT)
dostepnym za pomocg aplikacji  internetowej
udostgpnionej przez OW NFZ, nie rzadziej niz co 3
miesigce 0raz na zakonczenie leczenia;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo -




3. Kryteria wylaczenia z programu rozliczeniowych do NFZ: informacje przekazuje si¢ do
NFZ w formie papierowej lub w formie elektronicznej,
zgodnie z wymaganiami opublikowanymi przez
Narodowy Fundusz Zdrowia.

1) nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynng lub ktérakolwiek
substancje pomocniczg;

2) zaburzenia czynno$ci watroby:
— wynik w skali Child-Pugh > 5 — dotyczy leczenia
eltrombopagiem,
— wynik w skali Child-Pugh > 7 — dotyczy leczenia
romiplostymem;
3) wytacznie w przypadku leczenia eltrombopagiem:

istotne zwigkszenie si¢ aktywnosci AIAT (powyzej
trzykrotnoéci gornej granicy normy dla lokalnego
laboratorium) w przypadkach, gdy przekroczenie
normy:

a) bedzie narastac,
albo
b) bedzie utrzymywac sie > 4 tygodni,
albo
c) bedzie zwigzane ze zwickszeniem st¢zenia bilirubiny
bezposrednie;j,
albo
d) bedzie zwigzane z  objawami  Kklinicznymi
uszkodzenia watroby lub objawami dekompensacji
watroby;
4) okres cigzy lub karmienia piersia;
5) brak odpowiedzi na leczenie:
— eltrombopagiem w dawce 75 mg podawanej przez
4 kolejne tygodnie leczenia (4 pomiary),
lub




— romiplostymem pomimo stosowania maksymalnej
dawki (10 pg/kg mc.) przez 4 kolejne tygodnie
leczenia;

6) brak wspélpracy lub nieprzestrzeganie zalecef
lekarskich, w tym zwlaszcza dotyczacych okresowych
badan kontrolnych oceniajacych skuteczno$¢ i
bezpieczenstwo leczenia ze strony $wiadczeniobiorcy
lub jego prawnych opiekunow.




