PROJEKT z dnia 16.12.2009 r.

ROZPORZADZENIE
MINISTRA ZDROWIA V

zmieniajace rozporzadzenie w sprawie Swiadczen gwarantowanych z zakresu

programow zdrowotnych

Na podstawie art. 31 d ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki
zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw publicznych (Dz. U. z 2008 r. Nr 164, poz. 1027, z

pozn. zm.”) zarzadza sie, co nastepuje:

§ 1. W rozporzadzeniu Ministra Zdrowia z dnia 30 sierpnia 2009 r. w sprawie $wiadczen
gwarantowanych z zakresu programow zdrowotnych (Dz. U. Nr 140, poz. 1148 1 Nr 211, poz.
1643) zatacznik do rozporzadzenia otrzymuje brzmienie okreSlone w zataczniku do

niniejszego rozporzadzenia.

§ 2. Rozporzadzenie wchodzi w zycie z dniem 31 grudnia 2009 r.

MINISTER ZDROWIA

" Minister Zdrowia kieruje dzialem administracji rzadowej - zdrowie, na podstawie § 1 ust. 2 rozporzadzenia
Prezesa Rady Ministrow z dnia 16 listopada 2007 r. w sprawie szczegdlowego zakresu dziatania Ministra
Zdrowia (Dz. U. Nr 216, poz. 1607).

? Zmiany tekstu jednolitego wymienionej ustawy zostaty ogtoszone w Dz. U. z 2008 r. Nr 216, poz. 1367, Nr
225, poz. 1486, Nr 227, poz. 1505, Nr 234, poz. 1570 i Nr 237, poz. 1654 oraz z 2009 r. Nr 6, poz. 33, Nr 22,
poz. 120, Nr 26, poz. 157, Nr 38, poz. 299, Nr 92, poz. 753, Nr 97, poz. 800, Nr 98, poz. 817, Nr 111, poz. 918,
Nr 118, poz. 989, Nr 157, poz. 1241, Nr 161, poz.1278 i Nr 178, poz. 1374.



ZALACZNIK

do rozporzadzenia Ministra Zdrowia

z dnia .......2009 r. (poz. ..... )
Wykaz Swiadczen gwarantowanych z zakresu programow zdrowotnych oraz warunki ich realizacji
I. Wykaz §wiadczen gwarantowanych z zakresu terapeutycznych programéw zdrowotnych oraz warunki ich realizacji
1. LECZENIE RAKA PIERSI (ICD-10 C50)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO
. BADANIA DIAGNOSTYCZNE Swiadczenie jest realizowane w
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT“],) ?&%%\XQTEA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH osrodkach udzielajacych $wiadczen z
PROGRAMU zakresu onkologii klinicznej,
1. Leczenie adjuwantowe raka piersi trastuzumabem 1. Leczenie adjuwantowe raka piersi 1. Leczenie adjuwantowe raka piersi zapewniajacych $wiadczeniobiorcom
trastuzumabem trastuzumabem dostep do niezbgdnych badan oraz

1.1 Kryteria kwalifikacji Poczatkowa dawka nasycajaca 8 mg/kg specjalistycznej opieki lekarsko-
1) histologiczne rozpoznanie raka piersi masy ciala, a nastgpnie 6 mg/kg po 3 1.1 Wykaz badan przy kwalifikacji pielggniarskiej, a takze
2) nadekspresja receptora HER2 w komorkach raka (wynik /3+/ | tygodniach, po czym 6 mg/kg powtarzane | a) badanie immunohistochemiczne lub FISH lub | gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w badaniu THC) lub amplifikacja genu HER2 (wynik /+ w w 3 tygodniowych odstgpach, podawane CISH (ocena nadekspresji receptora HER2, w nastgpujacych trybach:
badaniu FISH lub CISH) we wlewie przez okoto 90 minut. obecnosé receptorow ER i PGR), 1 ambulatoryjny
3) nowotwor pierwotnie operacyjny (wyjsciowy stopien Jezeli podanie leku z jakich$s powodow b) morfologia krwi z rozmazem, 2 jednodniowy
zaawansowania IC — T1c NO, I - TO-2 NO-1 lub IIIA — T3 N1) spoznito si¢ o mniej niz 7 dni, nalezy ¢) poziom kreatyniny, 3 hospitalizacja
4) zaawansowanie umozliwiajace leczenie chirurgiczne po poda¢ jak najszybciej zwykta dawke leku | d) poziom ALAT,
zastosowaniu wstgpnej chemioterapii i uzyskaniu mozliwosci (6 mg/kg) (nie czekajac do nastgpnego e) poziom AspAT, Warunki wymagane od
chirurgicznego leczenia o zatozeniu doszczgtnym w stopniu IIIA | planowanego cyklu), a nastgpnie nalezy f) poziom ALP, $wiadczeniodawcow okreslone
(TO-3N2) podawa¢ dawki podtrzymujace 6 mg/kg g) stezenie bilirubiny, zostang na podstawie art. 146 ustawy o




5) leczenie chirurgiczne o zatozeniu radykalnym polegajace na:
a) amputacji piersi oraz wycigciu pachowych wezldow chtonnych
lub biopsji wartowniczego wezta chtonnego

lub
b) wycigciu guza z marginesem tkanek prawidtowych oraz
pachowych weztow chtonnych lub biopsji wartowniczego wezta
chtonnego z uzupetniajaca radioterapia catej piersi (leczenie
oszczedzajace)

6) czynniki ryzyka nawrotu raka wykazane na podstawie
histologicznego badania materiatu pooperacyjnego obejmujace:
a) obecnos¢ przerzutdéw w pachowych weztach chtonnych dotu
pachowego (cecha pN+) lub
b) najwigksza $rednicg guza powyzej 1 cm w przypadku
nieobecnosci przerzutdéw w pachowych weztach chionnych
(cecha pNO)

7) wydolno$¢ serca wykazana na podstawie oceny klinicznej i
badania ECHO lub MUGA (przed rozpoczgciem stosowania
trastuzumabu) z frakcja wyrzutu lewej komory serca wynoszaca
przynajmniej 50%

8) wykluczenie ciazy

2. Leczenie przerzutowego raka piersi trastuzumabem i
leczenie miejscowo zaawansowanego lub uogélnionego
raka piersi lapatynibem w skojarzeniu z kapecytabing

2.1 Kryteria kwalifikacji

1) histologiczne rozpoznanie raka piersi z przerzutami (IV
stopien)

2) udokumentowane niepowodzenie chemioterapii z uzyciem
antracyklin lub z przeciwwskazaniami do stosowania antracyklin
(dla trastuzumabu stosowanego w skojarzeniu z lekiem o
dziataniu cytotoksycznym)

3) udokumentowane niepowodzenie leczenia z uzyciem
przynajmniej 2 schematow chemioterapii z uzyciem antracyklin i
taksoidow (dla trastuzumabu stosowanego w monoterapii)

4) udokumentowana progresja po uprzednim leczeniu z udziatem
antracyklin lub taksoidow oraz trastuzumabu (dla lapatynibu)

5) udokumentowana nadekspresja receptora HER2 (wynik /3+/
w badaniu THC) lub amplifikacja genu HER2 (wynik /+/ w
badaniu FISH lub CISH)

6) stan sprawnosci 0-2 wg WHO

7) prawidlowe wskazniki czynnos$ci nerek

8) prawidlowe wskazniki czynno$ci watroby (mozliwosé

co 3 tygodnie, zgodnie z uprzednim
planem leczenia. Jezeli podanie leku
op6znilo si¢ o wigeej niz 7 dni, wtedy
nalezy ponownie poda¢ dawke nasycajaca
(8 mg/kg przez okoto 90 minut), a
nastgpnie podawac kolejne podtrzymujace
dawki leku (6 mg/kg) co 3 tygodnie od
tego momentu. Swiadczeniobiorcow z
wczesnym rakiem piersi nalezy leczy¢
przez 1 rok lub do momentu nawrotu
choroby. Lek podaje si¢ w 90-minutowym
wlewie dozylnym. Swiadczeniobiorcy
powinni by¢ obserwowani przez co
najmniej 6 godzin, od rozpoczgcia
pierwszego wlewu i przez 2 godziny od
rozpoczgceia kolejnych wlewow, pod
katem wystapienia objawow takich jak:
goraczka, dreszcze lub innych objawow
zwigzanych z wlewem dozylnym.
Przerwanie wlewu moze pomoc w
kontrolowaniu tych objawow. Wlew moze
by¢ wznowiony po zmniejszeniu nasilenia
objawow. Jezeli pierwsza dawka
nasycajaca byla dobrze tolerowana, dawki
kolejne moga by¢ podawane w 30-
minutowym wlewie.

Leczenie trastuzumabem powinno by¢
prowadzone do czasu wystapienia
progresji choroby lub wystapienia
niepozadanych dziatan o istotnym
znaczeniu klinicznym.

2. Leczenie przerzutowego raka piersi
trastuzumabem

Zalecana poczatkowa dawka nasycajaca
trastuzumabu wynosi 4 mg/kg masy ciala.
Nastgpnie podaje si¢ cotygodniowa dawke
leku 2 mg/kg masy ciata, rozpoczynajac
po uptywie tygodnia od podania dawki
nasycajacej. Alternatywnie zalecany jest
ponizszy schemat dawek nasycajacej i
podtrzymujacej w monoterapii i leczeniu

h) USG jamy brzusznej,

i) RTG Kklatki piersiowej lub badanie tomografii
komputerowej (w zaleznosci od mozliwos$ci
oceny wymiarOw zmian),

j) scyntygrafia ko$¢ca (w zaleznos$ci od oceny
sytuacji klinicznej),

k) EKG, badanie ECHO lub MUGA
(scyntygrafia bramkowana serca).

1.2 Monitorowanie leczenia

Badanie przeprowadzane co 3 miesiace:
- morfologia krwi z rozmazem

Badanie przeprowadzane nie rzadziej niz w
odstepach 21 dniowych:

a) poziom kreatyniny,

b) poziom ALAT,

c) poziom AspAT,

d) poziom ALP,

e) stezenie bilirubiny.

Badanie przeprowadzane w 9, 18, 27, 36 1 45
tygodniu oraz nast¢pnie w przypadku
kontynuacji leczenia w odstgpach 12
tygodniowych

- badanie ECHO lub MUGA (scyntygrafia
bramkowana serca).

2. Paliatywne leczenie raka piersi

2.1 Wykaz badan przy kwalifikacji

a) badanie immunohistochemiczne lub FISH
(ocena nadekspresji receptora HER2, obecnos¢
receptorow ER i PGR),

b) morfologia krwi z rozmazem,

¢) poziom kreatyniny,

d) poziom AIAT,

e) poziom AspaAT,

f) poziom ALP,

g) stezenie bilirubiny,

h) USG jamy brzusznej,

i) RTG - klatki piersiowej lub badanie

$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




kwalifikowania chorych z umiarkowanym wzrostem aktywnosci
transaminaz tzn. do 3-krotnego wzrostu aktywnosci transaminaz
w stosunku do wartosci prawidtowych)

9) prawidtowe wskazniki czynnosci szpiku

10) wydolno$¢ serca wykazana na podstawie oceny klinicznej i
badania ECHO lub MUGA (przed rozpoczgciem stosowania
trastuzumabu) z frakcja wyrzutu lewej komory serca wynoszaca
przynajmniej 50%

11) nieobecnos¢ nasilonej dusznosci spoczynkowej
zwigzanej z zaawansowanym nowotworem

12) wykluczenie ciazy

13) stosowanie lapatynibu powinno by¢ prowadzone ostroznie u
chorych z uposledzona frakcja wyrzutowa lewej komory oraz
zaburzeniami wchlaniania i otrzymujacych leki, ktore wchodza z
nim w negatywna interakcjg (np.: leki metabolizowane przez
enzymy systemu CYP3A4).

skojarzonym z paklitakselem,
docetakselem lub inhibitorem aromatazy:
Poczatkowa dawka nasycajaca 8§ mg/kg
masy ciala, a nastgpnie 6 mg/kg po 3
tygodniach, po czym 6 mg/kg powtarzane
w 3 tygodniowych odstgpach, podawane
we wlewie przez okoto 90 min.

Leczenie trastuzumabem powinno by¢
prowadzone do czasu wystapienia
progresji choroby lub wystapienia
niepozadanych dziatan o istotnym
znaczeniu klinicznym.

3.Leczenie miejscowo zaawansowanego
lub uogélnionego raka piersi
lapatynibem w skojarzeniu z
kapecytabing

Zalecana dawka dobowa laptynibu wynosi
1250 mg ( 5 tabletek jednorazowo w ciagu
doby — dawki dobowej nie nalezy dzieli¢).
Leczenie lapatynibem nalezy prowadzi¢
codziennie do wystapienia progresji
choroby lub wystapienia powaznych
dziatan niepozadanych.

Kapecytabing w skojarzeniu z
lepatynibem nalezy stosowa¢ w dobowe;j
dawce 2000mg/m? powierzchni ciata (
dwie dawki podzielone ) w dniach 1- 14
w cyklach 21- dniowych.

tomografii, komputerowej (w zaleznosci od
mozliwosci oceny wymiardw zmian),

Jj) scyntygrafia kos¢ca (w zaleznosci od oceny
sytuacji klinicznej),

k) EKG, badanie ECHO lub MUGA
(scyntygrafia bramkowana serca).

2.2 Monitorowanie leczenia

Badanie przeprowadzane co 3 miesiace:
- morfologia krwi z rozmazem

Badanie przeprowadzane nie rzadziej niz w
odstgpach 21 dniowych:

a) poziom kreatyniny,

b) poziom AIAT,

c) poziom AspAT,

d) poziom ALP,

e) stezenie bilirubiny.

Badanie przeprowadzane w 9, 18, 27, 36, 45
tygodniu leczenia

a) USG jamy brzusznej,

b) RTG klatki piersiowej lub badanie tomografii
komputerowej (w zalezno$ci od mozliwosci
oceny wymiardw zmian),

c) scyntygrafia kos¢ca (w zaleznosci od oceny
sytuacji klinicznej),

d) EKG.

Badanie przeprowadzane w 9, 18, 27, 36 1 45
tygodniu oraz nast¢pnie w przypadku
kontynuacji leczenia w odstgpach 12
tygodniowych

- badanie ECHO lub MUGA (scyntygrafia
bramkowana serca).




2. LECZENIE WTORNEJ NADCZYNNOSCI PRZYTARCZYC U PACJENTOW HEMODIALIZOWANYCH (ICD-10 N 25.8)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

5 BADANIA DIAGNOSTYCZNE Swiadczenie jest realizowane w
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH osrodkach udzielajacych $wiadczen z
W PROGRAMIE . .
PROGRAMU zakresu nefrologii zapewniajacych
1. Kryteria wlaczenia Zalecana dawka poczatkowa u dorostych 1. Monitorowanie leczenia $wiadczeniobiorcg dostgp do
1) wtérna nadczynnoscia przytarczyc wynosi 30 mg raz na dobg. 1) stezenie iPTH — przez 1-4 tygodnie od niezbgdnych badan oraz
2) dlugotrwale leczenie dializa z powodu schytkowej Dawkeg cynakalcetu mozna zwigksza¢ co rozpoczgceia leczenia nastepnie ko9ntrola co 1-3 | specjalistycznej opieki lekarsko-
niewydolnosci nerek 2-4 tygodnie az do maksymalnej dawki miesiace pielegniarskiej, a takze
3) jest to jedyna opcja terapeutyczna 180 mg raz na dobg w celu osiagnigcia 2) stezenie w surowicy Ca x P gwarantujacych udzielanie §wiadczen
4) stezenie iPTH > 500pg/ml pozadanego st¢zenia hormonu przytarczyc | 3) stgzenie wapnia w SUrowicy w nastgpujacych trybach:
(PTH) u dializowanych pacjentow, czyli 4) stezenie fosforu w surowicy 1 ambulatoryjny
2. Kryteria wylaczenia 150-300pg/ml ( 15,9-31,8 pmol/l ) w 2 jednodniowy
1) osiagnigcie normalizacji wskaznikow gospodarki tescie intact PTH (iPTH). 3 hospitalizacja
wapniowo — fosforanowej zgodnie z aktualnymi wytycznymi
K/DOQI (Kidney Disease Outcome Quality Initiative — US Warunki wymagane od
National Kidey Foundation) $wiadczeniodawcow okreslone
2) przeszczepienia nerek zostang na podstawie art. 146 ustawy o
3) zgonu pacjenta $wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.
3. LECZENIE GLEJAKOW MOZGU (ICD-10 C 71)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

. BADANIA DIAGNOSTYCZNE
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT“],) lél\{VOKG?{\ZII\X’ITIIEA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU
1. Leczenie dorostych z nowo zdiagnozowanym glejakiem | A. Leczenie dorostych z nowo 1.Badania przy kwalifikacji
wielopostaciowym zdiagnozowanym glejakiem a) morfologia krwi z rozmazem
wileopostaciowym b) proby watrobowe
1.1 Kryteria kwalifikacji Temodal kapsulki twarde podaje si¢ w ¢) poziom kreatyniny i mocznika we krwi

1) histologiczne nowe rozpoznanie ztosliwego glejaka GIII i | skojarzeniu z celowana radioterapia (okres | d) ocena stopnia zapotrzebowania na
GIV glejak wielopostaciowy lub gwiazdziak anaplastyczny); | leczenia skojarzonego) a nastgpnie podaje | kortykosteroidy

2) stan sprawnosci wedtug WHO 0 -2; si¢ do 6 cykli temozolomidu w e) badanie histopatologiczne

3) prawidlowa czynnos¢ szpiku (wskazniki morfologii krwi); | monoterapii (okres monoterapii) f) rezonans magnetyczny gtowy lub tomografia
4) prawidlowa czynno$¢ nerek i watroby (wskazniki Temozolomid w ramach skojarzonego komputerowa glowy

biochemiczne); leczenia (radiochemioterapia) chorychna | g) badanie neurologiczne

5) wykluczona cigza. pierwotnie rozpoznanego glejaka

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu onkologii klinicznej i
onkologii dziecigcej, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostep do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja




1.2 OKkreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie
kryteriéw wylaczenia.

1.3 Kryteria wylaczenia z programu

1) wystapienie objawoéw nadwrazliwos$ci na temozolomid;
2) toksyczno$¢ wedtug WHO powyzej lub

réwna 3 (zwlaszcza wystapienie objawdw zahamowania
czynnosci szpiku);

3) stan sprawnosci 3 — 4 wedlug WHO;

4) brak skutecznosci po 2 cyklach stosowania leku-
pogorszenie stanu chorego;

5) progresja choroby w trakcie stosowania leku (ocena na
podstawie stanu klinicznego oraz badania obrazowego w
celu rozroznienia z czgsto wystepujaca pseudoprogresja w
obrazie radiologicznym).

2. Dorosli i dzieci w wieku 3 lat i starsze z glejakiem
zlosliwym wykazujacym wznowe lub progresje po
wezesniejszym leczeniu chirurgicznym lub radioterapii z
udokumentowanymi przeciwwskazaniami do ponownego
zastosowania leczenia chirurgicznego i radioterapii

2.1 Kryteria kwalifikacji

1) nawrdt po wezesniejszym leczeniu chirurgicznym lub
radioterapii z udokumentowanymi przeciwwskazaniami do
ponownego zastosowania leczenia chirurgicznego i
radioterapii

2) stan sprawnos$ci wedtug WHO 0 -2;

3) prawidlowa czynnos¢ szpiku (wskazniki morfologii krwi)
4) prawidlowa czynno$¢ nerek i watroby (wskazniki
biochemiczne);

5) wykluczona ciaza.

2.2 OKkreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie
kryteriéw wylaczenia.

2.3 Kryteria wylaczenia z programu

1) wystapienie objawoéw nadwrazliwos$ci na temozolomid;
2) toksyczno$¢ wedtug WHO powyzej lub

réwna 3 (zwlaszcza wystapienie objawdw zahamowania

b

wielopostaciowego stosuje si¢ wedtug
schematu:

o okres jednoczesnego stosowania
chemioterapii i radioterapii —
leczenie skojarzone
o temozolomid — codziennie w

dawce 75 mg/m2 powierzchni ciata

przez 42 dni
o radioterapia — 2 Gy dziennie przez

5 dni w tygodniu do dawki catkowitej

60 Gy (30 frakcji) w ciagu 42 dni (6

tygodni)

okres wylacznego stosowania

chemioterapii (rozpoczgcie po 4

tygodniach od zakonczenia

radioterapii) - monoterapia
o temozolomid pierwszy cykl — w

dniach od 1. do 5. w dawce 150

mg/m?2 powierzchni ciata, po ktorych

nastgpuje 23-dniowa przerwa w

podawaniu leku
o temozolomd kolejne cykle (od 2.

do 6. cyklu) — w dniach od 1. do 5.

cyklu w dawce 200 mg/m2

powierzchni ciata co 28 dni.

B.Leczenie dorostych i dzieci w wieku 3
lat i starsze z glejakiem zlosliwym
wykazujacym wznowe lub progresje
Cykl leczenia obejmuje 28 dni. Pacjentom
nie poddawanym wczesniej chemioterapii
temozolomidem podaje si¢ lek doustnie w
dawce 200 mg/m? p.c. raz na dobg przez
pierwsze 5 dni, po ktérych nastgpuje 23
dniowa przerwa w leczeniu (w sumie 28
dni)..

U pacjentow poddawanych wczesniej
chemioterapii poczatkowa dawka wynosi
150mg/m2 p.c. na dobg i moze by¢
zwigkszona w drugim cyklu do 200mg/m2
p.c. raz na dobg przez 5 dni pod
warunkiem, ze catkowita liczba

2. Monitorowanie leczenia

2.1 Leczenie skojarzone
Raz w tygodniu morfologia krwi z rozmazem

2.2 Monoterapia

Przed kazdym kolejnym cyklem leczenia:
a) morfologia krwi z rozmazem
b) ocena stopnia zapotrzebowania na
kortykosteroidy
¢) badanie neurologiczne

W przypadku pogorszenia wyniku badania
neurologicznego lub oceny stopnia
zapotrzebowania na kortykosteroidy, nalezy
wykona¢ badanie obrazowe nie przewidziane
wymienionym wyzej rytmem.

2.3 Po kazdych kolejnych 2 cyklach:
1) kreatynina;
2) AspAT;
3) ALAT;
4) tomografia komputerowa lub 00RTG
klp;

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




czynnosci szpiku);

3) stan sprawnosci 3 — 4 wedtug WHO;

4) brak skutecznosci po 2 cyklach stosowania leku-
pogorszenie stanu chorego;

5) progresja choroby w trakcie stosowania leku (ocena na
podstawie stanu klinicznego oraz badania obrazowego w
celu rozroznienia z czgsto wystepujaca pseudoprogresja w
obrazie radiologicznym).

granulocytéw obojgtnochtonnych wynosi
>1,5 x 10%/1, i liczba plytek krwi wynosi
>100 x 10°.

Leczenie temozolomidem prowadzone jest
zwykle do 6 cykli, o ile weczesniej nie
wystapi progresja lub do wystapienia
nieakceptowalnej toksycznosci leczenia
(najczgsciej jest to matoplytkowose).

4. LECZENIE PRZEWLEKLEJ BIALACZKI SZPIKOWEJ(ICD-10 C 92.1)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej u dorostych
imatinibem

1.1 Kryteria kwalifikacji

Rozpoznanie przewleklej biataczki szpikowej, z
udokumentowang obecnoscia genu BCR-ABL lub
chromosomu Filadelfia (Ph+) spetniajacy nastgpujace
kryteria:

1) w fazie przewlekte;j:

a) Swiadczeniobiorcy dotychczas leczeni imatinibem, ktorzy
osiagneli co najmniej czg$ciowa remisjg cytogenetyczng po
1 roku leczenia,

b) $wiadczeniobiorcy dotychczas leczeni imatinibem, ktorzy
osiagneli catkowita remisjg cytogenetyczna najpozniej po 18
miesigcach leczenia;,

¢) nowo zdiagnozowani — §wiezo rozpoznana w trakcie
przedtuzajacego si¢ poszukiwania dawcy szpiku,

d) swiadczeniobiorcy wczesniej leczeni
hydroksykarbamidem lub interferonem bez uzyskania
remisji cytogenetycznej lub z udokumentowang silng
nietolerancja leczenia (III i IV stopien toksycznosci wedtug
WHO),

e) $wiadczeniobiorcy po alogenicznej transplantacji szpiku
kostnego, u ktérych wystapita wznowa choroby; 2) w fazie
przyspieszonej:

1. Leczenie przewleklej bialaczki
szpikowej u dorostych imatinibem
Zalecane dawkowanie imatinibu u
$wiadczeniobiorcow w fazie przewleklej
PBSz wynosi 400 mg/dobg.

Faza przewlekta jest definiowana jako
stan, ktory spetnia wszystkie podane
kryteria: liczba blastow we krwi i szpiku
jest ponizej 15%, liczba leukocytow
zasadochtonnych we krwi obwodowej jest
ponizej 20%, a liczba ptytek jest powyzej
100 x 10°/1. W razie wydtuzania czasu
uzyskiwania remisji cytogenetycznej lub
niewielkiego nawrotu cytogenetycznego
mozliwe jest przejSciowe zwigkszenie
dawki imatinibu w fazie przewleklej do
600 mg/dobg.

Zalecane dawkowanie imatinibu u
$wiadczeniobiorcow w fazie
przyspieszonej wynosi 600 mg/dobg.
Faza akceleracji jest definiowana jako
stan, ktory spetia ktorekolwiek z
podanych kryteriow: odsetek blastow we
krwi 1 szpiku jest wigkszy badz rowny
15% ale ponizej 30%, liczba blastoéw i

1. Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej u
dorostych imatinibem

1.1 Badania przy kwalifikacji

a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
plytki krwi, blasty),

b) AspAT, AIAT,

c) kreatynina,

d) bilirubina,

¢) fosfataza alkaliczna granulocytow,

f) badania ogdlne moczu,

g) badanie cytogenetyczne szpiku,

h) badanie cytogenetyczne krwi,

1) badanie cytologiczne szpiku,
j) badanie molekularne PCR na obecno$¢ genu
BCR-ABL (opcjonalnie),

k) USG watroby i $ledziony.

1.2 Monitorowanie leczenia

Raz w miesiacu, przez pierwsze trzy miesiace
leczenia, nastgpnie co 90 dni

a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
ptytki krwi, blasty),

b) AspAT, AIAT,

c) kreatynina,

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu hematologii, onkologii lub
hematologii dziecigcej,
zapewniajacych §wiadczeniobiorcom
dostep do niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




$wiadczeniobiorcy wezesniej leczeni bez wykorzystania
imatinibu;

3) w fazie kryzy blastycznej:

$wiadczeniobiorcy wcezesniej leczeni bez wykorzystania
imatinibu.

1.2 Kryteria wylaczenia

1) pojawienie si¢ objawow nadwrazliwo$ci na imatinib; 2)
toksycznos¢ wedtug WHO powyzej 2, zwlaszcza
wystapienie powaznych pozahematologicznych dziatan
niepozadanych (3-krotny wzrost st¢zenia bilirubiny, 5-
krotny wzrost aktywno$ci aminotransferaz watrobowych)
lub hematologicznych dziatan niepozadanych (cigzka
neutropenia lub matoptytkowosc)

3) stan sprawno$ci wedtug WHO 3-4;

4) brak skutecznosci leku po 3 miesigcach stosowania leku
(brak remisji hematologicznej, brak remisji cytogenetycznej
mniejszej (definiowanej jako sytuacja, w ktorej w szpiku sa
komorki Ph-, ale jest ich mniej niz 35 %);

5) znalezienie dawcy szpiku i podjgcie decyzji o wykonaniu
zabiegu przeszczepienia szpiku u danego $wiadczeniobiorcy
6) progresja choroby w trakcie stosowania leku wyrazajaca

si¢ utrata odpowiedzi hematologicznej, utrata catkowitej
odpowiedzi cytogenetycznej lub zwigkszeniem o 30%
odsetka komorek z chromosomem Filadelfia u
$wiadczeniobiorcow z remisja cytogenetyczng mniejsza niz
catkowita, pojawieniem si¢ nowych aberracji
chromosomalnych w klonie biataczkowym:;.

2. Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej u dzieci
Imatinibem

2.1 Kryteria kwalifikacji

Do leczenia imatinibem w ramach programu kwalifikuja sig
$wiadczeniobiorcy z rozpoznaniem przewlektej biataczki
szpikowej, z udokumentowana obecnoscia genu BCR-ABL
lub chromosomu Filadelfia (Ph+) spelniajacy nastgpujace
kryteria:

1) w fazie przewlekte;j:

a) Swiadczeniobiorcy dotychczas leczeni imatinibem, ktorzy
osiagneli co najmniej czg$ciowa remisjecytogenetycznapo 1
roku leczenia,

promielocytow we krwi i szpiku jest
wigksza badz réwna 30% (pod
warunkiem, ze liczba blastow jest
mniejsza niz 30%), liczba leukocytow
zasadochtonnych we krwi obwodowe;j jest
wigksza badz rowna 20%, liczba ptytek
jest mniejsza niz 100 x 10%/1 i jest nie
zwiazana z leczeniem. W fazie akceleracji
zwiekszenie dawki do 800
mg/dobeg(podawanych w dwoch dawkach
po 400 mg) moze nastapi¢ w
nastgpujacych przypadkach:

a) postep choroby,

b) brak zadowalajacej odpowiedzi
hematologicznej po co najmniej 3
miesiacach leczenia,

¢) utrata osiagnigtej wczesniej odpowiedzi
hematologiczne;.

Zalecane dawkowanie imatinibu w fazie
kryzy blastycznej wynosi 800 mg/dobe.
Kryza blastyczna jest definiowana jako
stan, w ktorym odsetek blastow w szpiku
lub krwi obwodowej przekracza 30%.

2. Leczenie przewleklej bialaczki
szpikowej u dzieci imatinibem
Dawkowanie u dzieci nalezy ustala¢ na
podstawie powierzchni ciata (mg/m2 pc.).
U dzieci w fazie przewleklej i fazach
zaawansowanych zaleca si¢ dawkg 340
mg/m?2 pc. na dobg (nie nalezy stosowac
catkowitej dawki dobowej wigkszej niz
800 mg). Produkt mozna podawaé w
postaci jednej dawki na dobg lub mozna
podzieli¢ dawke dobowa na dwie czgsci —
jedna podawana rano i druga wieczorem.
U dzieci, u ktérych nie wystegpuja
powazne dziatania niepozadane oraz
powazna neutropenia lub trombocytopenia
spowodowane biataczka mozna rozwazy¢
zwigkszenie dawki z 340 mg/m2 pc do
570 mg/m2 pc na dobg (nie nalezy
stosowaé catkowitej dawki dobowej

d) bilirubina,
e) fosfataza alkaliczna granulocytow,
f) badania ogdélne moczu.

Raz w miesiacu, przez pierwsze trzy miesiace
leczenia, nastgpnie co 90 dni:

badanie ilosciowe PCR ( BCR-ABL/ABL ratio).
Co 90 dni - badanie cytogenetyczne szpiku

Co 180 dni - badanie histologiczne szpiku. Co
90 dni: -USG jamy brzuszne;j.

2. Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej u
dzieci Imatinibem

2.1 Badania przy kwalifikacji

a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
ptytki krwi, blasty),

b) AspAT, AIAT,

c) kreatynina,

d) bilirubina,

e) fosfataza alkaliczna granulocytow,

f) badania ogdlne moczu,

g) badanie cytogenetyczne szpiku,

h) badanie cytogenetyczne krwi,

i) badanie cytologiczne szpiku,

j) badanie molekularne PCR na obecno$é¢ genu
BCR-ABL (opcjonalnie),

k) USG watroby i $ledziony.

2.3 Monitorowanie leczenia

Raz w miesigcu przez pierwsze trzy miesiace
leczenia, nastgpnie co 90 dni:

a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
ptytki krwi, blasty),

b) AspAT, AIAT,

¢) kreatynina,

d) bilirubina,

e) fosfataza alkaliczna granulocytow,

f) badania ogdlne moczu.

Raz w miesiacu przez pierwsze trzy miesiace
leczenia, nastepnie co 90 dni: -badanie
ilosciowe PCR (BCR-ABL/ABL ratio).

Co 90 dni: -badanie cytogenetyczne szpiku. Co




b) swiadczeniobiorcy dotychczas leczeni imatinibem, ktorzy
osiagneli catkowita remisjg cytogenetyczna najpozniej po 18
miesigcach leczenia;,

¢) nowo zdiagnozowani — §wiezo rozpoznana w trakcie
przedtuzajacego si¢ poszukiwania dawcy szpiku,

d) swiadczeniobiorcy wezesniej leczeni
hydroksykarbamidem lub interferonem bez uzyskania
remisji cytogenetycznej lub z udokumentowana silng
nietolerancja leczenia (IIT i IV stopien toksycznosci wedtug
WHO),

e) Swiadczeniobiorcy po alogenicznej transplantacji szpiku
kostnego, u ktérych wystapita wznowa choroby; 2) w fazie
przyspieszonej: $wiadczeniobiorcy wczesniej leczeni bez
wykorzystania imatinibu;

3) w fazie kryzy blastycznej: $wiadczeniobiorcy wezesniej
leczeni bez wykorzystania imatinibu.

2.2 Kryteria wylaczenia

1) pojawienie si¢ objawow nadwrazliwosci na imatinib; 2)
toksycznos¢ wedlug WHO powyzej 2, zwlaszcza
wystapienie powaznych pozahematologicznych (3-krotny
wzrost stgzenia bilirubiny, 5-krotny wzrost aktywnosci
aminotransferaz watrobowych) lub hematologicznych
(cigzka neutropenia lub matoptytkowo$¢) dziatan
niepozadanych;

3) stan sprawnos$ci wedtug WHO 3-4;

4) brak skutecznosci leku po 3 miesiacach stosowania leku:
- brak remisji hematologicznej,

- brak remisji cytogenetycznej mniejszej (definiowane;j jako
sytuacja, w ktorej w szpiku sa komorki Ph-, ale jest ich
mniej niz 35 %);

5) znalezienie dawcy szpiku i podjgcie decyzji o wykonaniu
zabiegu przeszczepienia szpiku u danego §wiadczeniobiorcy

6) progresja choroby w trakcie stosowania leku wyrazajaca
si¢ utrata odpowiedzi hematologicznej, utrata catkowitej
odpowiedzi cytogenetycznej lub zwigkszeniem o 30%
odsetka komorek z chromosomem Filadelfia u
$wiadczeniobiorcow z remisja cytogenetyczng mniejsza niz
catkowita, pojawieniem si¢ nowych aberracji
chromosomalnych w klonie biataczkowym;.

3 .Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej dazatynibem

wigkszej niz 800 mg) w nastgpujacych
przypadkach:

a) postep choroby (na kazdym jej etapie);
b) brak zadowalajacej odpowiedzi
hematologicznej po co najmniej 3
miesiacach leczenia;

¢) brak odpowiedzi cytogenetycznej po 12
miesiacach leczenia;

d) utrata osiagnigtej wezesniej odpowiedzi
hematologicznej lub cytogenetyczne;.

3.Leczenie przewleklej biataczki
szpikowej u dorostych dazatynibem
Zalecana dawka poczatkowa produktu w
przewlektej fazie PBSz wynosi 100 mg
raz na dobg, podawane doustnie.

Zalecana dawka poczatkowa dazatynibu w
zaawansowanych fazach choroby wynosi
140 mg raz na dobg, podawane doustnie.
Zaawansowane fazy PBSz obejmuja fazg
akceleracji, fazg przetomu blastycznego,
ktoéry moze by¢ mieloblastyczny lub
limfoblastyczny. Podobnie jest traktowana
ostra biataczka limfoblastyczna z
chromosomem filadelfijskim (Ph+ALL)
W przypadku wystapienia dziatan
niepozadanych nalezy dawke leku
zmniejszy¢ do 80 mg na dobg, Nie wolno
rozkrusza¢ lub dzieli¢ tabletek, musza one
by¢ potykane w catosci, niezaleznie od
positkow.

Leczenie nalezy kontynuowac tak dtugo,
jak dhugo przynosi ono korzys¢ kliniczna
dla $wiadczeniobiorcy z uwzglednieniem
kryteriow wylaczenia z programu .Jezeli
nie zostalo to wczesniej zrobione, a
Swiadczeniobiorcy znajduja si¢ w
odpowiednim wieku nalezy rozpoczaé
poszukiwanie dawcy szpiku

4. Leczenie przewleklej bialaczki
szpikowej u dorostych nilotynibem
Zaleca si¢ podawanie dawki 800 mg

180 dni: -badanie histologiczne szpiku. Co 90
dni: -USG jamy brzusznej

3 .Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej
dazatynibem

3.1 Badania przy kwalifikacji

a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
ptytki krwi, blasty),

b) AspAT, AIAT,

¢) kreatynina,

d) bilirubina,

e) fosfataza alkaliczna granulocytow,

f) badania ogdlne moczu,

g) badanie cytogenetyczne szpiku,

h) badanie cytogenetyczne krwi,

i) badanie cytologiczne szpiku,

j) badanie molekularne PCR na obecno$¢ genu
BCR-ABL (opcjonalnie),

k) USG watroby i $ledziony.

3.3 Monitorowanie leczenia

Pierwsze 2 miesiace leczenia- co 7 dni,
nastepnie co 30 dni (po uzyskaniu remisji
hematologicznej co 90 dni):

a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
ptytki krwi, blasty),

b) AspAT, AIAT,

¢) kreatynina,

d) bilirubina,

e) fosfataza alkaliczna granulocytow,

f) badania ogdlne moczu.

Co 180 dni (po uzyskaniu remisji
cytogenetycznej catkowitej co 360 dni, a w
przypadku braku remisji hematologiczne;j
réwniez po 90 dniach): -badanie cytogenetyczne
szpiku.

Co 180 dni (do czasu uzyskania remisji
cytogenetycznej catkowitej): -badanie
ilosciowe PCR.

Co 365 dni: -badanie molekularne PCR na
obecnos¢ genu BCR-ABL.

Co 90 dni: -USG jamy brzuszne;j.




3.1. Kryteria kwalifikacji

1) rozpoznana przewlekta biataczka szpikowa z
udokumentowang obecnoscia genu BCR-ABL lub
chromosomu Filadelfia (Ph+);

2) wiek: powyzej 18 roku zycia;

3) stan ogdlny wedtug WHO 0-2;

4) $wiadczeniobiorcy w fazie przewleklej i akceleracji,
dotychczas leczeni imatinibem:

a) u ktorych wystepuje opornos¢ na imatinib z obecnoscia
mutacji innej niz T3151,

b) ktorzy nie osiagneli remisji hematologicznej po co
najmniej 3 miesiacach leczenia,

¢) u ktérych brak jest czgsciowej odpowiedzi
cytogenetycznej w 6 miesiacu leczenia

d) u ktorych brak jest odpowiedzi cytogenetycznej po 12
miesigcach leczenia,

e) ktorzy utracili osiagnigta wezesniej odpowiedz
hematologiczna lub cytogenetyczna,

f) ze stwierdzona progresja choroby,

g) nietolerujacy imatinibu,

h) swiadczeniobiorcy w fazie przewleklej i akceleracji,
dotychczas leczeni dazatynibem w ramach terapii
niestandardowej, u ktorych uzyskano co najmniej catkowita
odpowiedz hematologiczna;

5) $wiadczeniobiorcy w fazie przyspieszonej, ktorzy
weczesniej nie otrzymywali dazatynibu, nietolerujacy lub
nieodpowiadajacy na imatinib;

6) $wiadczeniobiorcy w fazie kryzy blastycznej, ktorzy
weczesniej nie otrzymywali dazatynibu, nietolerujacy lub
nieodpowiadajacy na imatinib.

3.2 Kryteria wylaczenia

1) pojawienie si¢ objawow nadwrazliwosci na dazatynib;
2) toksyczno$¢ wedtug WHO powyzej 2, zwlaszcza
wystapienie powaznych pozahematologicznych dziatan
niepozadanych (3-krotny wzrost st¢zenia bilirubiny, 5-
krotny wzrost aktywnosci aminotransferaz watrobowych)
lub hematologicznych dziatan niepozadanych (cigzka
neutropenia lub matoptytkowosc)

3) stan sprawnosci wedlug WHO 3-4;

4) brak skutecznosci leku po 3 miesiacach stosowania leku
-brak remisji hematologicznej,

nilotynibu na dobg, podawanej w dwodch
dawkach po 400 mg co okoto 12 godzin.
Nilotynib nalezy przyjmowaé na czczo.
Nie nalezy spozywaé positkow na dwie

godziny przed i jedna godzing po

przyjeciu  leku. Leczenie  nalezy
kontynuowa¢ tak dlugo, jak diugo
przynosi ono korzy$¢ kliniczna dla

pacjenta z uwzglednieniem kryteriow
wylaczenia z programu.

W przypadku wystapienia toksycznosci
niechematologicznej lub hematologicznej
moze by¢ konieczne zaprzestanie
podawania nilotynibu przez pewien czas
lub zmniejszenie podawanej dawki,
zgodnie z wytycznymi zawartymi w
charakterystyce produktu leczniczego

4. Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej
nilotynibem

4.1 Badania przy kwalifikacji
a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
ptytki krwi, blasty),
b) AspAT, AIAT,
¢) kreatynina,
d) bilirubina,
e) fosfataza alkaliczna granulocytow,
f) badania ogélne moczu,
g) badanie cytogenetyczne szpiku,
h) badanie cytogenetyczne krwi,
1) badanie cytologiczne szpiku,
j) badanie molekularne PCR na obecno$¢ genu
BCR-ABL (opcjonalnie),
k) USG watroby i §ledziony.

4.2 Monitorowanie leczenia

Raz w miesiacu (po uzyskaniu remisji
hematologicznej co 90 dni):

a) morfologia krwi z rozmazem (leukocyty,
ptytki krwi, blasty),

b) AspAT, AIAT,

c) kreatynina,

d) bilirubina,

e) fosfataza alkaliczna granulocytow,

f) badania ogélne moczu.

Co 180 dni (po uzyskaniu remisji
cytogenetycznej catkowitej co 360 dni): -
badanie cytogenetyczne szpiku.

Co 180 dni (do czasu uzyskania remisji
cytogenetycznej catkowitej): -badanie
ilosciowe PCR.

Co 365 dni: -badanie molekularne PCR na
obecnos¢ genu BCR-ABL.

Co 90 dni: -USG jamy brzusznej




-brak remisji cytogenetycznej mniejszej (definiowanej jako
sytuacja, w ktorej w szpiku sa komorki Ph-, ale jest ich
mniej niz 35 %);

5) znalezienie dawcy szpiku i podjgcie decyzji o wykonaniu
zabiegu przeszczepienia szpiku u danego $wiadczeniobiorcy
6) progresja choroby w trakcie stosowania leku wyrazajaca

si¢ utrata odpowiedzi hematologicznej, utrata catkowitej
odpowiedzi cytogenetycznej lub zwigkszeniem o 30%
odsetka komorek z chromosomem Filadelfia u
$wiadczeniobiorcOw z remisja cytogenetyczng mniejsza niz
catkowita, pojawieniem si¢ nowych aberracji
chromosomalnych w klonie biataczkowym.

7) toksyczno$¢ hematologiczna lub pozahematologiczna w
stopniu 3 lub 4 - ktéra przejawia si¢ pomimo przerw w
leczeniu

4. Leczenie przewleklej bialaczki szpikowej nilotynibem

4.1. Kryteria kwalifikacji

1)rozpoznana przewlekta biataczka szpikowa z
udokumentowana obecnoscia genu BCR-ABL lub
chromosomu Filadelfia (Ph+):

2)wiek: powyzej 18 roku zycia;

3)stan ogdlny wg WHO 0-2

4) $wiadczeniobiorcy w fazie przewleklej i akceleracji,
dotychczas leczeni imatinibem:

a) u ktérych wystegpuje oporno$¢ na imatinib z obecnos$cia
mutacji innej niz T3151,

b) ktorzy nie osiagngli remisji hematologicznej po co
najmniej 3 miesigcach leczenia,

¢) u ktorych brak jest czgsciowej odpowiedzi
cytogenetycznej w 6 miesiacu leczenia

d) u ktorych brak jest odpowiedzi cytogenetycznej po 12
miesigcach leczenia,

e) ktorzy utracili osiagnigta wezesniej odpowiedz
hematologiczna lub cytogenetyczna,

f) ze stwierdzona progresja choroby,

g) nietolerujacy imatinibu,

h) $wiadczeniobiorcy w fazie przewleklej i akceleracji,
dotychczas leczeni nilotynibem w ramach terapii
niestandardowej, u ktorych uzyskano co najmniej catkowita
odpowiedz hematologiczna;




5) $wiadczeniobiorcy w fazie przewleklej i akceleracji,
dotychczas leczeni dazatynibem, nietolerujacy dazatynibu.

W razie rozpoznania opornosci lub nietolerancji imatynibu,
do lekarza prowadzacego nalezy wybor leku drugiego rzutu
( dazatynib lub nilotynib) w oparciu o wskazania medyczne.

4.2 Kryteria wylaczenia

1) pojawienie si¢ objawoéw nadwrazliwosci na nilotynib;

2) toksycznos$¢ wedtug WHO powyzej 2, zwlaszcza
wystapienie powaznych pozahematologicznych dziatan
niepozadanych (3-krotny wzrost st¢zenia bilirubiny, 5-
krotny wzrost aktywnosci aminotransferaz watrobowych)
lub hematologicznych dziatan niepozadanych (cigzka
neutropenia lub matoptytkowosc);

3) stan sprawnosci wedlug WHO 3-4;

4) brak skutecznosci leku po 3 miesiacach stosowania leku:
- brak remisji hematologicznej,

- brak remisji cytogenetycznej mniejszej (definiowane;j jako
sytuacja, w ktorej w szpiku sa komorki Ph-, ale jest ich
mniej niz 35 %);

5) znalezienie dawcy szpiku i podjgcie decyzji o wykonaniu
zabiegu przeszczepienia szpiku u danego §wiadczeniobiorcy
6) progresja choroby w trakcie stosowania leku wyrazajaca
sig utrata odpowiedzi hematologicznej, utrata catkowitej
odpowiedzi cytogenetycznej lub zwigkszeniem o 30%
odsetka komorek z chromosomem Filadelfia u
$wiadczeniobiorcow z remisja cytogenetyczng mniejsza niz
catkowita, pojawieniem si¢ nowych aberracji
chromosomalnych w klonie biataczkowym.

5. LECZENIE NOWOTWOROW PODSCIELISKA PRZEWODU POKARMOWEGO (GIST) (ICD-10 C15, C16, C17, C18, C20, C48)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji
1) rozpoznanie podécieliskowego migsaka potwierdzone

1. Dawkowanie
-dobowa dawka poczatkowa- 400 mg

1. Badania przy kwalifikacji

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu onkologii klinicznej,
zapewniajacych §wiadczeniobiorcom
dostep do niezbgdnych badan oraz




histologicznie;

2) ekspresja CD117 potwierdzona immunohistochemicznie;
3) brak mozliwosci zastosowania chirurgicznego leczenia
lub obecno$¢ przerzutow udokumentowana na podstawie
oceny stanu klinicznego i wynikéw obrazowych badan;
4) obecno$¢ zmian mozliwych do zmierzenia w badaniu
komputerowej tomografii;

5) wiek: powyzej 18 roku zycia;

6) stan sprawnosci (0-2 wedtug klasyfikacji WHO)

7) prawidlowe wyniki badan czynnosci szpiku;

8) prawidlowe warto$ci wskaznikow czynno$ci watroby i
nerek.

jednorazowo

-dobowa dawka w przypadku wystapienia
progresji 800 mg w dwoch dawkach
(2x400mg)

1) badanie biochemiczne krwi z
uwzglednieniem aktywnoSci transaminaz
watrobowych, stezenia bilirubiny;

2) aktywnosci fosfatazy zasadowej;

3) morfologia krwi z rozmazem,

4) badanie ogolne,

5) tomografia komputerowa,

6) EKG.

2. Monitorowanie leczenia

Badania kontrolne nalezy przeprowadzac
podczas kazdej wizyty $wiadczeniobiorcy — nie
rzadziej niz raz na 4-6 tygodni:

specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow

2 Okreslenie czasu leczenia w programie 1) podstawowe badanie biochemiczne (z publicznych.
Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza uwzglednieniem aktywnos$ci aminotransferaz
prowadzacego decyzji o wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z watrobowych, stezenia bilirubiny, aktywnosci
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia. fosfatazy zasadowej);
2) morfologia krwi z rozmazem;
3 Kryteria wylaczenia 3) badanie ogélne;
1) wystapienie objawdéw nadwrazliwosci na imatinib; 4) tomografia komputerowa (badanie TK nalezy
2) progresja choroby w trakcie stosowania leku po wykonywaé co 2 miesiace w okresie pierwszych
zwigkszeniu dawki imatinibu do 800 mg/dobg, zwtaszcza 6 miesigcy leczenia i nastgpnie co 3 miesiace).
pierwotna opornos$¢ na imatinib; Nalezy ocenia¢ zmiany pod wzgledem rdznic
3) brak skutecznosci po 3 miesiacach stosowania leku ich wielkosci (skala RECIST) i ggstosci.
(zwigkszenie sumy wielkoséci zmian w TK spiralnej,
powyzej 20% lub pojawienie si¢ nowej/nowych zmian o
wielko$ci min. 10 mm);
4) toksycznos$¢ wedtug skali WHO wigksza badz rowna 3
(zwlaszcza 3-krotny wzrost st¢zenia bilirubiny, 5-krotny
wzrost aktywnosci aminotransferaz watrobowych, cigzka
niedokrwisto$¢, neutropenia lub matoptytkowosé);
5) stan sprawnosci 3-4 wedlug WHO.
6. LECZENIE CHLONIAKOW ZELOSLIWYCH (ICD-10 C 82, C 83)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji
1) potwierdzony histologicznie chioniak ztosliwy typu
grudkowego w III lub IV stopniu zaawansowania, a w

1. Dawkowanie

1.1 U $wiadczeniobiorcoOw z

1. Badania przy kwalifikacji
1) morfologia krwi z rozmazem,;
2) dehydrogenaza mleczanowa w surowicy;

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu onkologii klinicznej i
hematologii, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostep do
niezbgdnych badan oraz




przypadku zastosowania monoterapii — opornos¢ na
chemioterapig badz druga lub kolejna wznowa po
chemioterapii lub

2) potwierdzony histologicznie chloniak nieziarniczy rozlany

z duzych komérek B, z udokumentowang w badaniu
obecnoscig antygenu CD20 na powierzchni komorek
chtoniaka;

3) wiek: powyzej 18 roku zycia;

4) stan ogdlny wedtug WHO 0 - 2;

5) wyréwnana niewydolno$¢ krazenia lub niewydolno$¢
wiencowa (jezeli wystepuja);

6) dobrze kontrolowane nadcisnienie tgtnicze (jezeli
wystgpuje).

2. Okreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okre$la lekarz na podstawie
kryteriéw wlaczenia i kryteriow wytaczenia z programu.

3. Kryteria wylaczenia

1) wystapienie objawoéw nadwrazliwosci na rytuksymab,
ktérykolwiek ze sktadnikéw preparatu lub na biatka mysie;
2) toksycznos$¢ wedtug WHO powyzej 3;

3) stan sprawnosci 3 — 4 wedtug WHO;

4) brak skutecznosci leku po 2 cyklach stosowania;

5) progresja lub nawr6t choroby w okresie 6 miesigcy przy
leczeniu rytuksymabem;

6) niewydolnos¢ serca w IV klasie wedlug NYHA;

7) czynne cigzkie zakazenie;

8) ciaza.

rozpoznaniem chloniaka ztosliwego typu
grudkowego w III lub IV stopniu
zaawansowania, rytuksymab podawany
jest w dawce 375 mg/m2 pow. ciala,
podawanej w postaci wlewu dozylnego
raz w tygodniu, przez 4 tygodnie.

1.2 U $wiadczeniobiorcow chorych na
nieziarnicze chloniaki grudkowe w fazie
nawrotu lub opornosci na leczenie, u
ktérych uzyskano odpowiedz na leczenie
indukcyjne po zastosowaniu chemioterapii
bez lub z rytuksymabem wynosi 375
mg/m2 powierzchni ciata raz na 3
miesiace do czasu progresji choroby lub
przez maksymalnie okres dwoch lat.

1.3 U $wiadczeniobiorcow z
rozpoznaniem chloniaka ztosliwego typu
grudkowego w III Iub IV stopniu
zaawansowania, rytuksymab podawany
jest w dawce 375 mg/m2 pow. ciata,
podawanej w postaci wlewu dozylnego w
skojarzeniu z chemioterapia co 21 dni — 8
podan.

1.4 U $wiadczeniobiorcow z
rozpoznaniem chtoniaka nieziarniczego
rozlanego z duzych komorek B,
rytuksymab podawany jest w dawce 375
mg/m2 pow. ciata, podawanej w postaci
wlewu dozylnego w skojarzeniu ze
schematem CHOP co 21 dni — 8 podan.

3) beta-2 mikroglobulina;

4) gammaglutamylotranspep tydaza (GGTP);
5) fosfataza zasadowa (AP);

6) transaminazy (AspAT, AIAT); 7) bilirubina
catkowita;

8) poziom kwasu moczowego;

9) poziom kreatyniny;

10) wapn;

11) fosfor;

12) proteinogram;

13) pobranie wezta chlonnego badz wycinka
zmienionej tkanki metoda biopsji chirurgicznej;
14) badanie histologiczne wycinka;

15) badanie na obecnos¢ antygenu CD20 na
powierzchni komorek chtoniaka;

16) radiografia klatki piersiowej;

17) RTG przewodu, pokarmowego (w
przypadku objawow klinicznych);

18) tomografia komputerowa glowy;

19) tomografia komputerowa klatki piersiowej i
Szyi;

20) tomografia komputerowa jamy brzuszne;j i
miednicy;

21) MR (diagnostyka zmian w kanale
kregowym, glowie i tkankach migkkich);

22) USG w diagnostyce ewentualnych zmian
jamy brzusznej, tkanek migkkich, tarczycy,
jader i serca;

23) endosonografia (EUS) w diagnostyce
chtoniakoéw zotadka.

Badania stosownie do wskazan lekarskich
podczas diagnostyki chtoniaka w danej
lokalizacji

2.Monitorowanie leczenia

Badanie przeprowadzane przed kazdym
podaniem leku zgodnie z harmonogramem
dawkowania:

1) morfologia krwi z rozmazem;

2) poziom kreatyniny;

3) poziom kwasu moczowego;

4) poziom aktywnosci aminotransferaz;

specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z srodkow
publicznych.




5) fosfataza alkaliczna;
6) bilirubina.

Badania nalezy przeprowadza¢ przed
rozpoczgciem kolejnego cyklu leczenia lub w
przypadku progresji choroby: EKG.

Po 3 lub 4 cyklu leczenia oraz po 8 cyklach
(odpowiednio do ilosci cykli w zastosowanym
schemacie leczenia): TK lub rezonans
magnetyczny zmiany mierzalne;j.

7. LECZENIE NADPEYTKOWOSCI SAMOISTNEJ (ICD-10 D 75.2)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

. BADANIA DIAGNOSTYCZNE
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMA??X)KGOIQZ&T]I‘:A LEKOW WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU
1. Kryteria kwalifikacji Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki 1. Badania przy kwalifikacji
1) rozpoznana nadptytkowo$¢ samoistna; anagrelidu 0,5 mg/dobg (1 kaps.) przez 1) morfologia krwi;

2) wykluczenie innych przyczyn nadptytkowosci;

3) stwierdzona toksyczno$¢ hydroksymocznika
(udokumentowany III stopien toksycznosci wedtug WHO);
4) stwierdzona niedostateczna reakcja na hydroksymocznik;
5) liczba plytek krwi powyzej 1 500 G/1 (co najmniej 2
badania w odstgpie 1 tygodnia), nawet jezeli
$wiadczeniobiorca nie ma objawow klinicznych;

6) liczba ptytek 600 — 1 500 G/1 (jesli liczba ptytek w
okresie 2 miesigcy zwigkszylta si¢ powyzej 300 G/1 albo
wystepuja objawy, ktore mozna wigzaé z nadptytkowoscia,
wzglednie $wiadczeniobiorca miat w przesztosci powiktania
zakrzepowe lub krwotoczne).

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu swiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia
1) nadwrazliwo$¢ na anagrelid lub ktorakolwiek substancjg

pierwszy tydzien, a nastgpnie dawke
nalezy zwigkszaé co tydzien o 0,5
mg/dobg, az do uzyskania normalizacji
liczby ptytek lub obnizenia ich liczby
ponizej 600 G/1 lub o 50 % w stosunku od
stanu wyj$ciowego. Terapig nalezy
kontynuowac¢ przy uzyciu minimalnej
skutecznej dawki zabezpieczajacej
$wiadczeniobiorcg, kontrolujac liczbg
ptytek krwi co 4 tygodnie.

2) oznaczenie aktywno$ci aminotransferaz
watrobowych;

3) oznaczenie st¢zenia kreatyniny we krwi;
4) badanie podmiotowe i przedmiotowe;

5) EKG.

2. Monitorowanie leczenia

1) morfologia krwi — oznaczenie liczby ptytek
krwi przynajmniej raz na 4 tygodnie;

2) oznaczenie aktywnoS$ci aminotransferaz
watrobowych raz na 12 tygodni;

3) oznaczenie klirensu kreatyniny raz na 4
tygodnie;

4) badanie podmiotowe i przedmiotowe raz na 4
tygodnie;

5) EKG raz na 4 tygodnie.

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu hematologii, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostep do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




pomocnicza;

2) niewydolno$¢ uktadu krazenia stopnia 3 lub 4;

3) niestabilna choroba wiencowa;

4) klirens kreatyniny ponizej 30 ml/min;

5) aktywno$¢ aminotransferaz 5 razy wigksza od normy i
wyzsza;

6) brak efektu terapeutycznego po 4 tygodniach leczenia;
7) wystapienie dziatan niepozadanych wymagajace
przerwania terapii;

8) nietolerancja laktozy;

9) ciaza.

8. LECZENIE PRZEDWCZESNEGO DOJRZEWANIA PLCIOWEGO U DZIECI (ICD-10 E 22.8)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1.Kryteria kwalifikacji
1) przedwczesne dojrzewanie ptciowe typu osrodkowego u

dzieci (objawy dojrzewania ptciowego u dziewczat ponizej 8

roku zycia, u chtopcow ponizej 10 roku zycia) ustalone na

podstawie badan laboratoryjnych i obrazowych oraz badania

klinicznego;

2) wezesne dojrzewanie piciowe z duza akceleracja wzrostu

kostnego i niskim przewidywanym wzrostem docelowym.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z
programu

3. Kryteria wylaczenia

1) osiagnigcie przez $wiadczeniobiorcg wieku
chronologicznego wlasciwego dla wystapienia cech
dojrzewania plciowego;

2) stwierdzenie okreslonego zaawansowania wieku
kostnego: powyzej 13 lat;

3) zmniejszenie tempa wzrastania ponizej dolnej granicy
normy dla okresu prepubertalnego

(4 cm na rok).

1. Dawkowanie

1.1 Leuprorelina

Co 4 tygodnie podskornie lub
domigsniowo. Jesli nie osiagnigto
zahamowania wydzielania hormonéw,
dawke leku nalezy stopniowo zwigkszac o
3,75 mg, co 4 tygodnie. Dawka ta
stanowi¢ bedzie dawkg podtrzymujaca.
Kazdorazowo nalezy zmieni¢ miejsce
wstrzyknigcia (skora brzucha, posladki,
udo).

1) masa ciata <25 kg, dawka 3,75 mg x 2,
liczba wstrzyknig¢ 1, dawka catkowita 7,5
mg;

2) masa ciata wigksza niz 25 do 37,5 kg,
dawka 3,75 mg x 3, liczba wstrzyknig¢ 2,
dawka catkowita 11,25 mg;

3) masa ciata wigksza niz 37,5 kg, dawka
3,75 mg x 4, liczba wstrzyknig¢ 2, dawka
catkowita 15 mg.

1.2 Triptorelina

2. Badania przy kwalifikacji

1) stezenie B-gonadotropiny kosmowkowe;j (j3-
HCG);

2) stezenie estradiolu;

3) stgzenie siarczanu dehydroepiandrosteronu,
4) stezenie 17-hydroksyprogesteronu;

5) stezenie testosteronu;

6) test stymulacyjny na wydzielanie LH i FSH;
7) stgzenie luteotropiny;

8) stgzenie folikulotropiny;

9) stgzenie prolaktyny;

10) profil steroidéw w moczu (w zaleznosci od
potrzeby w okreslonych przypadkach);

11) badanie RTG lewej dtoni i nadgarstka w
celu oceny wieku kostnego;

12) badanie USG narzadéw miednicy i
nadnerczy;

13) badanie tomografii komputerowej lub
rezonans magnetyczny gltowy (uktadu
podwzgorzowoprzysadkowego), w celu
wykluczenia guza wewnatrzczaszkowego;

14) pomiar wzrostu i masy ciata, nalezy okresli¢
dotychczasowy przebieg wzrastania, dokonaé

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu endokrynologii dziecigeej,
zapewniajacych §wiadczeniobiorcom
dostep do niezbednych badan, a takze
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej oraz gwarantujacych
udzielanie §$wiadczen w nastgpujacych
trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




U dzieci o masie ciata mniejszej niz 20 kg
zazwyczaj podaje si¢ domig$niowo
potowe zawartosci amputki 3,75 mg co
28 dni. U dzieci o masie ciata
przekraczajacej 20 kg zazwyczaj podaje
si¢ zawartos¢ 1 amputki 3,75 mg co 28
dni.

oceny wzrostu rodzicow, obliczy¢ wzrost
docelowy dziecka;

15) nalezy oceni¢ obecnos¢ cech ptciowych i
stadium dojrzewania ptciowego wedtug skali
Tannera-Marschalla

3.Monitorowanie leczenia

Po 3 miesiacach od rozpoczgcia leczenia lub po

zmianie dawkowania:

1)LH;

2)FSH;

3)oznaczy¢ wystgpowanie cech ptciowych
wedhug kryteriow Tannera-Marschalla.

Co 12 miesigcy nalezy wykonac:
1) badanie stanu kos¢ca RTG lub rezonansu
magnetycznego celem oceny wieku kostnego.

9. 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:
D82.0, 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

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

1) rozpoznanie pierwotnych zaburzen odpornosci - wedhug
definicji WHO (World Health Organization): report on
Primary Immunodeficiences, Clinical and Experimental
Immunology, Vol. 99 (Suppl.1), 1995;

2) wykluczenie innych przyczyn zaburzen odpornosci;

3) stezenie IgG ponizej 400mg/dl jest wskazaniem do
rozpoczecia terapii substytucyjnej.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie
kryteriéw wylaczenia z programu.

3. Kryteria wylaczenia

1) nadwrazliwo$¢ na immunoglobuliny lub inny sktadnik
preparatu,

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 odstgpie 24
godzin).

1.2 Kontynuacja leczenia substytucyjnego
wlewami w dawce 0,4 g’kg m. c. w
odstepach 4 tygodniowych.

Dawkowanie zalezne od stanu zdrowia
$wiadczeniobiorcy nie wigksze niz 0,6-0,8
g/kg m.c,. natomiast w przypadku
kontynuacji leczenia do 0,4 g na kg m.c.

2. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi z rozmazem;

2) AIAT;

3) AspAT;

4) oznaczanie subpopulacji limfocytow;

5) oznaczanie poziomu immunoglobulin lub
podklas IgG lub swoistych przeciwciat;

6) proteinogram;

7) badanie czynnosci fagocytarnych;

8) badanie ekspresji czastek adhezyjnych.

W przypadku preparatow gammaglobulin do
podawania dozylnego lub podskérnego: badania
wirusologiczne (zakazenia HBV, HCV) — przed
wlaczeniem leczenia.

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu pediatrii i immunologii
klinicznej, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostep do
niezbednych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielggniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z srodkow
publicznych.




2) izolowany niedobor IgA z wystgpowaniem przeciwciat
przeciwko IgA.

W przypadku postaci farmaceutycznej do
podan podskornych 1,6 g, preparat
powinien umozliwi¢ osiagnigcie statego
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 ciata w
okresie jednego dnia). Po osiagnigciu
stalego poziomu skumulowanej dawki
miesigcznej rzedu 0,4 do 0,8 g/kg m.c.
nalezy oznaczy¢ st¢zenia minimalne w
celu dostosowania dawek i odstepu
pomigdzy dawkami.

Dawkowanie preparatow gammaglobulin
do podawania podskornego: Podskoérne
preparaty gammaglobulin wydawane sa
przez szpital (Poradnia Immunologii
Klinicznej) do domu. Swiadczeniobiorca
samodzielnie lub z pomoca podaje je
przez pompg infuzyjna 1 raz w tygodniu.
Sumaryczna miesigczna dawka odpowiada
dawkom preparatow dozylnych.
Swiadczeniobiorca przetacza sobie V4
dawki miesigczne;.

2.Monitorowanie leczenia
2.1 Immunoglobuliny dozylne

Badanie przeprowadzane przed kazdym
podaniem leku zgodnie z harmonogramem
dawkowania co 4 tyg.:

a) morfologia krwi z rozmazem,

b) AIAT,

c) AspAT.

Raz na 3 miesiace (przed podaniem
immunoglobulin); w przypadku braku
komplikacji raz na pét roku:

- oznaczanie stgzenia immunoglobulin IgG lub
podklas IgG lub swoistych przeciwciat w
surowicy krwi.

W przypadku wskazan dodatkowo:

a) [gA w surowicy krwi,

b) [gM w surowicy krwi.

Raz na 6 miesigcy:

a) USG jamy brzusznej.

2.2 Immunoglobuliny podskorne

Badania kontrolne sa wykonywane standardowo
co 4-6 miesigey:

a) badania efektywnosci leczenia (st¢zenie IgG
i/ lub podklas IgG lub swoistych przeciwciat),
b) morfologia krwi z rozmazem,

c) AIAT,

d) AspAT.

Raz na 6 miesigcy:

a)USG jamy brzuszne;.

Raz na rok:

a) badania wirusologiczne (zakazenia HBV,
HCV

10. LECZENIE DYSTONII OGNISKOWYCH I POLOWICZEGO KURCZU TWARZY
(ICD-10 G24.3, G24.5, G24.4, G51.3, G24.8, G 24.4)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO




SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

1) komplet badan diagnostycznych $wiadczacych o
przeprowadzeniu diagnostyki réznicowej i dokumentujacych
rozpoznanie choroby podstawowe;j:

a) w kreczu karku u $wiadczeniobiorcéw ponizej 50 roku
zycia — badanie TK/MRI glowy, RTG kregostupa szyjnego,
badanie poziomu miedzi lub ceruloplazminy, ocena
przedniego odcinka oka w lampie szczelinowej,

b) w kurczu powiek — w wybranych przypadkach
réznicowanie z miastenig(proba nuzliwosci migsni),
¢) w potowicznym kurczu twarzy — badanie TK lub MRI
glowy;

2) wykluczenie miastenii i zespotu miastenicznego na
podstawie wywiadu i badania neurologicznego (wykonanie
dodatkowych badan jedynie w uzasadnionych przypadkach);
3) brak objawow uogolnionego zakazenia;

4) wykluczenie obecnosci stanu zapalnego w obregbie
planowanego miejsca podania;

5) wykluczenie ciazy na podstawie wywiadu.

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

3. Kryteria wylaczenia

1) nadwrazliwos$¢ na kompleks neurotoksyny lub
ktorykolwiek ze sktadnikow leku;

2) powstanie opornosci na lek;

3) stwierdzenie miastenii lub zespolu miastenicznego;

4) objawy uogoélnionego zakazenia;

5) zapalenie okolicy miejsca podania;

6) ciaza;

7) przyjmowanie lekéw hamujacych transmisjgnerwowo-
mig$niowa (np. aminoglikozydy).

1. Dawkowanie

1.1 Botulinum A toxin a 500j. (Dysport)
Krecz karku 500 - 1000 j.m.

Kurcz powiek 100 - 250 j.m.

Potowiczy kurcz twarzy 50 - 125 j.m.
Dystonia krtaniowa 40 - 80 j.m.

Dystonia twarzy 100-400 j.m.

1.2 Botulinum A toxin a 100j. (Botox)
Kreez karku 100 - 200 j.m.

Kurcz powiek 20 - 50 j.m.

Potowiczy kurcz twarzy 10 - 25 j.m.
Dystonia krtaniowa 10 - 20 j.m.
Dystonia twarzy 20-80 j.m.

1.3 Botulinum A toxin a 100j. (Xeomin)
Kregez karku 100 - 200 j.m.
Kurcz powiek 20 - 50 j.m.

Czgsto$¢ podawania leku zalezy od stanu
klinicznego $wiadczeniobiorcy,
maksymalnie 4 razy w okresie roku.

1. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi z rozmazem;

2) poziom miedzi;

3) poziom ceruloplazminy;

4) RTG kregostupa szyjnego;

5) tomografia komputerowa lub rezonans
magnetyczny.

RTG kregostupa szyjnego— w przypadku

leczenia $wiadczeniobiorcow z krgczem karku.

Tomografia komputerowa lub rezonans
magnetyczny wykonywane u
$wiadczeniobiorcow z kreczem karku lub
potowicznym kurczu twarzy.

2.Monitorowanie leczenia

EMG - badanie przeprowadzane w niektérych
przypadkach zgodnie z harmonogramem
dawkowania (w niektorych przypadkach
uzasadniony jest wybor miejsca podania
toksyny botulinowej przy pomocy badania
EMGQG).

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu neurologii i rehabilitacji
zapewniajacych §wiadczeniobiorcom
dostep do niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.

11. LECZENIE SPASTYCZNOSCI W MOZGOWYM PORAZENIU DZIECIECYM (ICD-10 G 80)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

Swiadczenie jest realizowane w




W PROGRAMIE WYKONYWANE W RAMACH

PROGRAMU
1. Kryteria kwalifikacji 1. Dawkowanie 1. Badania przy kwalifikacja
Morfologia krwi z rozmazem.
Do leczenia toksyna botulinowa w ramach programu 1.1 Dysport
kwalifikuja si¢ $wiadczeniobiorcy spelniajacy nastgpujace Dawka catkowita leku, na jedno podanie 2. Monitorowanie leczenia
kryteria: 30 j/kg, podzielonych na poszczegdlne EMG - badanie przeprowadzane zgodnie z
1) potwierdzone rozpoznanie mozgowego porazenia mig$nie zgodnie z wzorcem spastyczno$ci | harmonogramem dawkowania (w niektorych
dziecigcego z towarzyszaca spastycznoscia ograniczajaca i oceng lekarza. przypadkach uzasadniony jest wybor miejsca
funkcjonowanie dziecka lub zagrazajaca rozwojem podania toksyny botulinowej przy pomocy
utrwalonych przykurczy mig$niowych i deformacji kostno- 1.2 Botox badania EMQG).
stawowych. Maksymalna dawka catkowita leku na rok
2) wiek 2-17 lat. leczenia to 24 j/kg, podzielonych na
poszczegblne migsnie i sesje
2. Okreslenie czasu leczenia w programie: terapeutyczne zgodnie z wzorcem
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie spastycznosci i ocena lekarza.

kryteriow kwalifikacji i kryteriow wylaczenia z programu.

3. Kryteria wylaczenia

1) nadwrazliwo$¢ na kompleks neurotoksyny lub
ktorykolwiek ze sktadnikow leku;

2) powstanie opornos$ci na leczenie;

osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu neurologii i rehabilitacji
zapewniajacych §wiadczeniobiorcom
dostep do niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z srodkow

3) myastenia gravis; publicznych.
4) objawy uogolnionego zakazenia;
5) zapalenie okolicy miejsca podania;
6) ciaza.
12. LECZENIE STWARDNIENIA ROZSIANEGO (ICD-10 G 35)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO
. BADANIA DIAGNOSTYCZNE Swiadczenie jest realizowane w
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH osrodkach udzielajacych $wiadczen z
W PROGRAMIE . ..
PROGRAMU zakresu neurologii, zapewniajacych
1.Kryteria kwalifikacji 1. Dawkowanie 1. Badania przy kwalifikacji $wiadczeniobiorcom dostep do
1) badania biochemiczne w tym oceniajace niezbgdnych badan oraz

1.1 Leczenia interferonem 1.1 Interferon beta funkcje¢ nerek, watroby, TSH; specjalistycznej opieki lekarsko-
1) wiek powyzej 16 roku zycia, 1) interferon beta-1b: 0,25 mg sc. co drugi | 2) badanie og6lne moczu; pielegniarskiej, a takze
2) rozpoznanie kliniczne stwardnienia rozsianego — dzien; 3) morfologia krwi z rozmazem,; gwarantujacych udzielanie §wiadczen
poprzedzone odpowiednio dluga obserwacja neurologiczna- | 2) interferon beta-1a: 22ug, 44ug sc. lub 4) rezonans magnetyczny; w nastgpujacych trybach:
przynajmniej 2 rzuty w okresie 2 ostatnich lat; 30pg im. w zaleznosci od tolerancji raz 5) wzrokowe potencjaly wywotane (WPW), 1 ambulatoryjny




3) rozpoznanie postaci rzutowej SM — oparte na kryteriach
diagnostycznych McDonald (Polman i wsp. 2005); wlacznie
z badaniami rezonansem magnetycznym,

4) uzyskanie co najmniej 21 punktow wedtug punktowego
systemu kwalifikacji,

5) pisemna deklaracja wspolpracy przy realizacji programu
ze strony pielggniarki srodowiskowej obejmujacej opieka
$wiadczeniobiorce.

1.2 Leczenia octanem glatirameru

1) wiek powyzej 18 roku zycia,

2) rozpoznanie klinicznie stwardnienia rozsianego —
poprzedzone odpowiednio dluga obserwacja neurologiczna -
przynajmniej 2 rzuty w okresie 2 ostatnich lat;

3) rozpoznanie postaci rzutowej SM — oparte na kryteriach
diagnostycznych McDonald (Polman i wsp. 2005); wiacznie
z badaniami rezonansem magnetycznym,

4) uzyskanie co najmniej 21 punktéw wedtug punktowego
systemu kwalifikacji,

5) pisemna deklaracja wspolpracy przy realizacji programu
ze strony pielegniarki srodowiskowej obejmujacej opieka
$wiadczeniobiorce,

6) przeciwwskazania do stosowania interferonow beta

Leczenie octanem glatirameru mozna rozpocza¢ w
przypadku wystapienia pierwotnych przeciwwskazan dla
stosowania interferonow beta [punkt 3)a)] po uprzedniej
kwalifikacji do leczenia, natomiast w przypadku
niepowodzenia lub nietolerancji interferonéw beta [punkt
3)b)] lub [punkt 3)c)] - bez koniecznosci ponowne;j
kwalifikacji $wiadczeniobiorcy.

2. Przeciwwskazania do stosowania interferonow beta:

a) pierwotne przeciwwskazania dla stosowania interferonow
beta (wystapienie przynajmniej jednego z ponizszych
przeciwwskazan):

-nadwrazliwo$¢ na interferon,

-wspoéttowarzyszaca inna postaé choroby,
-zdekompensowana niewydolnos$¢ watroby (enzymy
watrobowe 2 razy powyzej normy),

-zaburzenia czynnosci tarczycy (bez eutyreozy),

-depresja nie poddajaca sig leczeniu,

lub 3 razy w tygodniu (dawkowanie
zalezy od rodzaju preparatu).

1.2. Octan glatirameru

Zalecane dawkowanie wynosi 20 mg
octanu glatirameru we wstrzyknigciu
podskornym, raz na dobg.

jesli wymagane podczas ustalania rozpoznania;
6) w przypadkach watpliwych wskazane
badanie biatka oligoklonalnego IgG w ptynie
moézgowo-rdzeniowym.

2.Monitorowanie leczenia

1) badania laboratoryjne, o ktérych mowa w ust.

1, przez pierwsze 6 miesigcy leczenia,
kontrola co 3 miesiace,

nastgpnie co 6 miesigcy;

2) rezonans magnetyczny — po 12 i 24
miesigcach leczenia.

2 jednodniowy
3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z srodkoéw
publicznych.




-padaczka,

-przeciwwskazania wymienione w ulotce producenta leku,
b) niepowodzenie w leczeniu interferonem beta (zgodnie z
pkt 3 a),
¢) nietolerancja interferonéw beta (wystapienie przynajmniej
jednego z ponizszych):

-ostre reakcje nadwrazliwosci (wstrzas anafilaktyczny,
skurcz oskrzeli, pokrzywka),

-wzrost poziomu transaminaz (AspAT, ALAT powyzej 2 x
GGN) lub kliniczne objawy niewydolnosci watroby,
-wystapienie leukopenii (ponizej 3000), trombocytopenii,
niedokrwistos$ci,

-objawy cigzkiej depresji, proby samobojcze, padaczka,
-wystapienie zaburzen czynnosci tarczycy (bez eutyreozy),
-wieloogniskowe zmiany skorne.

3. Punktowy system kwalifikacji do leczenia stwardnienia
rozsianego interferonem beta:

a) wiek $wiadczeniobiorcy:

od 16 lat (w przypadku interferonu) albo
od 18 lat ( w przypadku octanu glatirameru)
do 40 lat - 6 pkt

40 - 60 lat - 3 pkt

powyzej 60 lat - 1 pkt

b) czas trwania choroby

0 -3 lat- 6 pkt

3-6lat-3 pkt

6 - 10 lat - 2 pkt

powyzej 10 lat - 1 pkt

¢) posta¢ choroby

rzutowa bez objawow ubytkowych - 5 pkt

d) liczba rzutéw choroby w ostatnim roku

3 - 5 /rok S pkt




1 -2 /rok 4 pkt
6 - 7 /rok 2 pkt
rzadziej niz 1/ rok 1 pkt
czgsciej niz 7/ rok 0 pkt

e) stan neurologiczny w okresie migdzyrzutowym (przy
rozpoczynaniu leczenia) -objawy nieznacznie uposledzajace
uktad ruchu (§wiadczeniobiorca samodzielnie chodzacy)
EDSS 0 -2 - 6 pkt

EDSS 2 —4 - 3 pkt

EDSS 4 -5 - 2 pkt

EDSS powyzej 5 - 1 pkt

4. Kryteria wylaczenia

4.1 Leczenie interferonem beta:

a) nadwrazliwos¢ na interferon,

b) wspottowarzyszaca inna posta¢ choroby,

¢) ciaza,

d) zdekompensowana niewydolno$¢ watroby (enzymy
watrobowe 2 razy powyzej normy),

e) zaburzenia czynnosci tarczycy (bez eutyreozy),

f) depresja nie poddajaca si¢ leczeniu,

g) padaczka,

h) przeciwwskazania wymienione w ulotce producenta leku.

4.2 Leczenie octanem glatirameru:

a) nadwrazliwo$¢ na octan glatirameru lub mannitol,

b) wspoéttowarzyszaca inna postac choroby,

¢) obcigzenie innymi schorzeniami, ktére moga zmniejszy¢
skutecznos$¢ takiego leczenia,

d) ciaza.

5. Okreslenie czasu leczenia w programie:

Leczenie trwa do 24 miesigcy, z mozliwoscia przedtuzenia
do maksymalnie 36 miesigcy. Po petnych 12 miesiacach
dokonuje si¢ oceny skutecznosci leczenia. Za brak
skuteczno$ci wymagajacy zmiany leczenia przyjmuje si¢
wystapienie jednej z ponizszych sytuacji:

1) liczba i cigzkos$¢ rzutow:

a) 1 rzut umiarkowanego lub




b) 1 cigzki rzut po 6 miesiacach;

2) progresja choroby mimo leczenia, co oznacza pogorszenie
si¢ stanu neurologicznego o co najmniej:

a) 2 pkt EDSS, gdy EDSS do 3,5

b) 1 pkt EDSS, gdy EDSS od 4,0

- utrzymujace si¢ przez co najmniej 3 miesiace;

3) zmiany w badaniu MRI — gdy stwierdza si¢ jedno z
ponizszych:

a) nowe zmiany Gd (+),

b) nowe zmiany w sekwencji T2;

4) przejscie rzutowo-remisyjnej postaci SM we wtornie
postepujacy SM, w skali EDSS powyzej 6 punktow.

Kryteria, ktore powinny by¢ spetnione, aby przedtuzy¢
leczenie interferonem beta lub octanem glatirameru o
kolejne 12 miesigcy:

1) brak rzutéw lub redukcja liczby rzutéw o minimum 50%
w okresie ostatnich 18 miesigcy leczenia, lub

2) brak progresji choroby w okresie 2 lat leczenia: r6znica w
skali EDSS ponizej 1 punktu, lub

3) brak wyraznych cech aktywnosci i progresji choroby w
badaniu kontrastowym MRI (z gadolina) po 24 miesiacach

leczenia.
13. LECZENIE REUMATOIDALNEGO ZAPALENIA STAWOW (RZS) I MLODZIENCZEGO IDIOPATYCZNEGO ZAPALENIA STAWOW (MIZS) O PRZEBIEGU
AGRESYWNYM
(ICD-10 M 05, M 06, M 08)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
] GWARANTOWANEGO
5 BADANIA DIAGNOSTYCZNE Swiadczenie jest realizowane w
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH osrodkach udzielajacych $wiadczen z
W PROGRAMIE - o
PROGRAMU zakresu reumatologii, zapewniajacych
LEKI BIOLOGICZNE 1. Dawkowanie II. Badania przy kwalifikacji (leczenie $wiadczeniobiorcom dostgp do
I. Kwalifikacja pacjentéw do programu biologiczne): niezbgdnych badan oraz
A. Kryteria wlaczenia do leczenia biologicznego w a. adalimumab nalezy poda¢ we W ramach kwalifikacji §wiadczeniobiorcy do specjalistycznej opieki lekarsko-
ramach programu wstrzyknigciu podskérnym, w dawce | udziatu w programie konieczne jest wykonanie pielegniarskiej, a takze
40 mg w dniu 0%, a nastgpnie w nast¢pujacych badan: gwarantujacych udzielanie §wiadczen
1. Pacjent jest kwalifikowany do programu i kolejnych dawce 40 mg w kazdym kolejnym 14 | 1. czynnik reumatoidalny w surowicy — u w nastgpujacych trybach:
rzutéw leczenia biologicznego przewidzianych przez dniu, (co 2 tygodnie). chorych na rzs 1 ambulatoryjny




program przez Zespot Koordynacyjny w ramach
$wiadczenia: ,, Kwalifikacja i weryfikacja leczenia
biologicznego przez Zespoét Koordynujacy w programie
leczenia rzs i mizs”.

2. Wymagane dane pacjentéw zgloszonych do kwalifikacji,
w tym dane personalne (wskazane w aplikacji komputerowej
obstugujacej rejestr) oraz dane opisujace stan kliniczny
(wymienione w opisie programu i powtdrzone w aplikacji
komputerowej obstugujacej rejestr) musza zostac zapisane w
rejestrze ,,Ewidencja pacjentéw z rzs i mizs”, za
posrednictwem aplikacji komputerowe;j.

Finansowanie zastosowania substancji czynnych
wymienionych w opisie programu (z wyjatkiem
metotreksatu podskornego dla pacjentéw uprzednio
zakwalifikowanych do programu leczenia ta forma leku)
nastapi dopiero po dokonaniu kwalifikacji przez Zespot
Koordynujacy.

3. Kwalifikacja do programu dotyczy pacjentdéw z rzs i mizs,
u ktorych nastapito niepowodzenie w stosowaniu terapii co
najmniej dwoma tradycyjnymi lekami modyfikujacymi
przebieg choroby:

W przypadku rzs przez okres minimum 6 miesigcy kazdy, w
tym terapii maksymalnymi dawkami metotreksatu
(ewentualnie takze podskornym) wskazanymi w opisie
programu przez okres przynajmniej 3 miesigcy (o ile nie
byto objawow nietolerancji, zmuszajacych do ich
zmniejszenia). W okresie poczatkowym (pierwsze 3
miesigce stosowania) podawania metotreksatu podskornego,
w ktorym nalezy sukcesywnie doj$¢ do dawki maksymalnej
wskazanej w opisie programu, nalezy rozpocza¢ leczenie od
dawki (sc, po) wynoszacej 15 mg/tyg.

W przypadku mizs przez okres minimum 3 miesigcy kazdy,

w tym maksymalng dawka metotreksatu rowniez
podskornego przez okres 3 miesigey. Okres leczenia
metotreksatem, jako jednym z dwoch lekow, musi
uwzgledniaé¢ dodatkowo okres dochodzenia do dawkowania

maksymalnego. U dzieci do 16 r. Zycia stosowana dawka

b. etanercept nalezy podac:

a. Dorosli - 50 mg podskornie w
dniu 0 a nast¢pnie w dawce
50mg podskoérnie w kazdym
kolejnym 7 dniu, (co tydzien).

b. Dzieci — lek nalezy poda¢ w
dawce 0,4 mg/kg masy ciata
(do dawki maksymalnej 25 mg)
podskornie: pierwsza dawke w
dniu 0%, druga dawke w dniu 3
lub 4, a kolejne dawki nalezy
podaé dwukrotnie w kazdym
kolejnym tygodniu w odstgpie
3 do 4 dni (2 razy w tygodniu).

c. Infliksymab nalezy poda¢ w dawce 3
mg/kg mc w infuzji dozylnej
trwajacej ponad 2 godziny w dniach
0%, 14 i 42., a nastepnie w kazdym
kolejnym 56 dniu (co 8 tygodni).

d. Rytuksymab nalezy poda¢ w formie
dwoch infuzji dozylnych po 1000
mg.

w dniach 0% i 14. Kolejny cykl
leczenia nie wczesniej niz po
ocenie efektywnosci leczenia po
180 dniach terapii.

Leczenie powyzszymi lekami wymaga

rownoczesnego podawania metotreksatu.
Jednak w przypadku niemozno$ci podania
metotreksatu, etanercept i adalimumab
moze by¢ podany, jako monoterapia.

e. Metotreksat (po lub sc) nalezy

podawaé w dawce 25 mg/ tydzien.
Leflunomid podaje si¢ w dawce 100 mg
dziennie (1 x dziennie 1 tabletka) w dniu
05, 11 2, nastgpnie 20 mg raz dziennie lub
w mniejszej dawce w zaleznosci od stanu
chorego.

AN AW

7.

. morfologia krwi,

. ptytki krwi (PLT)

. odczyn Biernackiego (OB.)

. aminotransferaza asparaginianowa (AspAT)
. aminotransferaza alaninowa (AIAT)

stezenie kreatyniny w surowicy

8. biatko C-reaktywne
9. badanie ogdlne moczu

10.
11.
12.
13.

14.
15.

16.

proba tuberkulinowa lub Quantiferon test

obecno$é¢ antygenu HBS

przeciwciata anty-HCV

obecno$¢ antygenu wirusa HIV (HIV Ag/

Ab Combo)

stezenie elektrolitow w surowicy

stgzenie immunoglobulin w surowicy u

chorych kwalifikowanych do leczenia

rytuksymabem

ponadto nalezy wykonad

RTG klatki piersiowej z opisem (do3 m-cy
przed kwalifikacja)

RTG stawow rak z opisem w rzs (do 3 m-
cy przed kwalifikacja)

EKG z opisem

dwukrotne obliczenie warto$ci wskaznika
DAS28 Iub DAS w rzs, w odstgpie 1
miesigca

U kobiet zaleca si¢ wykonanie mammografii lub
USG piersi.

II1. Monitorowanie leczenia ( leki
biologiczne):

W

celu monitorowania leczenia

$wiadczeniodawca jest zobowiazany wykonaé

nie rzadziej, niz w wyznaczonych terminach

nast¢pujace badania:

w pierwszych 45 dniach od podania I-szej
dawki:

W przypadku chorych na rzs:

- morfologia krwi, OB, Biatko C-

2 jednodniowy
3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




metotreksatu powinna wynosi¢ 10-20mg/m2

(max.25mg/tydzien).

4. Do programu moga zosta¢ wlaczeni chorzy z rzs i mizs, o
agresywnym przebiegu choroby (u chorych z rzs stopien
aktywnosci schorzenia okre$lony jako DAS28 >5, 1, ktorego
warto$¢ byta okreslona dwukrotnie w odstgpie 1 miesiaca (w
trakcie 2 badan lekarskich))..Zespot Koordynacyjny
kwalifikuje do programu pacjentow zgltoszonych do
kwalifikacji za posrednictwem aplikacji komputerowej
obstugujace;j rejestr ,,Ewidencja pacjentdow z rzs i mizs”.

Powyzsze nie dotyczy kwalifikacji do leczenia rzs lekiem
drugiego rzutu, w przypadku niepowodzenia w leczeniu lub
nietolerancji pierwszorzutowego leku biologicznego.

5. Do programu kwalifikowani sa rowniez pacjenci z rzs z
dominujacym zajgciem konczyn dolnych, u ktérych
aktywno$¢ choroby wyrazona wspolczynnikiem DAS jest
wyzsza niz 3,7.

Do programu kwalifikowani sa pacjenci z mizs z
nastgpujacymi objawami:
5 lub wigcej obrzgknigtych stawdw i obecnos¢ 3 lub
wigcej stawdw o ograniczonej ruchomosci,
z towarzyszacym bolem, tkliwoscia lub obiema tymi
cechami).

6. Do programu wiaczani sg takze pacjenci z innymi niz
wyzej wymienione postacie mizs i rzs (niezaleznie od
wartosci DAS28 i DAS):

Zapalenie btony naczyniowej oka.

Posta¢ uogolniona (Zespot Stilla).

Z rzs powiktanym krioglobulinemia,

W przypadkach wymienionych w punkcie
oznaczonym jako ,,3”, w ktorych pacjentowi grozi
kalectwo lub zagrozone jest jego zycie, decyzja
Zespotu Koordynujacego, leczenie biologiczne
moze by¢ rozpoczgte jeszeze przed zakonczeniem

reaktywne,
W przypadku chorych na mizs:

- morfologia krwi, OB, Biatko C-
reaktywne,
po kazdych 90 dniach (+/- 14 dni) od

podania I-szej dawki nalezy oznaczy¢:
W przypadku chorych na rzs:

- morfologia krwi, OB, Biatko C-
reaktywne(CRP)

- poziom kreatyniny w surowicy

oraz obliczy¢ warto§¢ wskaznika DAS 28.

lub DAS..W przypadku chorych na mizs:

- morfologia krwi, OB, Biatko C-
reaktywne,

- poziom kreatyniny w surowicy

- okreslenie liczby zajetych stawow.,

- Okreslenie liczby stawow z
ograniczeniem ich ruchomosci,

- Ocena aktywnosci choroby dokonana
przez lekarza na 10 cm skali VAS

- Ocena ogdlnego samopoczucia
dokonana przez rodzica lub pacjenta
na 10 cm skali VAS

Po kazdych 180 dniach (+/- 14 dni) od
podania I-szej dawki nalezy ponadto zbadac
stezenie immunoglobulin w surowicy (w
przypadku stosowania rituximabu) oraz
wykona¢ badanie EKG.

Co najmniej raz na 365 dni (rok) nalezy

wykona¢ RTG klatki piersiowej, oraz stawow

rak w rzs.

2.Badania do kwalifikacji do leczenia
leflunomidem)

W ramach kwalifikacji $wiadczeniobiorcy do
udziatu w programie konieczne jest wykonanie
nastgpujacych badan:




obowiazkowego dla pozostatych postaci rzs i mizs
okresu leczenia klasycznymi lekami DMARD.

Uwaga!

W przypadku kobiet wymagana jest zgoda na swiadoma
kontrolg urodzen do 6 miesigcy po zastosowaniu ostatniej
dawki etanerceptu, infliximabu i adalimumabu, a w
przypadku zastosowania rytuksymabu pacjentka musi
wyrazi¢ zgodg na $wiadoma kontrolg urodzen do 12
miesigcy po zastosowaniu ostatniej dawki.

B. Zasady kwalifikacji do leczenia lekami biologicznymi
1. wrzs

1.1 Leczeniem pierwszorzutowym w ramach programu dla
pacjentdw chorych na rzs jest inhibitor TNF alfa, ktory
uzyskal status terapii inicjujacej. Terapia inicjujaca jest
terapia o najmniejszym koszcie terapii pacjenta . Terapia ta
jest wskazywana w komunikacie Ministra Zdrowia raz na
kwartal, po negocjacjach cenowych z podmiotami

odpowiedzialnymi.

1.2. Leczeniem drugorzutowym w ramach programu dla
pacjentdw chorych na rzs jest inny inhibitor TNF alfa lub
rytuksymab pod warunkiem spehienia kryteriow
kosztowych wyznaczonych dla terapii inicjujacej-

1.3. Leczeniem trzeciorzutowym w ramach programu dla

pacjentdw chorych na rzs jest rytuksymab.

W ramach programu dopuszcza si¢ zastosowanie kolejno nie

wigcej niz dwoch inhibitorow TNF alfa u jednego pacjenta

czynnik reuma toidalny w surowicy
morfologia krwi,

plytki krwi (PLT)

odczyn Biernackiego (OB.)
aminotransferaza asparaginianowa (AspAT)
aminotransferaza alaninowa (A1AT)
stezenie kreatyniny w surowicy

biatko C-reaktywne

badanie ogélne moczu

obecno$é¢ antygenu HBS

przeciwciata anty-HCV

obecno$¢ antygenu wirusa HIV (HIV Ag/ Ab
Combo)

stezenie elektrolitow w surowicy

ponadto nalezy wykonac

RTG Kklatki piersiowej z opisem (do3 m-cy
przed kwalifikacja)

RTG stawow rak z opisem w rzs (do 3 m-cy
przed kwalifikacja)

EKG z opisem

dwukrotne obliczenie warto$ci wskaznika
DAS28 w rzs, w odstepie 1 miesiaca

3.Monitorowanie leczenia leflunomidem
- W celu monitorowania leczenia

$wiadczeniodawca jest zobowigzany
wykonac¢ nie rzadziej, niz w
wyznaczonych terminach nastgpujace
badania:

po pierwszych 30 dniach od podania I-szej

dawki:

morfologia krwi, OB, Biatko C-reaktywne,

transaminazy

po kazdych 90 dniach (+/- 14 dni) od podania I-
szej dawki nalezy oznaczy¢:

morfologia krwi, OB, Biatko C-
reaktywne(CRP)

poziom transaminaz w surowicy

- warto$¢ wskaznika DAS 28.

Co najmniej raz na 365 dni (raz na rok) nalezy
wykona¢ RTG klatki piersiowe;.




2.w MIZS

2.1 Pacjenci chorzy na mizs zakwalifikowani do programu,
kwalifikowani sg do leczenia inhibitorami TNF alfa:

— W przypadku adalimumabu leczeniem moga
zostaé objeci chorzy powyzej 13 roku zycia.

— W przypadku etanerceptu leczeniem moga zostaé
objeci chorzy powyzej 4 roku zycia.

C. Kryteria wlaczenia do programu pacjentow
leczonych uprzednio w ramach farmakoterapii
niestandardowej .

Do programu wiaczani sa rowniez pacjenci juz leczeni w
ramach farmakoterapii niestandardowej, czasteczkami lekow
anty-TNFoa, nieujetymi wczesniej w opisach programow lub
rytuksymabem zgodnie ze wskazaniami wymienionymi w
programie.

Pacjent jest kwalifikowany do ponownego leczenia lekiem,
ktorego zastosowanie wywotato niski poziom aktywnosci
choroby lub remisj¢

W przypadku, gdy uprzednio zastosowane leczenie byto zbyt
krotkie (w rozumieniu zapisdéw programu), by spowodowato
niski poziom aktywnosci choroby lub remisj¢, w przypadku
wystapienia przerwy zmuszajacej do zastosowania terapii od
poczatku, nalezy ja kontynuowaé z uzyciem terapii
inicjujace;j.

Warunkiem wiaczenia do programu jest wykazanie w
dokumentacji medycznej adekwatnej odpowiedzi na
leczenie, zgodnie z definicja zawarta w przedmiotowym

programie.




D. Kryteria ponownego wlaczenia do programu

Pacjent, u ktérego zaprzestano podawania leku
wymienionego w przedmiotowym programie

i zastosowanego zgodnie z jego zapisami, z powodu
uzyskania niskiej aktywnos$ci choroby lub wejscia w remisjg
i u ktorego w trakcie badania kontrolnego stwierdzono
nawrot choroby (u chorych na rzs wzrost wartosci DAS28
lub DAS o wigcej niz 1, 2 w stosunku do wartosci obliczonej
w momencie odstawienia leku, ale DAS28 nie moze by¢
mniejsze niz 3, 2, a DAS nie moze by¢ mniejszy niz 3,0),
jest wlaczany do leczenia w ramach przedmiotowego
programu bez wstgpnej kwalifikacji.

Pacjent jest kwalifikowany do ponownego leczenia lekiem,
ktérego zastosowanie wywotalo niski poziom aktywnosci

choroby lub remisjg.

E. Kryteria i warunki zamiany terapii inicjujacej na

inng:

a) Pacjent, bedacy w trakcie terapii przy uzyciu innej
czasteczki leku anty TNF-a, niz w terapii inicjujacej i u
ktorego wystepuje adekwatna odpowiedz na
prowadzona terapig, nie ma zamienianej aktualnie
stosowanej terapii na inna.

b) Terapia inicjujaca bedzie prowadzona w najnizszej,
zarejestrowanej jako skuteczna dawce.

¢) Kazdorazowo zmiana terapii inicjujacej wymaga
uzyskania zgody Zespotu Koordynujacego.

d) Zamiana terapii inicjujacej na terapi¢ inng czasteczka
leku anty-TNF o, stosowana razem z metotreksatem,
lub jako monoterapia wymieniong w przedmiotowym
terapeutycznym programie zdrowotnym, mozliwa jest
tylko w sytuacjach wymienionych ponize;j:

e  Braku skuteczno$ci stosowania terapii inicjujacej po 3
miesiacach jej stosowania.




e  Wystapienia nadwrazliwos$ci na aktywna czasteczke
leku biologicznego lub substancje pomocnicze,

e  Wystapienia nadwrazliwos$ci na czasteczke
metotreksatu lub wystapienie dziatan niepozadanych
zwiazanych z podaniem metotreksatu i w zwiazku z
tym, brakiem mozliwosci zastosowania aktywnej
czasteczki leku biologicznego.

e  Wiystapienia istotnych dziatan niepozadanych
zwigzanych z podaniem aktywnej czasteczki leku
biologicznego, ktorych uniknigcie jest mozliwe oraz
potwierdzone naukowo po podaniu innej czasteczki
leku anty-TNF o.

e  Stwierdzenie innych, potwierdzonych badaniem
lekarskim pacjenta (wykonanym w zwiazku z
realizacja programu) przeciwwskazan do podawania
aktywnej czasteczki leku biologicznego
lub metotreksatu.

F. Kryteria wylaczenia z programu i przeciwwskazania

do wlaczenia do programu

(leki biologiczne)

a. stwierdzenie ciazy, okres karmienia;

b. nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynna lub
pomocnicza;

c. niewydolno$¢ serca (powyzej II klasy NYHA);

d. przebyte infekcje, takie jak: zapalenie watroby, ptuc,
$rédmiazszowe zapalenie nerek w ciagu ostatnich 3
miesigcy;

e. przebyte zakazenia oportunistyczne w ciagu ostatnich
2 miesigey / Np. potpasiec/, aktywne infekcje
Cytomegalowirusem, Pneumocystis carini, opornych
na leki atypowych mykobakterii itp., zakazenie
gruzlicze;

f. udokumentowana infekcja HIV;

g. nasilenie si¢ objawdw niewydolnosci serca, ptuc,

nerek, watroby w trakcie leczenia;

. stwierdzone choroby demielinizacyjne ;
wystapienie pancytopenii i niedokrwistosci
aplastycznej;

j. stwierdzone stany przedrakowe, choroby
nowotworowe, takze rozpoznane i wyleczone w
ciagu ostatnich 5 lat;

k. obecnos$¢ aktywnej choroby alkoholowej,

=




poalkoholowego uszkodzenia watroby lub obecnosé
kazdej innej przewleklej choroby watroby.
Kryteria zakonczenia udziatu w programie terapii
biologicznej lub zakonczenia udziatu w danym rzucie terapii
biologicznej:
W przypadku chorych na rzs:

— Uzyskanie przez pacjenta niskiej aktywnosci
choroby, stwierdzonej w trakcie badania
monitorujacego, utrzymujacej si¢ przez okres
przekraczajacy 1 miesiac (miernikiem uzyskania
niskiej aktywnosci choroby lub remisji jest,
zgodnie z kryteriami EULAR, DAS28 < 2,6, w
przypadku konieczno$ci zastosowania uzytego w
programie wskaznika DAS, miernikiem niskiej
aktywnosci choroby lub remisji jest, zgodnie
z kryteriami EULAR, DAS mniejszy lub rowny
2,4). Po tym okresie zostanie zaprzestane
podawanie pacjentowi leku biologicznego oraz
zostana wykonane badania zgodne z opisem
programu, celem potwierdzenia wystapienia
remisji. W powyzszej sytuacji, u pacjenta z niskim
poziomem aktywnos$ci choroby lub w remisji
nalezy utrzymaé lub wdrozy¢ terapig innym
lekiem modyfikujacym przebieg choroby.
Czasteczka preferowana jest metotreksat.

— Brak adekwatnej odpowiedzi na leczenie
(stwierdzenie po pierwszych 3 miesiagcach terapii
inicjujacej lub innym lekiem anty TNF alfa w
przypadku jej pominigcia braku zmniejszenia
DAS28 Iub DAS o wigcej niz 1,2),

— Brak adekwatnej odpowiedzi na leczenie
stwierdzone po pierwszych 3 miesiacach terapii
lekiem anty TNF alfa, liczac od momentu
zastosowania pierwszej dawki po ponownym
wlaczeniu pacjenta do leczenia po zakonczeniu
okresu remisji. (stwierdzenie braku zmniejszenia
DAS28 lub DAS o wigeej niz 1,2),

— W przypadku uprzedniego dokonania zmiany
terapii inicjujacej (lub innego leku anty TNF alfa
w przypadku jej pominigcia) z powodu
nieskuteczno$ci po 3 miesiacach na inny lek anty
TNF alfa - brak adekwatnej odpowiedzi na
leczenie (stwierdzenie po kolejnych 3 miesigcach




terapii braku zmniejszenia DAS28 lub DAS o
wigeej niz 1,2),

— W przypadku zastosowania rytuksymabu brak

adekwatnej odpowiedzi na leczenie (stwierdzenie
po 6 miesiacach od podania leku braku
zmniejszenia DAS28 lub DAS o wigcej niz 1,2),

—  Utrata adekwatnej odpowiedzi na leczenie

(stwierdzona w trakcie kazdego kolejnego badania
lekarskiego wykonywanego po kazdych
nast¢pnych 6 miesigcach terapii, poczawszy od
pierwszego badania podczas ktérego, stwierdzono
adekwatna odpowiedzZ na leczenie), rozumiana
jako brak zmniejszenia DAS28 lub DAS o wartos¢
wieksza niz 1,2, w stosunku do warto$ci
wyjsciowej stwierdzonej podczas przeprowadzonej
weczesniejszej kontroli.

— Wystapienie dziatan niepozadanych, takich jak:

reakcja alergiczna na lek;

zakazenie o cigzkim przebiegu;

objawy niewydolnosci serca, ptuc, nerek, watroby;
pancytopenia i niedokrwisto$¢ aplastyczna;
stwierdzenie choroby nowotworowe;j

Uwaga!

Po stwierdzeniu uzyskania niskiego poziomu

aktywnosci choroby lub wejscia pacjenta w remisjg, po 30

dniach od jej stwierdzenia nalezy wykonaé:

morfologi¢ krwi,

OB,

Biatko C-reaktywne

obliczenie warto$ci wskaznika DAS 28 lub DAS.

W przypadku chorych ma mizs:
— Brak adekwatnej odpowiedzi na leczenie -

stwierdzenie po 6 miesiacach terapii braku
efektow terapii lub ponowne zaostrzenie
aktywnosci choroby, okreslane na podstawie
kryteriéw poprawy wg. Gianiniego i wsp
(przynajmniej 30% polepszenie w 3 z 6
parametréw, z tym, ze w pozostatych parametrach
nie moze doj$¢ do pogorszenia 0 30% wigcej niz
jednym parametrze).




— Utrata adekwatnej odpowiedzi na leczenie -
stwierdzenie po kazdych kolejnych 6 miesiacach
terapii braku efektow terapii lub ponowne
zaostrzenie aktywnosci choroby, okre$lane na
podstawie kryteriow poprawy wg. Gianiniego i
wsp (przynajmniej 30% polepszenie w 3 z 6
parametréw, z tym, ze w pozostatych parametrach
nie moze doj$¢ do pogorszenia o 30% wigcej niz
jednym parametrze).

— wystapienie dziatan niepozadanych, takich jak:

0 reakcja alergiczna na lek;

0 zakazenie o cigzkim przebiegu;

0 objawy niewydolnosci serca, pluc, nerek, watroby;

0 wystapienie pancytopenii i niedokrwistosci aplastycznej;
o stwierdzenie choroby nowotworowe;j.

G. OKkreslenie czasu leczenia w programie

Kryteria kwalifikacji i wylaczenia z programu (Kryteria
zakonczenia udzialu w programie terapii biologicznej lub
zakonczenia udziatu w danym rzucie terapii biologicznej)
okreslaja czas leczenia w programie.

METHOTREXAT

Kryteria wlaczenia do leczenia metotreksatem

podskérnym w ramach programu

e Do leczenia metotreksatem podskdrnym moga
zosta¢ wlaczeni chorzy z rzs zakwalifikowani do
programu, u ktorych wystapily cigzkie dziatania
niepozadane w trakcie terapii metotreksatem
podawanym doustnie w dawce wskazywanej w
programie, nie stanowiace przeciwwskazania do
jego zastosowania. Rozpoczgceie leczenia
metotreksatem poskornym musi zosta¢ poprawnie
zarejestrowane w ewidencji rzs i mizs (nie
wymaga kwalifikacji przez Zespot Koordynujacy).

e Do leczenia metotreksatem podskdrnym moga
zosta¢ wiaczeni chorzy z mizs zakwalifikowani do

programu, u ktérych wystapily objawy




nietolerancji uniemozliwiajace stosowanie
metotreksatu doustnego w dawce wskazywanej w
programie. Rozpoczgcie leczenia metotreksatem
poskérnym musi zosta¢ poprawnie zarejestrowane
w ewidencji 1zs 1 mizs (nie wymaga kwalifikacji
przez Zespoét Koordynujacy).

LEFLUNOMID
1. Kryteria kwalifikacji do leczenia leflunomidem

Do leczenia leflunomidem moga zosta¢ wiaczeni chorzy z
1zs, 0 agresywnym przebiegu choroby (stopien aktywnosci
schorzenia okreslony jako DAS28>3,2), u ktorych nastapito
niepowodzenie w stosowaniu terapii, co najmniej jednym
tradycyjnym lekiem modyfikujacym przebieg choroby, w
tym terapii metotreksatem (po lub sc) w dawce 25 mg/
tydzien (o ile nie byto objawow nietolerancji lub
przeciwwskazan do jego podania), przez okres przynajmniej
3 miesigey.

Do programu kwalifikuja si¢ rowniez pacjenci, u ktorych
wystapito zwloknienie ptuc, jako powiklanie leczenia
metotreksatem, lub inne schorzenia lub dziatania
niepozadane nie pozwalajace na wlaczenie metotreksatu

W przypadku kobiet wymagana jest zgoda na $wiadoma
kontrolg urodzen do 2 lat po zastosowaniu ostatniej dawki
leflunomidu.

2.0Kkreslenie czasu leczenia w programie

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

3.Kryteria wylaczenia z programu i przeciwwskazania do
wlaczenia do programu:

1. stwierdzenie ciazy, okres karmienia;

2. nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynna lub
pomocnicza;

3. niewydolno$¢ serca (powyzej Il klasy NYHA);

4. przebyte infekcje, takie jak: zapalenie watroby,
pluc, $srodmiazszowe zapalenie nerek w ciggu




ostatnich 3 miesigcy;

5. przebyte zakazenia oportunistyczne w ciagu
ostatnich 2 miesigcy / Np. polpasiec/, aktywne
infekcje Cytomegalowirusem, Pneumocystis
carini, opornych na leki atypowych mykobakterii
itp., zakazenie gruzlicze;

6. udokumentowana infekcja HIV;

7. nasilenie si¢ objawow niewydolnosci serca,phuc,
nerek, watroby w trakcie leczenia;

8. wystapienie pancytopenii i niedokrwistosci
aplastycznej;

9. stwierdzone stany przedrakowe, choroby
nowotworowe, takze rozpoznane i wyleczone w
ciagu ostatnich 5 lat;

10. obecnos¢ aktywnej choroby alkoholowe;j,
poalkoholowego uszkodzenia watroby lub
obecno$¢ kazdej innej przewlektej choroby
watroby.

11. Zle kontrolowane nadci$nienie tetnicze

4. Kryteria zakonczenia terapii leflunomidem:
Brak skutecznoéci klinicznej okreslonej jako wzrost DAS28
o 1,2 w stosunku do wartosci wyjsciowej po 180 dniach (po
6 miesiacach), obliczony w trakcie 2 kolejnych badan
przeprowadzonych w odstgpie 1 miesiaca.

14. LECZENIE NIEDOKRWISTOSCI W PRZEBIEGU PNN (ICD-10 N 18)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1.Kryteria kwalifikacji

1) niedokrwisto$¢ ze stgzeniem hemoglobiny ponizej 11
g/dl, (hematokryt ponizej 30%) pod warunkiem wykluczenia
innych przyczyn, takich jak niedobor zelaza, krwawienia,
hemoliza, zakazenia, ci¢zka nadczynno$¢ przytarczyc,
zatrucie glinem i inne;

2) uposledzenie funkcji nerek wykazane w badaniu GFR

1. Dawkowanie

1.1 Darbepoetyna alfa

10 pg - 1 raz w tygodniu,

20 pg - 1 raz na dwa tygodnie,
40 ug — 1 raz w miesiacu

iv. lub sc.

1. Badania przy kwalifikacji
1) poziom hemoglobiny;

2) hematokryt;

3) GFR;

4) TSAT;

5) CRP.

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu nefrologii, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostegp do
niezbednych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielggniarskiej, a takze udzielanie
$wiadczen w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy




ponizej 30ml/min. u $§wiadczeniobiorcéw bez cukrzycy, a u
$wiadczeniobiorcow z cukrzyca mniej niz 45 ml/min.;

3) wiek powyzej 3 roku zycia w przypadku preparatow
zawierajacych alkohol benzylowy;

4) wiek powyzej 18 roku zycia w przypadku glikolu
metoksypolietylenowego epoetyny beta;

5) $wiadczeniobiorcy niedializowani.

($rednia dawka tygodniowa/
dwutygodniowa/ miesigczna dla
$wiadczeniobiorcy w danym os$rodku
prowadzacym program).

1.2 Erytropoetyna beta
2 000 j.m. raz na tydzien lub

2.Monitorowanie leczenia

Badania przeprowadzane co 2 tygodnie, po
rozpoczeceiu terapii oraz w okresie
dostosowywania dawki:

1) poziom hemoglobiny;

2) hematokryt.

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow

2 000 j.m. raz na 2 tygodnie sc. Po osiagnigciu stabilnego docelowego Hb/Ht publicznych.
2. Okreslenie czasu leczenia w programie: ($rednia dawka tygodniowa/ oznaczane raz w miesiacu:
dwutygodniowa dla $wiadczeniobiorcy w | 1) poziom hemoglobiny;
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie danym osrodku prowadzacym program). 2) hematokryt.
kryteriéw wylaczenia z programu.
1.3 Epoetyna alfa
3. Kryteria wylaczenia Srednia dawka tygodniowa dla
1) nadwrazliwos¢ na sktadniki stosowanego preparatu; $wiadczeniobiorcy w danym osrodku
2) ciaza; prowadzacym program 2 000 j.m.
3) wystapienie cigzkiego, opornego na leczenie nadcisnienia | 1 raz w tygodniu,
tetniczego; iv. lub sc. (sc. w przypadku braku statego
4) schytkowa niewydolnos¢ nerek. dostgpu do zyty).
1.4 Epoetyna beta (PEG)
50 pg sc. / miesiac ($rednia dawka
miesi¢czna).
Leczenie trwa do czasu rozwinigcia
schytkowej niewydolnosci nerek .
15. LECZENIE CHOROBY GAUCHER'A (ICD-10 E 75)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Kwalifikacji chorych do terapii dokonuje Zespot
Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich.

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznos$ci
leczenia odbywa sig, co 6 mies., w oparciu 0 oceng stanu
klinicznego $wiadczeniobiorcy oraz oceng efektywnosci
zastosowanej terapii.

1.Kryteria kwalifikacji
1) brak lub znaczny niedobdr aktywno$ci enzymu f3-

1. Dawkowanie

Dawka imiglucerazy zalezy od cigzkos$ci
objawow i nie przekracza 60 U/kg m.c.,
podawanych co 2 tygodnie. Dawka
poczatkowa wynosi 30 U/kg m.c.,
podawanej co 2 tygodnie. Preparat jest
podawany w postaci jednogodzinnych
wlewoéw dozylnych.

1. Badania przy kwalifikacji

a) Stwierdzenie braku lub znacznego
niedoboru aktywnosci enzymu 3-
glukocerebrozydazy w leukocytach lub
fibroblastach skory, potwierdzone wynikiem
badania molekularnego

b) Ocena miana przeciwcial
przeciwkoimiglucerazie (nie jest badaniem
obligatoryjnym)

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu pediatrii lub choréb
wewngtrznych, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostgp do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze udzielanie
$wiadczen w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja




glukocerebrozydazy w leukocytach lub fibroblastach skory,
potwierdzone badaniem molekularnym.

Refundowane jest leczenie $wiadczeniobiorcow z typem |
choroby oraz z typem III choroby, w przypadku, gdy objawy
neurologiczne dotycza jedynie apraksji okoruchowej, jako
jedynego wyktadnika zajgcia OUN.

Nie jest refundowane leczenie $wiadczeniobiorcow z
asymptomatyczna (bezobjawowa) postacia choroby
Gauchera.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich lub lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu swiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

- wystapienie objawow nadwrazliwosci na imiglucerazg;

- Znaczna progresja choroby pojawiajaca si¢ pomimo
podjgtego leczenia;

- Pacjenci z asymptomatyczna (bezobjawowa) postacia
choroby Gauchera;

- Pacjenci z typem II choroby;

- Pacjenci z typem III choroby, u ktorych wystepuja inne
anizeli porazenie nerwu okoruchowego objawy uszkodzenia
OUN.

W przypadku braku efektywnosci
zastosowanej dawki po 6 mies. terapii
dawke imiglucerazy mozna zwigkszy¢ do
maksymalnej dawki, t.j. do 60 U/kg m.c.,
podawanej co 2 tygodnie (przed
zwigkszeniem dawki nalezy oznaczy¢

miano przeciwcial przeciw imiglucerazie).

W przypadku zwigkszenia dawki leku do
60 U/kg m.c., przy braku skutecznosci
leczenia, w takiej, maksymalnej dawce po

12 miesiacach terapii, lek nalezy odstawié,

poniewaz wskazuje to, iz leczenie jest
nieefektywne.

©)
d)

f)

g)
h)

Morfologia krwi pelna, z rozmazem
Uktad krzepnigcia

Proby watrobowe: ALAT, AspAT
Stezenie fosfatazy alkalicznej
Stezenie witamin B12, E, D
Stezenie cholesterolu

i) Chitotrodydiaza
j) USG jamy brzusznej, z oceng objgtosci

k)

watroby i $ledziony
Pomiary antropometryczne

1)MRI OUN

r)

s)Konsultacja kardiologiczna (w uzasadnionych

t) Biopsja szpiku (w przypadku podejrzenia

MRI kosci dhugich lub co najmniej RTG
kos¢ca

Badanie psychologiczne, z oceng ilorazu
inteligencji

Konsultacja okulistyczna

EKG

USG uktadu sercowo-naczyniowego
Konsultacja neurologiczna

przypadkach)

choroby Hodgkina

2. Monitorowanie leczenia

2.1 Raz na 180 dni

a)

Ocena miana przeciwcial przeciwko

imiglucerazie (badanie obligatoryjne w

przypadku decyzji o zwigkszeniu dawki leku

Iub braku efektywnosci dotychczasowego
leczenia)

b)
9]
d)
e)
f)
2)

Morfologia krwi pelna, z rozmazem
Uktad krzepnigcia

Proby watrobowe: ALAT, AspAT
Stezenie fosfatazy alkalicznej
Chitotrodydiaza

USG jamy brzusznej, z ocena objgtosci

watroby i $ledziony

h)

Pomiary antropometryczne

2.2 Co 365 dni

a)

Stezeniewitamin B12, E, D

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych z §rodkow
publicznych.




b) Stezenie cholesterolu

¢) MRI kosci dtugich lub co najmniej RTG
koséca (MRI kosci dhugich lub co najmniej
RTG ko$éca czgsciej w przypadku nasilenia
si¢ objawow ze stronu uktadu kostno-
stawowego)

d) MRIOUN

¢) Badanie psychologiczne, z oceng ilorazu
inteligencji

f) Konsultacja okulistyczna

g) EKG

h) USG uktadu sercowo-naczyniowego (w
przypadku nieprawidtowosci w uktadzie
sercowo-naczyniowym w poprzednim
badaniu)

i) Konsultacja kardiologiczna
(w przypadku nieprawidtowosci w uktadzie
sercowo-naczyniowym w poprzednim
badaniu)

j) Konsultacja ortopedyczna

16. LECZENIE NISKOROSLYCH DZIECI Z SOMATOTROPINOWA NIEDOCZYNNOSCIA PRZYSADKI (ICD-10 E 23)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Do programu kwalifikuje Zespot Koordynacyjny ds.
Stosowania Hormonu Wzrostu. W przypadku stanéw
zagrozenia zycia w nastgpstwie trudnych do opanowania,
nawracajacych stanéw hipoglikemii u noworodkow lub
niemowlat, $wiadczeniobiorca kwalifikowany jest do terapii
niezwlocznie po jego zgtoszeniu.

1.Kryteria kwalifikacji

1) niskorostos¢, tj. wysoko$¢ ciala ponizej 3 centyla dla ptci
i wieku, na siatkach centylowych dla populacji dzieci
polskich;

2) upos$ledzone tempo wzrastania, ponizej -1 SD w
odniesieniu do tempa wzrastania populacji dzieci polskich
(wymagany jest co najmniej 6-miesigczny okres obserwacji
w osrodku uprawnionym do terapii hormonem wzrostu), z

1. Dawkowanie

Somatotropina podawana codziennie
wieczorem w dawce: 0,1 - 0,33mg (0,3 -
1,0 IU)/kg m.c. /tydzien.

1. Badania przy kwalifikacji
1) Przed rozpoczgciem leczenia nalezy wykonaé
pomiar st¢zenia IGF-1.

Badania wykonywane wedtug standardow
diagnozowania $wiadczeniobiorcow z
somatotropinowa lub wielohormonalng
niedoczynnoscia przysadki (SNP/ WNP).

2. Monitorowanie leczenia
2.1 Przed rozpoczgciem leczenia, po 90 dniach:
pomiar st¢zenia IGF-1.

2.2 Co 180 dni pomiar st¢zenia glukozy we krwi
z pomiarem odsetka glikowanej hemoglobiny

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach pediatrycznych lub
endokrynologii dziecigcej,
wspotpracujacych z Zespotem
Koordynacyjnym ds. Stosowania
Hormonu Wzrostu, gwarantujacych
udzielanie §$wiadczen w nastgpujacych
trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych z srodkoéw
publicznych.




okresleniem przewidywanego wzrostu ostatecznego, metoda
Baley-Pineau;

3) opdzniony wiek kostny, oceniany metoda Greulich’a-
Pyle;

4) wykluczenie innych, anizeli SNP, przyczyn niskorostosci
(niedokrwisto$¢, niedoczynnos¢ tarczycy, zaburzenia
wchianiania i trawienia jelitowego, obciazenia dotyczace
przebiegu ciazy i porodu, itp.);

5) niski wyrzut hormonu wzrostu (ponizej 10 ng/ml) w 2.
godzinnym te$cie nocnego wyrzutu tego hormonu (co
najmniej 5 pomiaréw stgzen hormonu wzrostu — test
przesiewowy);

6) obnizony wyrzut hormonu wzrostu (ponizej 10 ng/ml) w
dwoch, niezaleznych testach stymulacji sekrecji tego
hormonu (z uwagi na ryzyko powiktan testy te mozna
wykonywac¢ jedynie u dzieci powyzej 2 roku zycia);

7) nawracajace stany hipoglikemii w okresie
noworodkowym lub niemowlgcym, szczegdlnie u dzieci z
wadami linii po$rodkowej twarzoczaszki;

8) nieprawidlowosci okolicy podwzgorzowo-przysadkowej
(TK z kontrastem, MRI).

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu lub
lekarza prowadzacego decyzji o wytaczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia z programu:

1) ztuszczenia glowki kosci udowe;;

2) pseudo-tumor cerebri;

3) cukrzyca;

4) ujawnienia lub wznowy choroby rozrostowe;j;

5) brak zgody pacjenta na kontynuacjg leczenia;

6) niezadowalajacy efekt leczenia, tj. przyrost wysokosci
ciala $wiadczeniobiorcy leczonego hormonem wzrostu
ponizej 3 cm/rok (nie dotyczy dziewczat z dojrzatoscia
szkieletu powyzej 14 lat i chlopcow z dojrzatoscia szkieletu
powyzej 16 lat);

7) osiagnigcie wieku kostnego powyzej 16 lat przez
dziewczynke i powyzej 18 lat przez chlopca.

Ajc
lub co 365 dni: test obciazenia glukoza z
pomiarem glikemii i insulinemii.

2.3 Co 90 dni

1) krotka 24- lub 48 godzinna hospitalizacja;

2) w ramach 24 godzinnej hospitalizacji — test
stymulacji wydzielania GH insuling - 8
pomiaréw stezen GH (dotyczy
$wiadczeniobiorcow przed przekazaniem pod
opieke poradni endokrynologii dla 0séb
dorostych (okoto 20 -25%
$wiadczeniobiorcow);

3) w ramach 24 godzinnej hospitalizacji - proba
zaggszczenia moczu lub z korekta dawki
hormonu antydiuretycznego (dotyczy
niektorych $wiadczeniobiorcow z WNP -
najczgsciej po zabiegach neurochirurgicznych z
moczoéwka prosta (okoto 5-10%);

4) w ramach 24 godzinnej hospitalizacji - test
stymulacji wydzielania gonadotropin (z
uzyciem preparatu do stymulacji wydzielania
gonadotropin - 4 pomiary stgzen FSH i LH oraz
1 pomiar stg¢zen estrogenow i androgenow) -
dotyczy $wiadczeniobiorcéw z opdznionym lub
przedwczesnym pokwitaniem (okoto 5-10%).

2.4 Co 180 dni

1) pomiar st¢zenia TSH; pomiar st¢zenia fTy;
2) jonogram w surowicy krwi (co najmniej
pomiar st¢zenia Na+).

2.5 Co 365 dni

1) pomiar stezenia IGF-1;

2) RTG s$rodrecza z blizsza przynasada kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego)

3) przy podejrzeniu zluszczenia gtowki kosci
udowej (2-3% leczonych) - konsultacja
ortopedyczna, RTG lub USG stawow
biodrowych, poszerzone o TK lub MRI stawow
biodrowych

4) w przypadku wystapienia objawdw pseudo
tumor cerebri (okoto 3-5% leczonych):




konsultacja okulistyczna; konsultacja
neurologiczna; obrazowanie osrodkowego
uktadu nerwowego TK z kontrastem lub MRI.
5) konsultacja okulistyczna; konsultacja
neurologiczna; konsultacja neurochirurgiczna;
morfologia krwi z rozmazem; TK z kontrastem
lub MRI OUN (dotyczy $wiadczeniobiorcow z
podejrzeniem wznowy choroby rozrostowej lub
innych powaznych powiktan (okoto 10-15%).

Dane dotyczace monitorowania terapii nalezy
co 12 miesigcy przesytaé na adres Zespotu
Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu
Wzrostu oraz do oddziatu wojewodzkiego
Narodowego Funduszu Zdrowia.

Badania sa wykonywane wedtug standardow
diagnozowania $wiadczeniobiorcow z
somatotropinowa lub wielohormonalna
niedoczynno$cia przysadki (SNP / WNP).

17. LECZENIE NISKOROSLYCH DZIECI Z Zespolem Turnera (ICD-10 Q 96)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI UDZIELANIA
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY I SUBSTANCJE CZYNNE
STOSOWANE W RAMACH PROGRAMU

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

KWALIFIKACJA I BADANIA
DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
RAMACH PROGRAMU

Do programu kwalifikuje Zespot Koordynacyjny ds.
Stosowania Hormonu Wzrostu.

1.Kryteria kwalifikacji

1) stygmaty Zespotu Turnera;

2) niskorosto$é, tj. wysokos¢ ciala ponizej 3 centyla dla
wieku, na siatkach centylowych dla populacji dziewczat
polskich;

3) uposledzone tempo wzrastania, ponizej -1 SD w
odniesieniu do tempa wzrastania populacji dziewczat
polskich (wymagany co najmniej 6. miesi¢czny okres
obserwacji w o$rodku uprawnionym do terapii hormonem
wzrostu), z okresleniem przewidywanego wzrostu

1. Dawkowanie

Somatotropina podawana codziennie
wieczorem w dawce: 0,33 - 0,47 mg (1,0 -
1,4 IU)/kg m.c. /tydzien.

1. Badania przy kwalifikacji
1) Przed rozpoczgciem leczenia nalezy wykonaé
pomiar st¢zenia IGF-1.

Badania laboratoryjne wykonywane wedtug
standardow diagnozowania $wiadczeniobiorcow
z zespotem Turnera (ZT).

2. Monitorowanie leczenia
2.1 Przed rozpoczgciem leczenia, po 90 dniach:

pomiar st¢zenia IGF-1.

2.2 Co 180 dni: pomiar st¢zenia glukozy we

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach pediatrycznych lub
endokrynologii dziecigcej,
wspotpracujacych z Zespotem
Koordynacyjnym ds. Stosowania
Hormonu Wzrostu, gwarantujacych
udzielanie $wiadczen w nastgpujacych
trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o




ostatecznego metoda Baley- Pineau;

4) opozniony wiek kostny, oceniany metoda Greulich'a-Pyle;

5) wykluczenie innych, anizeli ZT, przyczyn niskorosto$ci
(niedokrwistos$¢, niedoczynnos¢ tarczycy, zaburzenia
wchianiania i trawienia jelitowego, obciazenia dotyczace
przebiegu ciazy i porodu, itp.);

6) inne nieprawidtowosci, szczegdlnie nieprawidtowosci
anatomiczne uktadu sercowonaczyniowego i moczowo-
plciowego;

7) konsultacja genetyczna, potwierdzona dodatnim
wynikiem badania kariotypu.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu lub
lekarza prowadzacego decyzji o wyltaczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) wystapienie objawoéw zluszczenia gtowki kosci udowej;
2) wystapienie objawow pseudo-tumor cerebri;

3) wystapienie lub ujawnienie si¢ cukrzycy;

4) ujawnienie lub wznowa choroby rozrostowej;

5) osiagnigcie przez $wiadczeniobiorcg niewyrdzniajacej
wysokosci ciala, tj. wysokosci ciata rownej lub wigkszej
anizeli 158 cm;

6) zakonczenie procesOw wzrastania (brak przyrostu
wysokosci ciata migdzy dwiema kolejnymi wizytami
przeprowadzonymi w odstgpach 6 miesigcznych);

7) niezadowalajacy efekt leczenia, tj. przyrost wysokosci
ciata §wiadczeniobiorcy leczonego hormonem wzrostu
ponizej 3 cm na rok;

8) osiagnigcie wieku kostnego powyzej 14 lat.

krwi i odsetka glikowanej hemoglobiny HbA1¢
lub co 365 dni: test obciazenia glukoza z
pomiarem glikemii i insulinemii.

2.3 Co 90 dni
1) krotka 24- lub 48 godzinna hospitalizacja

2.4 Co 180 dni

1) pomiar stgzenia glukozy we krwi; pomiar
stezenia TSH; pomiar stezenia fT;

2) jonogram w surowicy krwi.

2.5 Co 365 dni

1) konsultacja przez ginekologa zajmujacego sig¢
dzie¢mi (dotyczy przede wszystkim dziewczat
powyzej 10 roku zycia (okoto 90%);

2) konsultacja kardiologiczna, USG serca
(dotyczy dzieci z wadami uktadu sercowo-
naczyniowego (okoto 5%);

3) konsultacja nefrologiczna; konsultacja
urologiczna; USG jamy brzusznej; badanie
ogoblne i posiew moczu (dzieci z wadami uktadu
moczowo-ptciowego (okoto 10%);

4) pomiar stgzenia IGF-1;

5) RTG $rodrecza z blizsza przynasada kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego);

6) przy podejrzeniu zluszczenia gtowki kosci
udowej (2-3% leczonych): konsultacja
ortopedyczna; RTG lub USG stawéw
biodrowych, poszerzone o TK lub MRI stawow
biodrowych;

7) w przypadku wystapienia objawow pseudo
tumor cerebri (okoto 3-5% leczonych):
konsultacja okulistyczna; konsultacja
neurologiczna; obrazowanie osrodkowego
uktadu nerwowego (TK z kontrastem lub MRI).

Dane dotyczace monitorowania terapii nalezy
co 12 miesigcy przesytaé na adres Zespolu
Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu
Wzrostu oraz do oddziatu wojewodzkiego
Narodowego Funduszu Zdrowia.

$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




Badania wykonywane wedtug standardow
monitorowania terapii hormonem wzrostu
$wiadczeniobiorcow z ZT.

18. LECZENIE NISKOROSLYCH DZIECI Z Przewlekla niewydolnoscia nerek (ICD-10 N 18)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Do programu kwalifikuje Zespot Koordynacyjny ds.
Stosowania Hormonu Wzrostu.

1.Kryteria kwalifikacji

1) klirens kreatyniny nizszy anizeli 75 ml/1,73m*min.;

2) wysoko$¢ ciala dziecka ponizej -1,88 odchylenia
standardowego (SDS), dla plci i wieku metrykalnego lub
tempo wzrastania SDS ponizej - 2.0.;

3) opdzniony wiek szkieletowy, ponizej 12,5 lat dla
chlopcoéw i ponizej 11,5 lat dla dziewczynek, wedhug norm
Greulicha i Pyle;

4) wykluczenie innych przyczyn niskorostosci.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu lub
lekarza prowadzacego decyzji o wytaczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) inna anizeli PNN przyczyna niskorostosci;

2) zaburzenia przemian wgglowodanowych;

3) choroba nowotworowa,

4) niezadowalajacy efekt leczenia, tj. przyrost wysokosci
ciata §wiadczeniobiorcy leczonego hormonem wzrostu
ponizej 3cm na rok (nie dotyczy dziewczat z wiekiem
kostnym powyzej 14 lat oraz chtopcoéw z wiekiem kostnym
powyzej 16 lat);

5) osiagnigcie wieku kostnego powyzej 16 lat przez
dziewczynke i powyzej 18 lat przez chtopca.

1. Dawkowanie

Somatotropina podawana codziennie
wieczorem w dawce: 0,33 mg-0,37 mg
(1,0-1,1 IU)/kg masy ciata/tydzien.

1. Badania przy kwalifikacji

1) Przed rozpoczgciem leczenia nalezy
wykonaé: pomiar stezenia IGF-1, badania
densytometryczne, RTG stawow biodrowych.

Badania wykonywane wedtug standardow
diagnozowania $wiadczeniobiorcow PNN.

2.Monitorowanie leczenia

2.1 Przed rozpoczg¢ciem leczenia, po 90
dniach
1) pomiar stgzenia IGF-1.

2.2 Przed rozpoczeciem leczenia
1) badania densytometryczne;
2) RTG stawow biodrowych.

2.3 Co 90 dni

1) krotka 24- lub 48 godzinna hospitalizacja
2) konsultacja dietetyka (w ramach
hospitalizacji).

2.4 Co 30 dni (pomiary 4 krotnie wykonywane
w osrodku uprawnionym do terapii hormonem
wzrostu, a pozostate pomiary (8 razy)
wykonywane w o$rodkach terenowych w 3 — 4
stadium choroby co 30 dni, a w 2 stadium
choroby co 90 dni

a) jonogram w surowicy krwi (Na+, K+, Ca++,
Ca zjonizowany+, P-);

b) morfologia krwi z rozmazem,

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach pediatrycznych lub
endokrynologii dziecigcej,
wspotpracujacych z Zespotem
Koordynacyjnym ds. Stosowania
Hormonu Wzrostu, gwarantujacych
udzielanie $wiadczen w nastgpujacych
trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




) gazometria.

2.5 Co 365 dni

1) w uzasadnionych przypadkach: badania
densytometryczne; RTG stawow biodrowych;
2) przy podejrzeniu ztuszczenia gtéwki kosci
udowej (u okoto 2-3% leczonych), u innych w
zalezno$ci od potrzeb): konsultacja
ortopedyczna; RTG/USG stawdw biodrowych;
TK z kontrastem stawow biodrowych.

2.6 Co 90 dni (dotyczy dzieci z wadami uktadu
moczowoplciowego (okoto 10%) u innych w
zalezno$ci od potrzeb)

1) konsultacja urologiczna;

2) USG jamy brzuszne;j.

2.7 Co 365 dni (dotyczy dzieci z wadami
uktadu moczowo-ptciowego (okoto 10%) u
innych w zalezno$ci od potrzeb)

1) badanie ogdlne i posiew moczu

2.8 Co 30 dni (w 3 — 4 stadium choroby co 30
dni, a w 2 stadium choroby co 90 dni)

1) pomiar stgzenia parathormonu (intact PTH)
2) pomiar fosfatazy alkalicznej;

3) proteinogram;

4) pomiar stezenia glukozy we krwi;

5) pomiar stgzenia kreatyniny;

6) pomiar stgzenia mocznika.

2.9 Co 365 dni

1) pomiar stgzen triglicerydow;

2) pomiar stgzen catkowitego cholesterolu;
3) pomiar st¢zenia IGF-1;

4) RTG $rodrecza z blizsza przynasada kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego)

2.10 Co 365 dni (w zaleznosci od potrzeb):
1) konsultacja okulistyczna;

2) konsultacja ortopedyczna;

3) cystouretografia




Dane dotyczace monitorowania terapii nalezy
co 12 miesigcy przesylaé na adres Zespotu
Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu
Wzrostu oraz do oddzialu wojewodzkiego
Narodowego Funduszu Zdrowia.

Badania wykonywane wedtug standardow
monitorowania terapii hormonem wzrostu
$wiadczeniobiorcow PNN.

19. LECZENIE DZIECI Z ZESPOLEM PRADER — WILLI (ICD-10 Q 87.1)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Do Programu kwalifikuje Zespot Koordynacyjny ds.
Stosowania Hormonu Wzrostu.

1.Kryteria kwalifikacji

1) rozpoznanie zespotu Prader-Willi, na podstawie cech
klinicznych potwierdzonych badaniem genetycznym;

2) wiek ponizej 18 roku zycia, optymalnie migdzy 2. a 4.
rokiem zycia;

3) dojrzatos¢ szkieletu (wiek kostny), ponizej 16 lat u
dziewczat i ponizej 18 lat u chtopcow;

4) stan odzywienia, mierzony wielko$cia wskaznika BMI,
ponizej 97 centyla dla ptci i wieku (wymagany co najmniej 6
miesigczny okres obserwacji w osrodku prowadzacym
terapi¢ hormonem wzrostu);

5) wyréwnane przemiany weglowodanowe, wymagane
wykonanie testu obciazenia glukoza z pomiarem glikemii i
insulinemii;

6) konsultacja laryngologiczna, z uwagi na mozliwo$¢
nasilenia lub wystapienia nocnych bezdechow;

7) wprowadzone leczenie dietetyczne i rehabilitacja
(wymagany co najmniej 6 miesigczny okres obserwacji w
osrodku prowadzacym terapi¢ hormonem wzrostu);

8) inne badania i konsultacje zalezne od stanu
$wiadczeniobiorey i innych powiktan choroby zasadniczej
lub innych towarzyszacych PWS chorob;

9) brak innych przeciwwskazan do stosowania hormonu

1. Dawkowanie

Somatotropina podawana codziennie

wieczorem w dawce: 0,18 - 0,47 mg/

kg/tydzien (0,54 — 1,4 IU/kg/tydzien).

1. Badania przy kwalifikacji
1) Przed rozpoczgciem leczenia nalezy
wykonaé: pomiar st¢zenia IGF-1.

Badania laboratoryjne i inne wedtug standardow
diagnozowania $wiadczeniobiorcow z zespotem
Prader-Willii (PWS).

2.Monitorowanie leczenia

2.1 Przed rozpoczgciem leczenia, po 90 dniach:
pomiar st¢zenia IGF-1

2.2 Po 30 dniach

1) konsultacja laryngologiczna.

2) po 90 dniach kolejne konsultacje
laryngologiczne w zalezno$ci od potrzeb

2.3 Co 90 dni

1) krotka 24- lub 48 godzinna hospitalizacja
2) konsultacja dietetyka (w ramach
hospitalizacji);

3) konsultacja rehabilitanta (w ramach
hospitalizacji).

2.4 Co 180 dni

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach pediatrycznych lub
endokrynologii dziecigcej,
wspotpracujacych z Zespotem
Koordynacyjnym ds. Stosowania
Hormonu Wzrostu, gwarantujacych
udzielanie §wiadczen w nast¢pujacych
trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




wzrostu.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu lub
lekarza prowadzacego decyzji o wyltaczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) brak wspotpracy z rodzicami lub $wiadczeniobiorca;

2) wystapienie powiklan zastosowanej terapii;

3) zaniechanie systematycznego leczenia rehabilitacyjnego
lub dietetycznego;

4) narastanie otytosci, pomimo stosowania kompleksowego
leczenia hormonem wzrostu, leczenia dietetycznego i
rehabilitacji (wzrost wielko$ci wskaznika BMI w
odniesieniu do norm populacyjnych przyjetych dla wieku i
plci o 2 odchylenia standardowe lub wigce;j);

5) pojawienie si¢ lub nasilenie nocnych bezdechow;

6) cukrzyca lub ujawnienie si¢ tej choroby w czasie
prowadzone;j terapii hormonem wzrostu.

1) pomiar stgzenia glukozy we krwi;
2) pomiar st¢zenia TSH;

3) pomiar stgzenia fT,.

4) jonogram w surowicy krwi.

2.5 Co 365 dni (dotyczy dziewczat)

1) konsultacja przez ginekologa zajmujacego si¢
dzie¢mi (dotyczy dziewczat powyzej 10 roku
zycia, a u dziewczat ponizej 10 roku zycia - w
zaleznos$ci od potrzeb).

2.6 Co 365 dni (dotyczy dzieci z wadami
uktadu sercowo-naczyniowego - okoto 5%):
1) konsultacja kardiologiczna;

2) USG serca.

2.7 Co 365 dni (dotyczy dzieci powyzej 7 roku
zycia - okoto 1/3 leczonych, a u dzieci ponizej 7
roku Zycia - ocena rozwoju psychoruchowego)
1) konsultacja psychologa z ocena rozwoju
intelektualnego

2.8 Co 365 dni

1) pomiar stgzen triglicerydow;

2) pomiar stgzen catkowitego cholesterolu;

3) pomiar frakcji HDL cholesterolu;

4) pomiar frakcji LDL cholesterolu;

5) pomiar odsetka glikowanej hemoglobiny
(HbA0);

6) test obciazenia glukoza z pomiarem glikemii
1 insulinemii;

7) pomiar ste¢zenia IGF-1;

8) konsultacja laryngologiczna;

9) konsultacja ortopedyczna;

10) RTG $rodrecza z blizsza przynasada kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego).

2.9 Co 365 dni (dotyczy $wiadczeniobiorcow z
zaburzeniami pokwitania - okoto 10-15%
leczonych)

1) test stymulacji wydzielania gonadotropin, z
uzyciem preparatu do stymulacji wydzielania
gonadotropin (4 pomiary stgzen FSH i LH oraz




1 pomiar stezen estrogendw i androgenow).

2.10 Co 365 dni (w przypadku nawracajacych
zakazen uktadu moczowego lub wad
wrodzonych tego uktadu)

1) konsultacja nefrologiczna;

2) konsultacja urologiczna;

3) USG jamy brzusznej;

4) badanie ogolne i posiew moczu.

2.11 Co 365 dni - przy podejrzeniu zluszczenia
glowki kosci udowej (2-3% leczonych):

1) konsultacja ortopedyczna;

2) RTG lub USG stawow biodrowych,
poszerzone o TK lub MRI stawéw biodrowych;

2.12 Co 365 dni (w przypadku wystapienia
objawow pseudo tumor cerebri - okoto 3-5%
leczonych):

1) konsultacja okulistyczna;

2) konsultacja neurologiczna;

3) obrazowanie osrodkowego uktadu
nerwowego (TK z kontrastem lub MRI).

Dane dotyczace monitorowania terapii nalezy
co 12 miesigcy przesylaé na adres Zespotu
Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu
Wzrostu oraz do oddzialu wojewodzkiego
Narodowego Funduszu Zdrowia.

Badania wedhug standardow monitorowania
$wiadczeniobiorcow z zespotem Prader-Willit
(PWS).

20. LECZENIE CHOROBY HURLER (ICD-10 E 76)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Kwalifikacji $wiadczeniobiorcow do terapii dokonuje Zespot

1. Dawkowanie

1. Badania przy kwalifikacji

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach pediatrycznych lub leczenia
choréb wewngtrznych,
wspolpracujacych z Zespoltem
Koordynacyjnym ds. Chordb




Koordynacyjny ds. Chordb Ultrarzadkich. Kwalifikacja do
programu oraz weryfikacja skutecznosci leczenia odbywa sig
w oparciu o oceng stanu klinicznego §wiadczeniobiorcy oraz
oceng efektywnoS$ci zastosowane;j terapii.

1.Kryteria kwalifikacji

1) brak lub gleboki niedobér aktywnosci enzymu o-L-
iduronidaza w leukocytach lub fibroblastach skory,
potwierdzone badaniem molekularnym.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Chor6b Ultrarzadkich lub lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) ciaza lub laktacja;

2) wystapienie objawow nadwrazliwosci na laronidazg;

3) znaczna progresja choroby pomimo podjgtego leczenia.

Zalecana dawka laronidazy wynosi

100 j./kg masy ciata, podawana raz w
tygodniu, we wlewie dozylnym.
Poczatkowa predkosé infuzji wynosi

2 j./kg m.c./h. Predkos¢ infuzji mozna
stopniowo zwigksza¢, co 15 minut, przy
dobrej tolerancji leku, az do maksymalnej
predkoscei 43 j./kg m.c./h Catkowita
objetos¢ leku nalezy podaé w okresie
okoto 3—4 godzin.

Podawanie leku powinno by¢
nadzorowane przez lekarza posiadajacego
doswiadczenie w diagnozowaniu i
leczeniu pacjentéw z MPS I lub innych
dziedzicznych zaburzen metabolizmu.

Z uwagi na mozliwos¢ wystgpowania
objawOw niepozadanych, z wstrzasem
wlacznie, lek nalezy podawac przy
bezposrednim dostepie do lekow, sprzgtu i
aparatury ratujacej zycie.

1) stwierdzenie braku lub glgbokiego niedoboru
aktywnosci o-L-iduronidazy w leukocytach lub
fibroblastach skory, potwierdzone badaniem
molekularnym..

2) ocena wydalania glikozaminoglikanéw z
moczem

3) ocena miana przeciwcial przeciwko
a-L-iduronidazie (nie jest badaniem
obligatoryjnym)

4) morfologia krwi, z rozmazem

5) proby watrobowe: ALAT, AspAT

6) stezenie fosfatazy alkalicznej

7) stgzenie witamin B12, E, D

8) stezenie cholesterolu

9) ocena rownowagi kwasowo-zasadowej
10) USG jamy brzusznej, z oceng watroby i
$ledziony

11) MRI OUN, z ocena odcinka szyjnego
kregostupa

12) RTG ko$éca, co najmniej RTG krggostupa
13) badanie psychologiczne, z ocena ilorazu
inteligencji

14) pomiar ci$nienia t¢tniczego krwi

15) EKG

16) USG uktadu sercowo-naczyniowego

17) konsultacja laryngologiczna

18) badanie audiometryczne

19) konsultacja ortopedyczna, z ocena
ruchomosci stawow

20) EMG, do oceny wystgpowania zespotu
cie$ni nadgarstka

21) konsultacja neurologiczna

22) konsultacja kardiologiczna

23) test 3/6 min. marszu

2.Monitorowanie leczenia

2.1 Raz na 180 dni

1) morfologia krwi, z rozmazem

2) proby watrobowe: ALAT, AspAT

3) stezenie fosfatazy alkalicznej

4) ocena rownowagi kwasowo-zasadowej
5) badanie okulistyczne, z oceng w lampie

Ultrarzadkich gwarantujacych
udzielanie $wiadczen w nastgpujacych
trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
swiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




szczelinowej

6) badanie spirometryczne uktadu oddechowego
7) pomiary antropometryczne

8) pomiar cis$nienia tgtniczego krwi

9) test 3/6 min. marszu

2.2 Co 365 dni

1) ocena wydalania glikozaminoglikanéw z
moczem (po 6 mies. od wprowadzenia terapii, a
nastgpnie co 365 dni)

2) ocena miana przeciwciat przeciwko
a-L-iduronidazie (badanie obligatoryjne w
przypadku decyzji o zwigkszeniu dawki leku
lub braku efektywnosci dotychczasowej dawki
leku)

3) stezenie witamin B12, E, D

4) stezenie cholesterolu

5) USG jamy brzusznej, z ocena watroby i
$ledziony

6) MRI OUN, z oceng odcinka szyjnego
kregostupa (MRI OUN w przypadku
nieprawidtowosci w poprzednim badaniu lub
pojawienia si¢ lub nasilenia objawow
neurologicznych)

7) RTG koscca, co najmniej RTG krggostupa
8) Badanie psychologiczne, z ocena ilorazu
inteligencji

9) EKG

10) USG uktadu sercowo-naczyniowego (w
przypadku nieprawidtowosci w uktadzie
sercowo-naczyniowym — konsultacja
kardiologiczna — co 180 dni lub czgéciej)
11) konsultacja laryngologiczna

12) badanie audiometryczne

13) konsultacja ortopedyczna, z ocena
ruchomosci stawow

14) EMG, do oceny wystgpowania zespolu
cie$ni nadgarstka

15) konsultacja neurologiczna

16) konsultacja kardiologiczna

21. LECZENIE PRZEWLEKEEGO WZW TYPU B LUB C (ICD-10 B 18.1,B18.2)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI




SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1.Kryteria kwalifikacji

A. Do leczenia WZW B za pomoca lamivudinum lub
interferonum alfa-2a lub interferonum alfa-2b lub
peginterferonum alfa-2a lub interferonum alfa
naturalnym w ramach programu kwalifikuja si¢
$wiadczeniobiorcy spelniajacy nastepujace kryteria:

1) Kryteria gtéwne:
Przewlekle zapalenie watroby

a) obecno$¢ antygenu HBs powyzej 6 miesigcy,

b) swiadczeniobiorcy z HBe Ag (+) DNA HBV w liczbie
nie mniejszej niz 10° kopii/ml,

¢) $wiadczeniobiorcy z HBe Ag (-) DNA HBV w liczbie
nie mniejszej niz 10* kopii/ml,

d) utrzymujaca si¢ stale badz okresowo podwyzszona
aktywno$¢ aminotransferaz,

¢) zapalenie watroby i wldknienie w obrazie
histopatologicznym watroby; w uzasadnionych
przypadkach mozna odstapi¢ od biopsji watroby,

f) wiek powyzej 18 roku zycia, (interferon
rekombinowany powyzej 3 roku zycia);

2) Kryteria szczegolowe:
a) leczenie lamiwudyna: w przypadku marskosci
watroby:
-HBs Ag (+) potwierdzonej klinicznie lub w oparciu o
wynik biopsji watroby,
-DNA HBV w liczbie nie mniejszej niz 10* kopii/ml
niezaleznie od statusu HBeAg,
-DNA HBV < 10* kopii/ml — wowczas, gdy spetniony
jest jeden z ponizszych warunkow:

(1) podwyzszona aktywnos$¢ AIAT z jednoczesnym
potwierdzeniem marskosci w obrazie
morfologicznym watroby,

(ii) niewydolno$¢ watroby wyrazona
zakwalifikowaniem $wiadczeniobiorcy do kategorii
B lub C wedtug Child-Pugh.

1. Dawkowanie
WZW typu B

1) Leczenie lamiwudyna

Zalecana dawka eku jest 100 mg na dobg.
Dawkowanie w sytuacjach szczeg6lnych -
na przyktad niewydolnosci nerek u
$wiadczeniobiorcow dializowanych -
wedtug zalecen producenta. Lek nie ma
rejestracji do stosowania u dzieci i
mtodziezy do 18 roku zycia.

Po 24 tygodniach terapii lamiwudyna
nalezy oceni¢ skuteczno$¢ jej dziatania
poprzez ilo§ciowe oznaczenie st¢zenia
HBV DNA. W wypadku uzyskania
odpowiedzi wirusologicznej wyrazonej
przynajmniej 100krotnym zmniejszeniem
poziomu wiremii (2 log10) leczenie
nalezy kontynuowac¢. Leczenie mozna
zakonczy¢ po dwukrotnym stwierdzeniu
uyjemnych wynikow HBV DNA
wykonanych w odstgpach co najmniej 3
miesigcy, przy czym laboratorium musi
mie¢ wlasciwy certyfikat jakosci. Czas
terapii nie moze by¢ jednak krotszy niz
rok.

W przypadku §wiadczeniobiorcow z
marskos$cia watroby i po przeszczepie
watroby terapi¢ nalezy stosowac bez
ograniczen czasowych.

W przypadku nieskuteczno$ci leczenia
a) pierwotnej, okreslonej jako mniejsze
niz 100-krotne obniZenie poziomu
wiremii po 24 tygodniach terapii,
b) wtornej, definiowanej jako wzrost

1. Badania przy kwalifikacji

A. WZW B

1) Swiadczeniobiorcy leczeni lamiwudyna:
a) morfologia krwi,

b) AIAT,

c) stgzenie kreatyniny,

d) HBsAg i HBeAg,

¢) ilociowa ocena DNA HBV,

f) p/ciata anty HBe,

g) proteinogram,

h) czas lub wskaznik protrombinowy,
1) biopsja watroby w przypadkach
uzasadnionych kryteriami wiaczenia,
j) USG jamy brzuszne;j.

2) Swiadczeniobiorcy leczeni interferonem
alfa-2 a pegylowanym / rekombinowanym
interferonem alfa:

a) morfologia krwi,

b) AIAT,

c) HBsAgi HBeAg,

d) ilosciowa ocena DNA HBV,

e) p/ciata anty HBe,

f) proteinogram,

g) czas lub wskaznik protrombinowy,

h) autoprzeciwciata,

i) TSH,

j) fT4 lub {T3,

k) stezenie kreatyniny,

1) biopsja watroby w przypadkach
uzasadnionych kryteriami wlaczenia,

m) USG jamy brzuszne;j.

3) Swiadczeniobiorcy leczeni interferonem
alfa naturalnym:

a) morfologia krwi,

b) AIAT,

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu chorob zakaznych,
zapewniajacych $wiadczeniobiorcom
dostep do niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze udzielanie
$wiadczen w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




(iii) zakwalifikowanie do przeszczepu - leczenie
zakazenia HBV po przeszczepie,

b) leczenie interferonem naturalnym:

-niepowodzenie terapeutyczne po leczeniu
interferonem rekombinowanym lub interferonem
pegylowanym i potwierdzona celowo$¢ ponownego
rozpoczgceia leczenia,

-nietolerancja i inne dziatania niepozadane po
stosowaniu interferonu pegylowanego lub
interferonu rekombinowanego,

-zaawansowane widknienie lub marskos¢ wyroéwnana
watroby;

B. Do leczenia WZW typu C za pomocainterferonum
alfa-2a lub interferonum alfa-2b lub peginterferonum
alfa-2a lub peginterferonum alfa-2b lub interferonum
alfa naturalnego w ramach programu kwalifikuja si¢
Swiadczeniobiorcy spelniajacy nastepujace kryteria:

1) Kryteria gldwne:

a) obecno$¢ HCV RNA(+) w surowicy krwi lub w tkance
watrobowej,

b) obecno$¢ przeciwceiat anty-HCV,

¢) zmiany zapalne i wldknienie w obrazie
histopatologicznym watroby (u $wiadczeniobiorcéw z
genotypem 2 i 3 oraz w uzasadnionych przypadkach
mozna odstapi¢ od biopsji watroby),

d) wiek powyzej 18 roku zycia, (interferon

rekombinowany powyzej 3 roku zycia);

2) Kryteria szczegolowe:
a) leczenie interferonem rekombinowanym

- brak lub nieznamienne miana autoprzeciwciat.
Obecnos¢ przeciwcial anty LKM nie jest
przeciwwskazaniem do wiaczenia do leczenia,

b) leczenie interferonem alfa pegylowanym:
-przewlekte zapalenie watroby i wyréwnana marsko$¢
watroby,

-$wiadczeniobiorcy z pozawatrobowa manifestacja
zakazenia HCV powinni by¢leczeni niezaleznie od
zaawansowania choroby w obrazie
histopatologicznym,

aktywnoS$ci AIAT w stosunku do
warto$ci wyjsciowych lub wzrost
stezenia HBV DNA wigkszy niz 1
log10 w stosunku do najnizszych
warto$ci stwierdzanych w trakcie
dotychczasowego leczenia
nalezy wykona¢ w certyfikowanym
laboratorium oznaczenie mutacji
warunkujacych oporno$é na
lamiwudyng. Po potwierdzeniu
opornosci nalezy rozwazy¢ zmiang leku
na adefowir, entekawir lub pegylowany
interferon alfa-2a.

Przy braku opornosci nalezy sprawdzié¢
adherencj¢ do leczenia, tzn. stosowanie
si¢ $wiadczeniobiorcy do zaleconego
sposobu przyjmowania leku. Po
sprawdzeniu adherencji, w przypadku
nie osiagnigcia zamierzonego celu
terapii (spadek wiremii ponizej 2 log10)
nalezy rozwazy¢ zmiang leku na
adefowir, entekawir lub pegylowany
interferon alfa-2a.

2) leczenie interferonem pegylowanym
alfa2 a

Dawka peginterferonu alfa 2a: 180
ng/tydzien przez 48 tygodni u
$wiadczeniobiorcow HBeAg (-) i co
najmniej 24 tygodnie u
$wiadczeniobiorcow z HBeAg (+).

3) leczenie interferonem
rekombinowanym alfa2 ai2 b

5 lub 6 MIU podskornie 3 razy w
tygodniu przez 24 tygodnie u
$wiadczeniobiorcOw z antygenem
HBe(+) i przez 48 tygodni u
Swiadczeniobiorcow z HBe(-)

Okreélenie czasu leczenia w programie:
a) u $wiadczeniobiorcow HBe
dodatnich leczenie powinno by¢

c) stezenie kreatyniny,

d) HBsAg i HBeAg,

e) ilosciowa ocena DNA HBV,

f) p/ciata anty HBe,

g) proteinogram, h) czas lub wskaznik
protrombinowy,

i) autoprzeciwciata,

j) TSH,

k) fT4 lub fT3,

1) biopsja watroby w przypadkach
uzasadnionych kryteriami wiaczenia,
m) USG jamy brzusznej.

B.WZW C

1) Swiadczeniobiorcy leczeni interferonem
alfa-2 a pegylowanym:

a) morfologia,

b) AIAT,

c) TSH,

d) proteinogram,

¢) autoprzeciwciata,

f) HCV-genotyp,

g) PCR HCV metoda ilosciowa, h) fT4 lub fT3,
i) kwas moczowy,

j) proba ciazowa u kobiet w wieku rozrodczym,
k) USG jamy brzuszne;j.

2) Swiadczeniobiorcy leczeni
rekombinowanym interferonem alfa:
a) morfologia,
b) AIAT,
c) TSH,
d) proteinogram,
e) autoprzeciwciata,
f) HCV metoda jakosciowa,
g) fT4 lub fT3,
h) kwas moczowy,
1) proba ciazowa u kobiet, w wieku
rozrodczym,
j) USG jamy brzuszne;j.

3) Swiadczeniobiorcy leczeni interferonem




¢) leczenie interferonem naturalnym:

-niepowodzenie terapeutyczne po leczeniu
interferonem rekombinowanym lub interferonem
pegylowanym i potwierdzona celowo$¢ ponownego
rozpoczgcia leczenia,

-nietolerancja i inne dziatania niepozadane po
stosowaniu interferonu pegylowanego lub
interferonu rekombinowanego,

-zaawansowane wioknienie lub marsko$¢ wyréwnana
watroby.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

2. OkreSlenie czasu leczenia w programie:

A. WZW typu B
1) Lamiwudyna: kryteria wyltaczenia $wiadczeniobiorcy z
programu wyznaczaja czas leczenia;
2) Interferony:
a) u $wiadczeniobiorcow HBeAg (+) leczenie
prowadzone przez 24 tygodnie,
b) u $wiadczeniobiorcow HBeAg (-) leczenie
prowadzone przez 48 tygodni,
¢) u dzieci dotychczas nieleczonych zaleca si¢ leczenie
przez 24 tygodnie;

B. WZW typu C
1) Interferon alfa pegylowany:
a) przy genotypie 1 i 4 czas leczenia do 48 tygodni,
b) przy genotypie 2 i 3 czas leczenia 24 tygodnie;

2) Interferon alfa rekombinowany — przez 48 tygodni;

3) Interferon alfa naturalny - przez 24 tygodnie niezaleznie
od genotypu, a w przypadku marskosci 48 tygodni.

3. Kryteria wylaczenia

A. WZW typu B

prowadzone przez 24 tygodnie b) u
$wiadczeniobiorcow HBe ujemnych
leczenie powinno by¢ prowadzone
przez 48 tygodni ¢) u dzieci dotychczas
nieleczonych zaleca si¢ dawkowanie 3
razy 3 mln 3 razy w tygodniu przez 24
tygodnie

4) leczenie interferonem naturalnym
Interferon alfa naturalny moze by¢
stosowany w monoterapii:
a) w przewlektym WZW typu Bu
dorostych
b) marskosci pozapalnej po WZWB

Dawkowanie 6 MIU 3 razy w tygodniu
przez 24 tygodnie u
$wiadczeniobiorcow HBe(+) i 48
tygodni u $wiadczeniobiorcow HBe(-)

WZW typu C

1) Interferon pegylowany
Moze by¢ stosowany:

a) w monoterapii - u
$wiadczeniobiorcow z
przeciwwskazaniami do stosowania
rybawiryny,

b) w leczeniu skojarzonym z
rybawiryna — u osob z przewlektym
zapaleniem watroby typu C z
nawrotem zakazenia lub po
nieskutecznej terapii interferonem
alfa lub interferonem alfa i
rybawiryna.

Leczenie interferonem pegylowanym
alfa2a

Dawka peginterferonu alfa 2a: 180 g i
135 pg (u $wiadczeniobiorcow ze
schytkowa niewydolnos$cia nerek)
Leczenie skojarzone:

W przypadku wystapienia dziatan

alfa naturalnym:

a) morfologia,

b) AIAT,

¢) TSH, d) proteinogram,

¢) autoprzeciwciata,

f) HCV metoda, jakosciowa

g) fT4 lub T3,

h) kwas moczowy,

i) proba cigzowa u kobiet w wieku rozrodczym,
j) USG jamy brzuszne;j.

2. Monitorowanie leczenia

A. przewlekle WZW B

1) Swiadczeniobiorcy leczeni lamiwudyna:
W dniu rozpoczgcia terapii:

a) morfologia krwi,

b) ALT,

c¢) wskaznik lub czas protrombinowy,

d) stgzenie kreatyniny,

e) AFP.

W 4,12, 24, 48 tygodniu i dalej co 12 tygodni:
a) morfologia krwi,

b) AIAT,

c) stezenie kreatyniny.

W 24, 48 tygodniu i dalej co 24 tygodni:

a) HBsAg,

b) HBeAg,

¢) przeciwciata anty-HBe, d) DNA HBV (test
ilosciowy) met. PCR,

e) oznaczenie mutacji YMDD przy podejrzeniu
lekoopornosci na lamiwudyng).

Dodatkowo w 48 tygodniu:

a) wskaznik lub czas protrombinowy,

b) proteinogram,

c) AFP,

d) oznaczenie mutacji YMDD przy podejrzeniu
lekoopornosci na lamiwudyng),

e) USG jamy brzusznej.




1) Kryteria glowne:
wystapienie objawow nadwrazliwosci lub nietolerancji
na substancj¢ czynna lub pomocnicza;

2) Kryteria szczegolowe:
a) w przypadku lamiwudyny:

-wzrost wiremii o 1 log 10 w czasie leczenia, -
wykrycie mutanta YMDD;

b) w przypadku interferonow:

-niewyréwnana marsko§éwatroby,

-cigzka wspolistniejaca choroba serca, w tym
niewydolno$¢ krazenia, niestabilna choroba
wiencowa

- niewyrownana cukrzyca insulinozalezna,

-choroby o podtozu autoimmunologicznym poza
autoimmunologicznym zapaleniem watroby typu II
(anty-LKM -1),

-niewyréwnana nadczynno$¢ tarczycy,

- przeciwwskazania wynikajace z opinii neurologa o
aktualnym stanie choroby,

-$wiadczeniobiorcy uzaleznieni od alkoholu i
narkomani czynni lub z krotkim okresem
abstynencji;

-cigza lub karmienie piersia,

- przeciwwskazania wynikajace z opinii psychiatry o
aktualnym stanie choroby,

-choroba nowotworowa czynna lub z duzym ryzykiem
WZNOwWYy.

B. WZW typu C

1) nadwrazliwos¢ na substancj¢ czynna, interferon lub
substancj¢ pomocnicza;

2) niestwierdzenie HCV RNA w surowicy lub w tkance
watrobowej przy obecnosci anty —HCV;

3) niewyrownana marsko$¢ watroby;

4) cigzka wspotistniejaca choroba serca, w tym
niewydolno$¢ krazenia, niestabilna choroba wiencowa;

5) niewyréwnana cukrzyca insulinozalezna;

6) choroby o podtozu autoimmunologicznym poza
autoimmunologicznym zapaleniem watroby typu II
(anty-LKM -1);

7) niewyroéwnana nadczynno$c¢ tarczycy;

8) przeciwwskazania wynikajace z opinii neurologa o

niepozadanych-redukcja dawki
a) genotyp 1/4
-Dawka rybawiryny ponizej 75 kg
mc — 1000 mg od 75 kg mc — 1200
mg
-Czas terapii i warunki
i. 48 tygodni, gdy po 12 tygodniach
wystapita odpowiedz
wirusologiczna

ii. 24 tygodni, gdy EVR (early viral
response):

-niskie miano wirusa wyjsciowe (<
600 000 j.m./ml)

-w 4. tyg. leczenia wynik
oznaczenia HCV-RNA jest
ujemny

- ujemny wynik oznaczenia HCV-
RNA w 24 tygodnie;

b) Genotyp 2/3
-Dawka rybawiryny 800 mg
-Czas terapii i warunki: 24 tygodnie
zgodnie z charakterystyka produktu
leczniczego.

U $wiadczeniobiorcow z widknieniem
watroby do 2 stopnia wlacznie (staging)
w skali Scheuer’a, u ktorych po 12
tygodniach terapii nie stwierdza si¢
spadku wiremii ponizej 2 log10
leczenie nalezy przerwac¢. U
$wiadczeniobiorcow z wtoknieniem
watroby powyzej 2 stopnia lub
manifestacja pozawatrobowa terapig
kontynuuje si¢ do 48 tygodni. Oceng
wiloknienia przeprowadza si¢ w skali 5
punktowej (0-4).

Dawka rybawiryny w terapii
skojarzonej:

1) 1000mg/ dobg dla osob do 75 kg mc;

2) 1200mg/ dobg dla 0séb powyzej 75kg
mc.

2) Swiadczeniobiorcy leczeni interferonem
alfa-2 a pegylowanym / rekombinowanym
interferonem alfa/interferonem naturalnym:
TydzienO:

a) morfologia,

b) AIAT.

Tydzien 2, 4, 6, 8, 12,16, 20, 24, 28, 32,36, 40,
44, 48:

a) morfologia,

b) AIAT.

Tydzien 12, 24, 36, 48 dodatkowo:
a) TSH, b) fT4.

Tydzien24 1 48:

a) HBsAg,

b) HBeAg,

¢) p/ciata anty HBe,

d) HBV DNA (test ilo§ciowy) metoda PCR.

Dodatkowo w momencie zakonczenia leczenia
(24 1ub 48 tydzien):

a) wskaznik protrombinowy,

b) proteinogram,

¢) USG jamy brzuszne;.

B. WZW C

1) Swiadczeniobiorcy z genotypem 2,3 leczeni
interferonem alfa pegylowanym:

TydzienO:

a) AIAT,

b) morfologia krwi,
¢) proba ciagzowa.

Tydzie 2, 4, 6, 8, 12, 16, 20, 24:
a) AIAT,
b) morfologia krwi.

Tydzien 12 dodatkowo:
a) kreatynina,




aktualnym stanie choroby;
9) $wiadczeniobiorcy uzaleznieni od alkoholu i
narkomani czynni lub z krétkim okresem abstynencji;
10) ciaza lub karmienie piersia;
11) przeciwwskazania wynikajace z opinii psychologa o
aktualnym stanie zdrowia;
12) choroba nowotworowa czynna lub z duzym ryzykiem
WZNnowy.

3. Kryteria wylaczenia

A. WZW typu B
1) Kryteria gldwne:
wystapienie objawdw nadwrazliwosci lub nietolerancji
na substancj¢ czynna lub pomocnicza;

2) Kryteria szczegolowe:
a) w przypadku lamiwudyny:

-wzrost wiremii o 1 log 10 w czasie leczenia, -
wykrycie mutanta YMDD;

b) w przypadku interferonow:

-niewyréwnana marsko$¢watroby,

-cigzka wspolistniejaca choroba serca, w tym
niewydolno$¢ krazenia, niestabilna choroba
wiencowa

- niewyrownana cukrzyca insulinozalezna,

-choroby o podtozu autoimmunologicznym poza
autoimmunologicznym zapaleniem watroby typu II
(anty-LKM -1),

-niewyréwnana nadczynno$¢ tarczycy,

- przeciwwskazania wynikajace z opinii neurologa o
aktualnym stanie choroby,

-$wiadczeniobiorcy uzaleznieni od alkoholu i
narkomani czynni lub z krotkim okresem
abstynencji;

-cigza lub karmienie piersia,

- przeciwwskazania wynikajace z opinii psychiatry o
aktualnym stanie choroby,

-choroba nowotworowa czynna lub z duzym ryzykiem
WZNOowy.

B. WZW typu C
1) nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynna, interferon lub

Leczenie interferonem pegylowanym
alfa2 b
Dawka: 1,5nug/kg m.c./ tydzien
Leczenie skojarzone:
a) genotyp 1/4
-Czas terapii i warunki
i. 48 tygodni, gdy po 12 tygodniach
wystapita odpowiedz
wirusologiczna
ii. 24 tygodni, gdy EVR (early viral
response):
-niskie miano wirusa wyjsciowe (<
600 000 j.m./ml),
-w 4. tyg. leczenia wynik
oznaczenia HCVRNA jest ujemny,
-ujemny wynik oznaczenia HCV-
RNA w 24 tyg.
b) Genotyp 2/3
-Czas terapii i warunki: 24 tygodnie
zgodnie z charakterystyka produktu
leczniczego.

U $wiadczeniobiorcéw z wtdknieniem
watroby do 2 punktéw wilacznie
(staging) w skali Scheuer’a, u ktorych
po 12 tygodniach terapii nie stwierdza
sigspadku wiremii ponizej 2 log10
leczenie nalezy przerwaé. U
$wiadczeniobiorcoOw z wtoknieniem
watroby powyzej 2 punktow lub
manifestacja pozawatrobowa terapi¢
kontynuuje si¢ do 48 tygodni. Oceng
wiloknienia przeprowadza si¢ w skali 5
punktowej (0-4).

Swiadczeniobiorcom o réznej masie ciata
w leczeniu skojarzonym z rybawiryna
mozna poda¢ zalecang dawke
peginterferonu alfa 2b, stosujac
wstrzykiwacze lub fioki o r6znym
stezeniu:

a) dla masy ciala (kg) ponizej 40

-peginterferon alfa-2b
i. zawarto$¢ preparatu (1g/0,5ml) — 50

b) kwas moczowy,
¢) TSH,
d) fT4.

Tydzien 24:

a) GGTP,

b) fosfataza zasadowa,

¢) kwas moczowy,

d) kreatynina,

e) TSH,

f) fr4,

g) proteinogram,

h) HCV RNA jakosciowy metoda PCR,
1) USG jamy brzuszne;.

Tydzien 48:
-HCV RNA jakosciowy met.
PCR

2) Swiadczeniobiorcy z genotypem 1,4 leczeni
interferonem alfa pegylowanym:

Tydzien 0:

a) morfologia krwi,
b) AIAT,

¢) proba ciazowa.

Tydzien 2, 4, 6, 8, 12, 16, 20, 24, 28, 32, 36, 40,
44 48:

a) morfologia krwi,

b) AIAT.

W 4 tygodniu:

-HCV RNA ilosciowy metoda PCR (w
genotypie 1) u $wiadczeniobiorcow z
wyjsciowa wiremia, ponizej 600 000 IU/ml.

Tydzien 12,24,36 dodatkowo:
a) kwas moczowy,

b) kreatynina,

c) TSH,

d) fT4.




substancj¢ pomocnicza;

2) niestwierdzenie HCV RNA w surowicy lub w tkance
watrobowej przy obecno$ci anty —-HCV;

3) niewyréwnana marsko$¢ watroby;

4) cigzka wspotistniejaca choroba serca, w tym
niewydolno$¢ krazenia, niestabilna choroba wiencowa;

5) niewyrownana cukrzyca insulinozalezna;

6) choroby o podtozu autoimmunologicznym poza
autoimmunologicznym zapaleniem watroby typu II
(anty-LKM -1);

7) niewyréwnana nadczynno$¢ tarczycy;

8) przeciwwskazania wynikajace z opinii neurologa o
aktualnym stanie choroby;

9) $wiadczeniobiorcy uzaleznieni od alkoholu i
narkomani czynni lub z krotkim okresem abstynencji;

10) ciaza lub karmienie piersia;

11) przeciwwskazania wynikajace z opinii psychologa o
aktualnym stanie zdrowia;

12) choroba nowotworowa czynna lub z duzym ryzykiem
WZNOwy.

ii. podawanie raz w tyg. (ml) — 0,5
-catkowita dawka dobowa rybawiryny
(mg) -800,
b) dla masy ciala (kg) 40-50
-peginterferon alfa-2b
i. zawarto$¢ preparatu (pg/0,5ml) — 80
ii. podawanie raz w tyg. (ml) — 0,4
-catkowita dawka dobowa rybawiryny
(mg) -800,
¢) dla masy ciala (kg) 51-64
-peginterferon alfa-2b
1. zawarto$¢ preparatu (png/0,5ml) - 80
ii. podawanie raz w tyg. (ml) — 0,5
-catkowita dawka dobowa
rybawiryny (mg) -800,
d) dla masy ciala (kg) 65-75
-peginterferon alfa-2b
i. zawarto$¢ preparatu (pg/0,5ml) - 100
ii. podawanie raz w tyg. (ml) — 0,5
-calkowita dawka dobowa rybawiryny
(mg) -1000,
e) dla masy ciala (kg) 76-85
-peginterferon alfa-2b
i. zawarto$¢ preparatu (png/0,5ml) - 120
ii. podawanie raz w tyg. (ml) — 0,5
-catkowita dawka dobowa rybawiryny
(mg) -1000,
f) dla masy ciala (kg) powyzej 85
-peginterferon alfa-2b
1. zawarto$¢ preparatu (pg/0,5ml) - 150
ii. podawanie raz w tyg. (ml) — 0,5
- catkowita dawka dobowa rybawiryny
(mg) -1200;

2) Interferon alfa rekombinowany

Moze by¢ stosowany:
a) w monoterapii w przewleklym WZW
typu C
-u $wiadczeniobiorcow dializowanych,
-u $wiadczeniobiorcéw przed lub po
przeszczepach,
-u $wiadczeniobiorcoéw z

W 12 tygodniu: -HCV RNA ilo$ciowy metoda
PCR. Tydzien 48 dodatkowo :

a) GGTP,

b) fosfataza zasadowa,

¢) kwas moczowy,

d) kreatynina,

e) TSH,

f) T4,

g) proteinogram,

h) HCV RNA jakosciowy metodaPCR,
1) USG jamy brzuszne;j.

Tydzien72:
-HCV RNA jakosciowy metoda PCR;

3) Swiadczeniobiorcy leczeni
rekombinowanym interferonem
alfa/interferonem alfa naturalnym:

Tydzien 0:

a) morfologia krwi,
b) AIAT,

¢) proba ciagzowa.

Tydzien 2, 4, 6, 8, 12, 16, 20, 24, 28, 32, 36, 40,
44, 48:

a) morfologia krwi,

b) AIAT.

Tydzien 12, 24, 36 dodatkowo: a) kwas
MOCZOWY,

b) kreatynina,

c) TSH,

d) fT4.

Dodatkowo tydzien 24 lub 48 (na zakonczenie
leczenia):

a) GGTP,

b) fosfataza zasadowa,

c¢) kwas moczowy,

d) kreatynina,

e) TSH,

f) fT4,




przeciwwskazaniami do stosowania g) proteinogram,
lub nadwrazliwo$cia na rybawiryng, h) HCV RNA jakosciowy met. PCR,

-u dzieci powyzej 3 roku zycia, 1) USG jamy brzuszne;j.
b) w leczeniu skojarzonym z Tydzien 48 lub 72:
rybawiryna w przewleklym WZW -HCV RNA jako$ciowy

typu C: u dzieci powyzej 3 roku zycia
(interferon alfa2b).

Dawka interferonu alfa 2 a i 2b:
3 MIU 3razy w tygodniu przez 48 tyg.

Dawka rybawiryny:

ponizej 75 kg — 1000 mg

od 75 kg — 1200 mg na dobg w 2 dawkach

dawkowanie rybawiryny u dzieci —
15mg/kg mc/dobg

Interferon alfa-2b moze by¢ stosowany w
leczeniu przewlektego WZW typu C u
dzieci i mlodziezy w wieku 3 lat i
wigcej, wezesniej nie leczonych, bez
cech dekompensacji czynno$ci watroby
i ze stwierdzonym HCV-RNA w
surowicy -w dawce 3 mln j. m. 3 razy
w tygodniu analogicznie przez 24 i 48

tygodni.

Interferon alfa rekombinowany w WZW
typu C u dorostych jest leczeniem
suboptymalnym i powinien by¢ stosowany
tylko w przypadku niemoznosci
zastosowania interferonu pegylowanego.

22. LECZENIE PRZEWLEKLEGO WZW TYPU B W OPORNOSCI NA LAMIWUDYNE (ICD-10 B 18.1)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

. BADANIA DIAGNOSTYCZNE
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT“I/) ?&%%‘Z&TEA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU
1.Kryteria kwalifikacji 1. Dawkowanie 1. Badania przy kwalifikacji
1) obecnos$¢ antygenu HBs powyzej 6 miesigcy; 1) morfologia krwi;

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu chordb zakaznych,
zapewniajacych $wiadczeniobiorcom
dostep do niezbednych badan oraz




2) $wiadczeniobiorcy z HBe Ag (+) DNA HBV w liczbie nie
mniejszej niz 105 kopii/ml;

3) $wiadczeniobiorcy z HBe Ag (-) DNA HBV w liczbie nie
mniejszej niz 104 kopii/ml;

4) utrzymujaca si¢ stale badz okresowo podwyzszona
aktywno$¢ aminotransferaz;

5) zapalenie watroby i wtoknienie w obrazie
histopatologicznym watroby; w uzasadnionych
przypadkach mozna odstapi¢ od biopsji watroby;

6) wiek powyzej 18 roku zycia;

7) wystapienie nieskuteczno$ci na lamiwudyng.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) ciaza;

2) wystapienie objawow nadwrazliwos$ci na wszystkie leki
uwzglednione w niniejszym programie (zalecana zmiana
leku na inny w przypadku nadwrazliwos$ci na jeden z nich);
3) nieskuteczno$¢ terapii wszystkimi lekami objgtymi
niniejszym programem, mimo zmian zgodnych z programem
terapeutycznym.

1.1 W przypadku nieskutecznosci
leczenia lamiwudyna:

1) pierwotnej, okreslonej jako mniejsze
niz 100krotne obnizenie poziomu wiremii
po 24 tygodniach terapii,

2) wtornej, definiowanej jako wzrost
aktywnos$ci AIAT w stosunku do wartosci
wyjsciowych lub wzrost st¢zenia HBV
DNA wigkszy niz 1 log10 w stosunku do
najnizszych wartosci stwierdzanych w
trakcie dotychczasowego leczenia

- nalezy wykona¢ w certyfikowanym
laboratorium oznaczenie mutacji
warunkujacych oporno$¢ na lamiwudyng.
Po potwierdzeniu opornos$ci nalezy
rozwazy¢ zmiang leku na adefowir,
entekawir lub pegylowany interferon alfa-
2a. Przy braku opornosci nalezy
sprawdzi¢ adherencj¢ do leczenia, tzn.
stosowanie si¢ $wiadczeniobiorcy do
zaleconego sposobu przyjmowania leku.
Po sprawdzeniu adherencji , w przypadku
nie osiagnigcia zamierzonego celu terapii
(spadek wiremii ponizej 2 log10) nalezy
rozwazy¢ zmiangleku na adefowir,
entekawir lub pegylowany interferon alfa-
2a.

1.2 W przypadku nieskutecznosci
adefowiru okreslonej wedlug powyzszych
kryteriow, mozliwa jest jego zamiana na
entekawir i odwrotnie przy
nieskutecznos$ci entekawiru zamiana na
adefowir. W celu zmiany tych lekow
niezbedne jest wykazanie mutacji
zwiazanej z oporno$cia odpowiednio na
adefowir lub entekawir.

1. 3 Leczenie adefowirem Dawkowanie
leku Zalecana dawka leku to 10 mg na
dobg. Dawkowanie w sytuacjach
szczegblnych - na przyktad niewydolnosci
nerek u §$wiadczeniobiorcow

2) AlAT;

3) stezenie kreatyniny;

4) HBsAg i HBeAg;

5) ilosciowa ocena DNA HIV;

6) p/ciata anty HBe;

7) proteinogram;

8) czas lub wskaznik protrombinowy;
9) mutacje YMDD warunkujace opornoséna
lamiwudyne;

10) biopsja watroby w przypadkach
uzasadnionych kryteriami wlaczenia;
11) USG jamy brzuszne;.

2.Monitorowanie leczenia

2.1 W dniu rozpoczecia terapii

1) morfologia krwi;

2) AlAT;

3) wskaznik lub czas protrombinowy;
4) stezenie kreatyniny;

5) AFP.

2.2 W 4,12, 24, 48 tygodniu i dalej co 12
tygodni

1) morfologia krwi;

2) AIAT;

3) stezenie kreatyniny.

2.3 W 24, 48 tygodniu i dalej co 24 tygodni
1) HBsAg;

2) HBeAg;

3) przeciwciala anty-HBe;

4) DNA HBV (test ilosciowy) met. PCR.

Dodatkowo w 48 tygodniu:

1) wskaznik lub czas protrombinowy;
2) proteinogram;

3) AFP;

4) USG jamy brzuszne;.

specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze udzielanie
$wiadczen w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
swiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




dializowanych - wedtug zalecen
producenta. Lek nie ma rejestracji do
stosowania u dzieci i mtodziezy do 18
roku zycia.

1.4 Leczenie entecavirem Dawkowanie
leku Zalecana dawka leku dla
$wiadczeniobiorc6w z opornosciana
lamiwudyne wynosi 1.0 mg na dobg.
Dawkowanie w sytuacjach szczegdlnych -
na przyktad niewydolnos$ci nerek u
$wiadczeniobiorcow dializowanych -
wedlug zalecen producenta. Lek nie ma
rejestracji do stosowania u dzieci i
mlodziezy do 18 roku zycia.

23

. LECZENIE CHOROBY LESNIOWSKIEGO CROHNA (ICD-10 K 50)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Leczenie ciezkiej postaci chLC u dzieci do 18 roku
zycia

1.1 Kryteria wlaczenia

1) $wiadczeniobiorcy w wieku od 7 lat do momentu
ukonczenia 18 roku zycia

2) cigzka, aktywna postacia chLC (PCDAI powyzej 51 pkt),
3) brak lub utrata odpowiedzi na dotychczas stosowane
leczenie

4) wysokie stgzenie marker6w stanu zapalnego jak np. CRP,
oraz wysoki OB.

5) kobiety w wieku rozrodczym, musza wyrazi¢ zgodg na
$wiadoma kontrolg urodzen w okresie do 6 miesigcy po
zastosowaniu ostatniej dawki infliksymabu

1.2 Leczenie podtrzymujace infliximabem

W 71 dniu leczenia nalezy dokonaé oceny odpowiedzi na
leczenie przy uzyciu skali PCDAI. Swiadczeniobiorcy z
odpowiedzia kliniczng przechodza do leczenia
podtrzymujacego.

1.Leczenie chLC u dzieci do 18 roku
zycia

Infliksymab.nalezy poda¢ w dawce 5
mg/kg mc w infuzji dozylnej trwajacej
ponad 2 godziny. Nastgpne dawki nalezy
podac po 14 i 42 dniach od pierwszej
infuzji.

Leczenie podrzymujace nalezy prowadzié
w schemacie infliksymab w dawce 5
mg/kg mc co 8 tygodni.

2. Leczenie chLC u dorostych

2.1 Infliksymab nalezy poda¢ w dawce 5
mg/kg mc w infuzji dozylnej trwajacej
ponad 2 godziny. Nastgpne dawki nalezy
podaé po 14 1 42 dniach od pierwszej
infuzji.

W leczeniu podtrzymujacym nalezy

1. Badania przy kwalifikacji

1) iloé¢ krwinek biatych;

2) ilo$¢ krwinek czerwonych;

3) poziom hemoglobin;

4) plytki krwi;

5) odczyn Biernackiego;

6) aminotransferaza alaninowa;

7) aminotransferaza asparaginianowa;
8) poziom kreatyniny w surowicy;

9) biatko C-reaktywne;

10) badanie ogdlne moczu;

11) proba tuberkulinowa;

12) antygen HBs;

13) przeciwciata anty HCV;

14) antygen wirusa HIV(HIV Ag/Ab Combo);
15) stgzenie elektrolitow w surowicy;
16) hematokryt;

17) rtg klatki piersiowej;

18) ekg z opisem;

19) badanie endoskopowe;

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu gastroenterologii,
zapewniajacych $wiadczeniobiorcom
dostep do niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze udzielanie
$wiadczen w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych z §rodkow
publicznych.




2. Leczenie cigzkiej postaci chLC u dorostych

2.1 Kryteria wlaczenia

1) wiek powyzej 18 roku zycia,

2) stwierdzenie ci¢zkiej czynnej postaci choroby,

3) utarta masy ciata (BMI ponizej 18 kg/m?2),

4) CDAI powyzej 300 punktow,

5) wielokrotne, nickontrolowane oddawanie stolca w okresie
dnia,

6) przetoki okotoodbytowe, ktore nie zagoity si¢ pod
wplywem antybiotykow i leczenia chirurgicznego w
potaczeniu z leczeniem immunosupresyjnym,

7) obecnos¢ czynnikéw prognostycznych przemawiajacych
za cigzkim przebiegiem choroby takich jak: wczesne
pojawienie sig¢ przetok, zapalenie naczyn, zapalenie
naczyniowki oka, zajecie stawow, wtorna skrobiawica,
kacheksja, wysokie stezenie biochemicznych markerow
stanu zapalnego takich jak biatko C-reaktywne (CRP) oraz
wysokie OB.;

8) brak reakcji na dotychczasowe leczenie,

9) przeciwwskazania do dotychczasowego leczenia,

10) przeciwwskazania do leczenia chirurgicznego,

11) w przypadku kobiet w okresie rozrodczym konieczne
jest wyrazenie zgody na §wiadoma kontrolg urodzen do 5
miesigcy po zastosowaniu ostatniej dawki adalimumabu i do
6 miesigcy po zastosowaniu ostatniej dawki infliksymabu.

3. Okreslenie czasu leczenia w programie
1) infliksymab

— terapia inicjujaca 43 dni;

2) adalimumab :

— terapia inicjujaca do 12 tygodnia wlacznie;

Leczenie podtrzymujace adalimumabem lub infliksymabem
powinno trwa¢ az do momentu stwierdzenia braku
odpowiedzi na leczenie (w tym réwniez stwierdzenie
konieczno$ci wykonania zabiegu chirurgicznego zwiazanego
z choroba) jednakze nie dtuzej niz 12 miesigcy od momentu
podania pierwszej dawki.

4. Kryteria wylaczenia
1) nadwrazliwo$¢ na leki stosowane w programie,

podawac infliksymab w dawce 5 mg/kg
mc co 8§ tygodni.

Dopuszczalne sa uzasadnione 1-2 dniowe
odstepstwa od podanego schematu,

2.2 Adalimumab nalezy poda¢ we
wstrzyknigciu podskornym, w dawce 160
mg, po 14 dniach w dawce 80 mg, a
nastgpnie w dawce 40 mg po kazdych
kolejnych 14 dniach do 12 tygodnia
wlacznie.

W leczeniu podtrzymujacym
adalimumabem nalezy go podawaé w
dawce 40 mg podskornie co 2 tygodnie.
Dopuszczalne sa uzasadnione 1-2 dniowe
odstepstwa od podanego schematu.

20) obliczenie warto$ci wskaznika CDAI /
PCDALI

2. Monitorowanie leczenia

W przypadku stosowania adalimumabu
Swiadczeniodawca jest zobowigzany wykonac,
co najmniej po 2 tygodniach od podania
ostatniej dawki leku nastgpujace badania:
morfologia krwi, OB, Ht, CRP, AIAT i AspAT.
Wtedy tez nalezy przeprowadzi¢ oceng
wskaznika CDAL.

W przypadku stosowania infliksymabu,
Swiadczeniodawca jest zobowigzany wykonac,
co najmniej po 2 tygodniach od podania 3-ciej
dawki leku. nastgpujace badania: morfologia
krwi, OB, Ht, CRP, AIAT i AspAT. Wtedy tez
nalezy przeprowadzi¢ oceng wskaznika CDAI /
PCDAL




2) cigzkie zakazenia wirusowe, grzybicze lub bakteryjne,
3) umiarkowana lub cigzka niewydolno$¢ migsnia
sercowego,

4) niestabilna choroba wienicowa

5) przewlekta niewydolno$¢ oddechowa

6) przewlekta niewydolno$¢ nerek

7) przewlekta niewydolno$¢ watroby

8) zespot demielinizacyjny lub objawy przypominajace ten
zespot,

9) choroba alkoholowa, poalkoholowe uszkodzenie watroby
lub kazda czynna postepujaca chorobg watroby,

10) ciaza lub karmienie piersia

11) rozpoznanie standw przednowotworowych lub
nowotwordw ztosliwych w okresie 5 lat poprzedzajacych
moment kwalifikowania do programu,

12) powiktania wymagajace innego post¢gpowania (np.
leczenia operacyjnego).

5. Zakonczenie leczenia

1) uzyskanie remisji,

2) brak efektow leczenia,

3) pogorszenia stanu §wiadczeniobiorcy,

4) wystapienia powiklan wymagajacych innego
specyficznego leczenia.

24. LECZENIE OPORNYCH POSTACI SZPICZAKA MNOGIEGO (PLAZMOCYTOWEGO) (ICD-10 C 90)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

1.1 Ogélne

1) stan ogdlny wg Karnowskiego > 60%;

2) liczba ptytek krwi > 50 G/l;

3) stezenie Hb > 8,0 g/dl (takze uzyskane przez podanie
transfuzji krwi);

4) liczba neutrofili (ANC) > 0,5 G/I, catkowita liczba

1. Dawkowanie

Jeden cykl leczenia obejmuje 21 dni:
Podanie leku w dawce 1,3 mg/m?
przypada na dzien 1, 4, 8, 11 cyklu,
natomiast w dniach od 12 do 21 wiacznie
nastepuje przerwa w podawaniu leku. W

razie wystgpienia istotnych powodow

1. Badania przy kwalifikacji
1) oznaczenie morfologii krwi
2) oznaczenie ASPAT, ALAT
3) poziom wapnia

4) kreatynina

5) bilirubina

6) klirens kreatyniny

7) elektroforeza biatek

8) oznaczanie biatka M

9) badania ogdlne moczu

10) badanie na obecnos¢ biatka Bence’a -

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu hematologii, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostep do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od




leukocytow > 1,5G/1;

5) stgzenie wapnia w surowicy < 14 mg/dl;

6) ASPAT i ALAT < 2,5 raza gérny zakres normy;
7) bilirubina catkowita < 1,5 goérny zakres normy;

8) klirens kreatyniny > 30 ml/min.

Chorzy w wieku rozrodczym musza zobowiazac si¢ do

stosowania antykoncepcji.

1.2 Leczenie w ramach II rzutu

1) wystapita progresja w trakcie leczenia I rzutu
stwierdzana po co najmniej 2 cyklach leczenia

2) brak jest poprawy czg$ciowej po 4 cyklach
leczenia I rzutu bez wykorzystania bortezomibu;

1.3 Leczenie w ramach III rzutu

1) z nawrotem szpiczaka po uzyskaniu, co najmniej
remisji czg$ciowej za pomoca chemioterapii
wysokodawkowej i przeszczepieniu komorek
krwiotworczych;

2) chorych z progresja choroby po roku leczenia I 1 II
rzutu;

3) chorych z nawrotem szpiczaka po chemioterapii
wysokodawkowej i przeszczepieniu wlasnych komorek
krwiotworczych bez remisji czgsciowej kwalifikowanych do
przeszczepienia allogenicznych komoérek krwiotworczych,

4) nieuzasadnione jest wlaczenie do leczenia
bortezomibem w ramach III rzutéw pacjentow, u ktoérych
zastosowano ten lek w leczeniu II rzutu i nie uzyskano
odpowiedzi na leczenie w postaci remisji czgsciowe;.

1.4 Leczenie w ramach IV rzutu

1) z nawrotem szpiczaka po uzyskaniu co najmnie;j
bardzo dobrej remisji cz¢§ciowej po leczeniu za pomoca
chemioterapii wysokodawkowej i przeszczepienia komorek
krwiotworczych, zastosowanych jako leczenie III rzutu u
chorych, ktdrzy uzyskali co najmniej rem isjg¢ czg§ciowa po
zastosowaniu bortezomibu w ramach leczenia II rzutu.

losowych badz organizacyjnych
dopuszcza si¢ przyspieszenie badz
op6znienie podania konkretnej dawki leku
o dwa dni w stosunku do zaplanowane;j
daty. W razie wystapienia dziatania
niepozadanego w stopniu II i Il wg WHO
dopuszczalne jest zaleznie od sytuacji
zmniejszenie dawki o 25 lub 50% (do
odpowiednio 1,0 mg/m? lub 0,7 mg/m®)
lub czasowe przerwanie podawania leku
do czasu ustapienia danego dziatania
niepozadanego i jego ponowne wilaczenie
w odpowiednio zredukowanej dawce.

Lek jest podawany w trwajacym od 3 do 5
sekund dozylnym wstrzyknigciu w formie
bolusa przez obwodowo lub centralnie
umieszczony cewnik. Po podaniu
produktu, cewnik nalezy przeptukac 9
mg/ml (0,9%) roztworem chlorku sodu do
wstrzyknig¢.

Jonesa w moczu,

11) biopsja szpiku lub/i trepanobiopsja szpiku
12) RTG kosci ptaskich i dtugich

13) MR lub TK (w wybranych przypadkach)

2. Monitorowanie leczenia
Co najmniej raz w miesiacu badanie
neurologiczne

Pomigdzy 35-42 dniem leczenia (co 2 cykle
leczenia):

1) oznaczenie morfologii krwi;

2) kreatynina;

3) waph w surowicy;

4) test immunofiksacji krwi i moczu na
obecno$¢ biatka monoklonalnego;

5) mielogram lub trepanobiopsja szpiku.

Pomigdzy 54-63 dniem leczenia (co 2 cykle
leczenia):

1) morfologia krwi;

2) stgzenie Hb;

3) AspAT i AIAT;

4) bilirubina catkowita;

5) kreatynina;

6) wapn w surowicy;

7) test immunofiksacji krwi i moczu na
obecno$¢ biatka monoklonalnego;

8) mielogram lub trepanobiopsja szpiku.

Pomigdzy 75-84 dniem leczenia (co 2 cykle
leczenia):

1) morfologia krwi, plytki, catkowita liczba
leukocytow;

2) stezenie Hb;

3) liczba neutrofili;

4) AspAT i AlIAT;

5) bilirubina catkowita;

6) klirens kreatyniny;

7) kreatynina;

8) wapn w surowicy;

9) test immunofiksacji krwi i moczu na
obecno$¢ biatka monoklonalnego;

$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




2. OKreslenie czasu leczenia w programie:
Leczenie bortezomibem trwa 18 tygodni i obejmuje 6 cykli.
U pacjentdéw, ktorzy odpowiadaja na leczenie (remisja
czgsciowa po 4 cyklach), ale u ktorych nie stwierdzono
catkowitej remisji mozna zastosowa¢ maksymalnie do 8
cykli leczenia w czasie 24 tygodni. W razie wystapienia
bardzo dobrej reakcji na leczenie umozliwiajacej
weczesniejsze wykonanie przeszczepienia komorek
krwiotworczych dopuszcza sig przerwanie leczenia
bortezomibem po mniej niz 6 cyklach. Dany chory moze
nastgpnie otrzymac pozostate cykle w ramach leczenia
poprzeszczepowego. W razie wystapienia przerwy w
leczeniu spowodowanej umiarkowanymi dziataniami
niepozadanymi leczenie jest wydtuzone o tg przerwe.

3. Kryteria wylaczenia

1) nadwrazliwo$¢ na bortezomib, boron (bor) lub ktérakolwiek
substancj¢ pomocnicza;

2) nietolerancja bortezomibu; wg WHO stopien IV;

3) cigzkie zaburzenia czynnosci funkcji watroby lub nerek

- progresja choroby po dwach cyklach bortezomibu badz brak
poprawy czesciowej po 4 cyklach stosowania bortezomibu.

10) mielogram lub trepanobiopsja szpiku.

Pomigdzy 96-105 dniem leczenia (co 2 cykle
leczenia):

1) morfologia krwi, plytki, catkowita liczba
leukocytow;

2) stgzenie Hb;

3) liczba neutrofili;

4) AspAT i AIAT;

5) bilirubina catkowita;

6) klirens kreatyniny;

7) kreatynina;

8) wapn w surowicy;

9) test immunofiksacji krwi i moczu na
obecno$¢ biatka monoklonalnego;

10) mielogram lub trepanobiopsja szpiku.

Pomigdzy 117-126 dniem leczenia (co 2 cykle
leczenia)):

1) morfologia krwi, plytki, catkowita liczba
leukocytow;

2) stgzenie Hb;

3) liczba neutrofili;

4) AspAT i AIAT;

5) bilirubina catkowita;

6) klirens kreatyniny;

7) kreatynina;

8) wapn w surowicy;

9) test immunofiksacji krwi i moczu na
obecno$¢ biatka monoklonalnego;

10) mielogram lub trepanobiopsja szpiku;
11) badanie radiologiczne kosci (po

zakonczeniu 6 cyklu leczenia).

25. LECZENIE TETNICZEGO NADCISNIENIA PEUCNEGO (ICD-10 127, 127.0)

A. Leczenie TNP u dorostych

1. Leczenie I-go rzutu

1.1 Leczenie I-go rzutu bosentanem
1.2 Leczenie I-go rzutu sildenafilem
2. Leczenie II-go rzutu

2.1 Leczenie II-go rzutu bosentanem
2.2 Leczenie II-go rzutu iloprostem




2.3 Leczenie II-go rzutu treprostinilem

2.4 Leczenie II-go rzutu — terapia skojarzona / iloprost + sildenafil /

B. Leczenie TNP u dzieci i kontynuacja

1 .leczenie dzieci — bosentan

2.kontynuacja leczenia TNP u 0s6b przekraczajacych wiek 18 lat i wezesniej otrzymujacych bosentan w ramach leczenia TNP u dzieci

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

A. Leczenie TNP u dorostych
1. Leczenie I-go rzutu
1.1 leczenie sildenafilum:

Do leczenia I rzutu w ramach programu kwalifikuja si¢
$wiadczeniobiorcy spelniajacy nastgpujace kryteria:

1) zdiagnozowana oraz udokumentowana jedna z ponizszych
postaci nadci$nienia ptucnego:

a) idiopatyczne nadci$nienie ptucne,

b) rodzinne tgtnicze nadci$nienie ptucne,

¢) tetnicze nadcisnienie plucne w przebiegu choroby
uktadowej tkanki facznej (konieczne jest wykluczenie
postaci choroby z dominujacym wtoknieniem phuc);
2)$wiadczeniobiorcy w III klasie czynnosciowej wedtug
WHO;

3) brak spadku ci$nienia w t¢tnicy ptucnej w ostrym tescie
hemodynamicznym j (wedtug aktualnych standardow
leczenia);

4) wiek powyzej 18 roku zycia.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie
kryteriow wylaczenia.

3. Wylaczenie z leczenia I rzutu w programie:
1) nieskutecznos¢ terapii;

2) cigzka niewydolno$¢ watroby;

3) przebyty udar moézgu;

4) zawal migénia sercowego;

5) cisnienie tgtnicze krwi ponizej 90/50 mmHg;

A.Leczenie TNP u dorostych:

1. Leczenie I-go rzutu

1.1 leczenie I rzutu- bosentan

Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki
62,5 mg dwa razy na dobg przez 4
tygodnie, nastgpnie zwigksza¢ dawkg do
dawki podtrzymujacej 125 mg dwa razy
na dobg. Lek nalezy przyjmowac rano i
wieczorem, z pokarmem lub bez pokarmu.

1.2 leczenie I rzutu - sildenafil
Nalezy stosowa¢ dawke 20 mg 3 razy
dziennie.

1.3 okreslenie czasu leczenia w
programie

Czas leczenia w programie okresla lekarz
na podstawie kryteriow wylaczenia.

2. Leczenie I1-go rzutu

2.1 leczenie II rzutu — bosentan
Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki
62,5 mg dwa razy na dobg przez 4
tygodnie, nast¢pnie zwigksza¢ dawke do
dawki podtrzymujacej 125 mg dwa razy
na dobg. Tabletki nalezy przyjmowac rano
i wieczorem, z pokarmem lub bez
pokarmu.

II. Badania przy kwalifikacji

1) Badania nieinwazyjne:

a) ocena klasy czynnosciowej wedlug NYHA,
b) test 6-minutowego marszu,

¢) oznaczenie NT-pro-BNP,

d) badanie echokardiograficzne;

2) Badania inwazyjne:

badanie hemodynamiczne — cewnikowanie
prawego serca z oceng cisnienia zaklinowania (z
wylaczeniem pacjentow z zespotem
Eisenmengera, jesli w przesztosci wykonywano
juz taka oceng), naczyniowego oporu plucnego,
pojemnosci minutowej i saturacji mieszanej
krwi zylnej, testy wazodylatacyjne (z
wylaczeniem pacjentdow z zespotem
Eisenmengera)

Ocena postepu leczenia powinna by¢
wykonywana w stanie mozliwie jak najbardziej
stabilnym.

2. Monitorowanie leczenia

1)Panel badan nieinwazyjnych:

1.co 3 - 6 miesigcy w trakcie uczestnictwa w
programie,

2.w sytuacji pogorszenia zgloszonego przez
Swiadczeniobiorce

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu chordb uktadu krazenia lub
choréb phuc zapewniajacych
$wiadczeniobiorca dostgp do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




6) jednoczesne stosowanie azotanow, lekow
przeciwgrzybicznych, lekow przeciwwirusowych;

7) nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynna lub ktérakolwiek
substancj¢ pomocnicza;

8) nadcisnienie plucne o innej etiologii niz podano w
kryteriach wlaczenia;

9) brak wspotpracy z strony §wiadczeniobiorcy w zakresie
prowadzenia terapii oraz okresowej kontroli;

10) ciaza lub laktacja.

3. Okreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie
kryteriéw wylaczenia z programu.

1.2 leczenie bosentanem:

Do leczenia I rzutu w ramach programu kwalifikuja si¢
$wiadczeniobiorcy spetniajacy nastgpujace kryteria:

1) $wiadczeniobiorcy w III klasie czynno$ciowej wedtug
WHO, u ktérych w ostrym te$cie hemodynamicznym nie
stwierdzono spadku ci$nienia w tgtnicy ptucnej (wedtug
aktualnych standardow leczenia,nie dotyczy zespolu
Eisenmengera);

2) zdiagnozowane oraz udokumentowane tgtnicze
nadci$nienie ptucne zwiazane z wrodzonymi wadami serca /
zespotem Eisenmengera;

3) wiek powyzej 18 roku zycia

1.3. Wylaczenie z leczenia I rzutu u dorostych:

1) nieskutecznos¢ terapii;

2) cigzka niewydolno$¢ watroby;

3) przebyty udar mozgu

4) zawatl migsnia sercowego;

5) cisnienie tgtnicze krwi ponizej 90/50 mmHg;

6) jednoczesne stosowanie azotanow, lekow
przeciwgrzybicznych, lekow przeciwwirusowych;

7) nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynna lub ktérakolwiek
substancj¢ pomocnicza;

8) nadcisnienie ptucne o innej etiologii niz podano w
kryteriach wlaczenia;

9) brak wspotpracy z strony §wiadczeniobiorcy w zakresie
prowadzenia terapii oraz okresowej kontroli;

10) ciaza lub laktacja

2.2 leczenie II rzutu — iloprost

Dawka na jedna inhalacjg: 2,5
mikrograma lub 5,0 mikrograméw
iloprostu (podawanego w inhalacji przez
ustnik nebulizatora), rozpoczynajac od
podania mniejszej dawki 2,5 mikrograma
w pierwszej inhalacji, a nastgpnie w
drugiej inhalacji podajac 5,0
mikrograméw. W przypadku stabej
tolerancji dawki 5 mikrogramow, dawka
ta powinna by¢ zmniejszona do 2,5
mikrograma.

6 do 9 inhalacji na dobe.

2.3 leczenie II rzutu — treprostynil

Lek podaje si¢ w postaci ciaglej infuzji
podskornej, za pomoca miniaturowe;j
pompy po umieszczeniu jednorazowej,
plastikowej kaniuli w tkance podskornej
brzucha. Operacj¢ umieszczenia kaniuli,
przygotowanie leku oraz obstuge pompy
pacjent wykonuje samodzielnie w
warunkach ambulatoryjnych.
Dawkowanie leku dostosowane jest do
masy ciala — dawka poczatkowa wynosi
1.25 ng/kg/min. Nastgpnie dawka jest
zwigkszana w zaleznosci od tolerancji
leczenia i efektu klinicznego. Skuteczno$é
leczenia treprostynilem zalezy
proporcjonalnie od stosowanej dawki
leku. Istotny klinicznie efekt leczenia
osiaga si¢ zazwyczaj przy dawce okoto 15
- 20 ng/kg/min

2.4 leczenie II rzutu — terapia
skojarzona (iloprost + sildenafil)
Duoterapia stosowana w przypadku
wystapienia progresji choroby u
pacjentoéw leczonych w I rzucie
sildenafilem lub u pacjentow znajdujacych
si¢ w IV klasie czynno$ciowej w chwili
rozpoznania choroby

Dawka sildenafilu: 20 mg 3 razy dziennie.

2)Badanie hemodynamiczne:

1. co 12 -24 miesiace

2. w sytuacji progresji choroby do klasy IV,
przed wlaczeniem terapii Il rzutu

3. jesli panel badan nieinwazyjnych wskazuje na
pogorszenie (patrz punkt interpretacja
wynikow)

1)Badania nieinwazyjne

a) ocena klasy czynnosciowej wedlug NYHA,
b) test 6-minutowego marszu,

¢) oznaczenie NT-pro-BNP,

d) badanie echokardiograficzne (w przypadku
rozbieznoséci wynikow badan podstawowych).

Interpretacja wynikow, jesli zostana
stwierdzone nastgpujace zmiany:

klasa czynnosciowa ulegnie zmianie na IV —
wskazane jest wlaczenie terapii II rzutu po
wykonaniu badania hemodynamicznego lub
jesli spelnione sa dwa z trzech wymienionych
nizej warunkow $wiadczeniobiorca powinien
mie¢ wykonane badanie hemodynamiczne:

a) klasa czynnosciowa III wedtug NYHA,

b) dystans 6-minutowego marszu ponizej
380m;

¢) NT-pro-BNP powyzej 3400 pg/ml.

W innych sytuacjach powinna by¢
kontynuowana terapii I rzutu. W przypadku
znacznych rozbieznosci w wynikach
wspomnianych testoéw nalezy wykona¢ badanie
echokardiograficzne i decyzjg o cewnikowaniu
podja¢ po uwzglednieniu takze jego wyniku.

2). Badania inwazyjne:

Badanie hemodynamiczne:

cewnikowanie prawego serca z oceng cisnienia
zaklinowania, naczyniowego oporu plucnego,
pojemnos$ci minutowej i saturacji mieszanej
krwi zylnej (z wylaczeniem pacjentéw z
zespotem Eisenmengera)

Interpretacja wynikow:

Na pogorszenie wskazujace na potrzebg zmiany




3. Okreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie
kryteriéw wylaczenia z programu.

2. Leczenie II-go rzutu
2.1. Kryteria kwalifikacji bosentan, iloprost, trepostynil
oraz iloprost+sildenafil

Do leczenia II rzutu u dorostych w ramach programu
kwalifikuja si¢ §wiadczeniobiorcy z tgtniczym
nadci$nieniem plucnym:

a) po nieskutecznym leczeniu I rzutu lub

b) bedacy w IV klasie czynno$ciowej w momencie
rozpoznania choroby.

2.2. Wylaczenie z leczenia II rzutu u dorostych:

1) cigzka choroba niedokrwienna serca lub niestabilna
dtawica piersiowa;

2) zawal migénia sercowego przebyty w okresie ostatnich 6
miesigey;

3) niewyréwnana niewydolno$¢ serca niekontrolowana przez
lekarza;

4)cigzkie zaburzenia rytmu serca,

zaburzenia naczyniowo-mozgowe (np. przejsciowe
niedokrwienie mézgu, udar) przebyte w ciagu ostatnich 3
miesigcy;

5)wrodzone wady zastawkowe z istotnymi

klinicznie zaburzeniami czynnosci mig¢§nia sercowego nie
zwiazane z nadci$nieniem plucnym;

6)aktywne wrzody trawienne;

7)uraz;

8)krwotok wewnatrzczaszkowy;

9)nadwrazliwo$¢ na substancjg czynna lub ktorakolwiek
substancjg pomocnicza;

10) nadcis$nienie ptucne o innej etiologii niz podano w
kryteriach wiaczenia;

11) brak wspoétpracy z strony $wiadczeniobiorcy w zakresie
prowadzenia terapii oraz okresowej kontroli;

12) ciaza lub laktacja

3. Okreslenie czasu leczenia w programie
Czas leczenia w programie okre§la lekarz na podstawie

Dawka iloprostu na jedna inhalacjg: 2,5
mikrograma lub 5,0 mikrogramow
iloprostu (podawanego w inhalacji przez
ustnik nebulizatora), rozpoczynajac od
podania mniejszej dawki 2,5 mikrograma
w pierwszej inhalacji, a nastgpnie w
drugiej inhalacji podajac 5,0
mikrogramow.

W przypadku ztej tolerancji dawki 5
mikrograméw, dawka ta powinna by¢
zmniejszona do 2,5 mikrograma.
Maksymalna liczba inhalacji na dobg: 8.

Opcje terapii I rzutu (bosentan; iloprost;
treprostynil; iloprost + sildenafil) moga
by¢ stosowane zamiennie w zaleznos$ci od
tolerancji i skutecznosci leczenia.

B. Leczenie TNP u dzieci i kontynuacja
ich leczenia po 18-tym roku zycia

1)masa ciata od 20 do 40 kg, dawka
poczatkowa (4 tygodnie) 31,25 mg dwa
razy na dobg, dawka podtrzymujaca 62,5
mg dwa razy na dobg;

2) masa ciata wigksza niz 40 kg, dawka
poczatkowa (4 tygodnie) 62,5 mg dwa
razy na dobg, dawka podtrzymujaca 125
mg dwa razy na dobg.

3)kontynuacja leczenia TNP u 0so6b
przekraczajacych wiek 18 lat i wezesniej
otrzymujacych bosentan w ramach
leczenia TNP u dzieci

Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki
62,5 mg dwa razy na dobg przez 4
tygodnie, nast¢pnie zwigksza¢ dawke do
dawki podtrzymujacej 125 mg dwa razy
na dobg. Tabletki nalezy przyjmowac rano
i wieczorem, z pokarmem lub bez

terapii na II rzut sktada si¢ spelnienie 2 z 3
ponizszych warunkow w trakcie leczenia lekiem
I rzutu:

a)indeks sercowy < 2.4 l/min/m2.

b)$rednie cisnienie w prawym przedsionku —
,powyzej 10 mm Hg,

c¢)saturacja mieszanej krwi zylnej<65%




kryteriow wylaczenia z programu.

B. Leczenie TNP u dzieci i kontynuacja ich leczenia po
18-tym roku zycia

1. Kryteria kwalifikacji dzieci (bosentan)

1)wiek

a) od 2 do 18 roku zycia

b) kontynuacja ich leczenia po 18-tym roku zycia
2)pierwotne (idiopatyczne i rodzinne) tgtnicze nadci$nienie
plucne;
3)wtdrne tgtnicze nadcisnienie ptucne zwiazane z choroba
tkanki tacznej;
4)tetnicze nadcisnienie plucne w przebiegu wrodzonych wad
serca;
5)zespot Eisenmengera;
6)I1I klasa czynno$ciowa wg WHO;
7)zastosowanie skutecznej metody antykoncepcji u
miesigczkujacych dziewczat

2. Wylaczenie z leczenia

1)nadcisnienie ptucne o innej etiologii niz podano w
kryteriach wlaczenia;

2)wrodzona wada serca z nadci$nieniem plucnym, w ktorej
istnieje mozliwos¢ leczenia operacyjnego;

3)brak wspoétpracy ze strony pacjenta w zakresie
prowadzenia terapii oraz okresowej kontroli leczenia;
4)nadwrazliwos¢ na substancjg¢ czynna lub na ktorakolwiek
substancj¢ pomocnicza;

S)umiarkowane do cig¢zkiego zaburzenie czynno$ci watroby;
6)wartosci poczatkowe aminotransferaz watrobowych (tj.
AspAT i ALAT) wigksze

niz trzykrotna warto$¢ gornej granicy normy;
7)jednoczesne stosowanie cyklosporyny A;

8)ciaza;

9) miesiaczkujace dziewczgta nie stosujace skutecznych
metod antykoncepcji

3. Okreslenie czasu leczenia w programie

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

pokarmu.

U dzieci w wieku powyzej 2 lat optymalna
dawka podtrzymujaca nie zostata ustalona
w dobrze kontrolowanych badaniach.
Jednak dane farmakokinetyczne u dzieci
wykazaly, ze stgzenie bozentanu w osoczu
u dzieci byto zwykle mniejsze niz u
pacjentow dorostych i nie wzrastato po
zwigkszeniu dawki bozentanu do poziomu
powyzej 2mg/kg dwa razy na dobg .Na
podstawie danych farmakokinetycznych
mozna stwierdzi¢, ze jest mato
prawdopodobne, by wigksze dawki byty
bardziej skuteczne. Nie mozna takze
wykluczy¢, ze po zwigkszeniu dawki u
dzieci wzrosénie prawdopodobienstwo
wystapienia dziatan niepozadanych. Nie
przeprowadzono badan klinicznych
poréwnujacych stosunek skutecznosci do
bezpieczenstwa dawki 2 mg/kg i 4 mg/kg
dwa razy na dobg u dzieci.

Doswiadczenie kliniczne, dotyczace
dzieci w wieku ponizej 2 lat jest
ograniczone

26. ZAPOBIEGANIE KRWAWIENIOM U DZIECI Z HEMOFILIA AIB (ICD-10 D 66, D 67)




WARUNKI REALIZACJI

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO
. BADANIA DIAGNOSTYCZNE 1.Tryb realizacji Swiadczenia:
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAF[;KII)II?I?(I)I(G(?X?EEI:A LEKOW WYKONYWANE W RAMACH 1) ambulatoryjny;
PROGRAMU 2) jednodniowy;

Kwalifikacji §wiadczeniobiorcow do terapii pierwotne;j i
wtornej profilaktyki oraz leczenia hemofilii powiktanej
nowo powstalym krazacym antykoagulantem dokonuje
Zesp6t Koordynujacy.

1. Modut pierwotnej profilaktyki krwawien

1. 1. Pierwotna profilaktyka krwawien dzieci od 1 dnia Zycia
z zachowaniem ciagtosci leczenia do ukonczenia 18 roku
zycia z cigzka postacia hemofilii A lub B, o poziomie
aktywnosci czynnikow krzepnigcia VIII lub IX réwnym lub
ponizej 1% poziomu normalnego.

Substancja czynna finansowana w ramach powyzszej
profilaktyki — koncentraty osoczopochodnych (ludzkich)
czynnikow krzepnigcia odpowiednio czynnika VIII lub
czynnika IX

1.2 Pierwotna profilaktyka krwawien
nowozdiagnozowanych dzieci z cigzka postacia hemofilii A i
B wcze$niej nie leczonych czynnikami osoczopochodnymi
(ludzkimi).

Substancja czynna finansowana w ramach powyzszej
profilaktyki — koncentraty rekombinowanych czynnikow
krzepnigcia odpowiednio czynnika VIII lub czynnika IX
minimum drugiej generacji.

2. Modul wtornej profilaktyki krwawien

2.1 Wtérna profilaktyka krwawien - dzieci od 1 dnia zycia
do ukonczenia 18 roku zycia , chorych na hemofili¢ A lub
B, po wystapieniu wylewow do stawow.

Substancja czynna finansowana w ramach wtornej
profilaktyki — koncentraty osoczopochodnych (ludzkich)
czynnikow krzepnigcia odpowiednio czynnika VIII lub
czynnika IX

2.2 Zapewnienie koncentratow osoczopochodnych
(ludzkich) czynnikéw krzepnigeia odpowiednio czynnika
VIII lub czynnika IX dla dzieci, u ktorych konieczne jest
zatozenie centralnego dostgpu zylnego

1. Pierwotna profilaktyka krwawien:
1.1 czynnik VIII:

dzieci do ukonczenia 2 r. zycia — 25 - 40
jednostek/ kg m.c. 2 razy w tygodniu,
dzieci powyzej 2 r. zycia. — 25-40 j/kg
m.c. 2 - 3 razy tygodniowo z
zastrzezeniem ze podawanie 2 razy
tygodniowo dotyczy dzieci dotychczas
leczonych 2 razy tygodniowo z dobrym
efektem;

1.2 czynnik IX: 25 -50 jednostek/ kg m.c.
2 razy w tygodniu.

2. Wtérna profilaktyka krwawien:

2.1 czynnik VIII:

dzieci do ukonczenia 2 r. zycia — 25 - 40
jednostek/ kg m.c. 2 razy w tygodniu,
dzieci powyzej 2 r. zycia. — 25 — 40
jednostek/ kg m.c. 3 razy w tygodniu;

2.2 czynnik IX: 25 -50 jednostek / kg m.c.
2 razy w tygodniu.

3. U dzieci, u ktérych konieczne jest
zalozenie centralnego dostepu zylnego,
zapewnienie czynnika VIII lub IX do
zabiegu, wedlug schematu:

3.1 Pierwsza doba: 40 do 70 jednostek/ kg
m.c. co 8 godzin

3.2 Druga do piatej doby: 30 do 50
jednostek/ kg m.c. co 12 godzin

3.3 Szbsta doba jednorazowo: 30 do 50
jednostek/ kg m.c.

3.4 Dziesiata doba (zdjgcie szwow)
jednorazowo: 30 do 50 jednostek/ kg m.c.

Dawkowanie koncentratow czynnika
krzepnigcia u pacjentow, u ktorych
stwierdzono utrzymywanie si¢ inhibitora

1. W ramach kwalifikacji $wiadczeniobiorcy
do udzialu w programie, na podstawie decyz;ji
lekarza lokalnego lub regionalnego centrum
leczenia hemofilii, wykonuje si¢ nastgpujace
badania:

1.1 Badania przesiewowe:

- Czas krwawienia (met. Copley’a).

- Badanie aktywnosci ptytek krwi na aparacie
PFA-100.

- Czas czg$ciowej tromboplastyny po aktywacji
(aPTT).

- Czas protrombinowy (PT).

- Czas trombinowy (TT).

1.2 Wykonanie testu korekcji osoczem
prawidlowym.

1.3) Ocena aktywnosci czynnikow krzepnigcia
I, VIII i IX, von Willebranda (vVWFRCo), XI,
XII.

1.4 Antygen czynnika von Willebranda
(VWFAg).

1.5 Ocena miana inhibitora czynnika VIII i IX
(test Bethesda w modyfikacji Nijmegen).

1.6 Wykonanie badan wirusologicznych (w
tym HCV PCR, HBV PCR).

1.7 Morfologia krwi.

1.8 W zwiazku z realizacja modutéw programu
— inne niz wymienione badania beda wykonane
na podstawie indywidualnych decyzji Zespotu
Koordynujacego, regionalne centra leczenia
hemofilii beda zobligowane do zapewnienia do
nich dostgpu.

2. Monitorowanie leczenia

2.1 Ocena skutecznosci leczenia:

W zaleznosci od oceny klinicznej nalezy
wykonaé:

- RTG stawow - nie czg$ciej niz raz w roku.

3) hospitalizacja.
2.Dziedzina medycyny: hematologia

3. Organizacja udzielania
Swiadczen:

3.1 Zaklady opieki zdrowotnej na
dwoch poziomach referencyjnych:
a) Regionalne centra leczenia
hemofilii (jedno centrum dla kilku
wojewodztw)

b) Lokalne centra leczenia hemofilii
(jedno centrum na kilka powiatow)

4. Warunki wymagane od
Swiadczeniodawcow:

4.1 Regionalne centra leczenia
hemofilii:

a) 24 godzinna dostgpnos¢ do
diagnostyki dotyczacej badan
przesiewowych oraz oznaczen
aktywnosci czynnika VIII i IX oraz
leczenia wszystkich skaz
krwotocznych;

b) 24 godzinny dyzur konsultacyjny
dla lokalnych centrow leczenia
hemofilii

¢) 24 godzinny dostgp do bazy
diagnostycznej

d) realizacja $wiadczen w zakresie :
reumatologii i ortopedii, chirurgii
ogolnej i specjalistycznej, zapewnienie
ostony hemostatycznej przy zabiegach
stomatologicznych , fizjoterapii;

d) dostep do opieki psychologicznej.




3. Objecie programem wywolywania tolerancji
immunologicznej wszystkich chorych na hemofili¢
powiklang nowo powstalym krazacym antykoagulantem
(inhibitorem) (powyzej 5 B.U, oraz o mianie nizszym lub
réwnym 5 B.U. w przypadku przetrwania powyzej 6
miesiecy od momentu wykrycia). Finansowanie realizacji
wywolywania tolerancji immunologicznej bgdzie si¢
odbywato poprzez realizacjg stosownych umow z
podmiotami odpowiedzialnymi. Wymog zawarcia
przedmiotowych uméw zostanie zapisany w specyfikacji
przetargowe;.

Kryteria wlaczenia do przedmiotowego modutu
nowopowstatego inhibitora u dzieci do 18 r. Zycia:

- dotyczy chorych uprzednio zakwalifikowanych do
programu, jednak stwierdzenie obecnosci inhibitora musi
nastapi¢ po wejsciu przedmiotowego programu w zycie w
2010r.,

- kwalifikacja pacjentdw z hemofilia powiktana nowo
powstatym krazacym antykoagulantem (inhibitorem)
(powyzej 5 B.U, oraz o mianie nizszym lub réwnym 5 B.U.
w przypadku przetrwania inhibitora powyzej 6 miesigcy) do
modutu nastgpuje na podstawie decyzji Zespotu
Koordynujacego.

4.Kryteria wylaczenia

Stwierdzenie obecno$ci inhibitora.(krazacego
antykoagulantu o mianie powyzej 5 B.U. oraz o mianie
nizszym lub rownym 5 B.U. w przypadku przetrwania
inhibitora powyzej 6 miesigcy).

5. Kryteria zakonczenia udzialu w programie lub module
programu (dotyczy przyczyn, z powodu ktorych udziat
pacjenta - uprzednio zakwalifikowanego - w
przedmiotowym programie musi zosta¢ zakonczony):

- Stwierdzenie obecnosci nowo powstatego inhibitora
(powyzej 5 B.U.) lub utrzymywanie si¢ inhibitora w mianie
nizszym lub rownym 5 B.U. przez ponad 6 miesigcy.

- Ukonczenie 18 roku zycia.

6. Okreslenie czasu leczenia w programie
Leczenie trwa do momentu ukonczenia 18 roku Zycia lub do

w mianie ponizej 5 B.U., oraz
nieskuteczno$¢ leczenia w
dotychczasowej dawce, moze zostaé
ustalone indywidualnie przez Zespo6t
Koordynujacy

- USG stawow - nie rzadziej niz raz w roku.
- NMR w razie trudnosci diagnostycznych w
ocenie stawow.

2.2 W ramach monitorowania leczenia
obowiazkowe jest prowadzenie rejestru
krwawien dla danego pacjenta oraz rejestracja
danych wymaganych w programie do
prowadzenia rejestru dla kazdego pacjenta.

2.3 Na podstawie decyzji lekarza lokalnego lub
regionalnego centrum leczenia hemofilii
mozliwe jest w ramach monitorowania leczenia
wykonanie nast¢pujacych badan:

Badania przesiewowe $rednio co 3 mies.:

- czas czg$ciowej tromboplastyny po aktywacji
(aPTT),

- czas protrombinowy (PT)

- Ocena aktywnosci czynnikow krzepnigeia VIII
i IX — 2 razy w roku oraz w zaleznos$ci

od sytuacji klinicznej powyzsze badanie nalezy
wykona¢ w razie braku skutecznosci czynnika
w dotychczasowej dawce oraz w innych
uzasadnionych sytuacjach (np. przed zabiegami
i procedurami inwazyjnymi lub po zmianie
produktu leczniczego koncentratu czynnika
krzepnigcia na inny).

Oznaczanie inhibitora:

- do 150 przetoczen, co 3 miesiace, lub po
kazdych 10 przetoczeniach,

-powyzej 150 przetoczen co 6 do 12 miesigcy.
-w momencie zmiany produktu leczniczego
koncentratu czynnika krzepnigcia na inny .

- w przypadku stwierdzonia braku skutecznosci
czynnika w dotychczasowej dawce — nie
rzadziej niz w momencie stwierdzenia braku
skutecznosci czynnika w dotychczasowe;j
dawce, potem po 30 dniach.

W przypadku nie wykrycia inhibitora kolejne
jego oznaczenia powinny by¢ wykonywane
zgodnie z powyzszym opisem.

W przypadku wykrycia inhibitora, kolejne jego

4.2 Lokalne centra leczenia hemofilii:
a) 24 godzinna dostgpnos¢ do
diagnostyki i leczenia hemofilii;;

b) 24 godzinny dyzur konsultacyjny
dla lokalnych $wiadczeniobiorcow

( innych niz centra leczenia hemofilii)
c) realizacja $wiadczen w zakresie :
chirurgii ogdlnej, zapewnienie ostony
hemostatycznej przy zabiegach
stomatologicznych , fizjoterapii;

d) dostep do opieki psychologicznej
onkologii klinicznej

5. Organizacja udzielania §wiadczen
dla regionalnych ilokalnych
centrow leczenia hemofilii:

5.1 Dla regionalnych centrow leczenia
hemofilii:

- Zapewnienie stalego dostgpu do
koncentratow czynnikow krzepnigcia.
- Zakup czynnikoéw krzepniecia bgdzie
realizowany dla wszystkich centrow
leczenia hemofilii przez regionalne
centrum leczenia hemofilii, ktore
uzyska status Jednostki
Koordynujacej, wytonionej w drodze
postgpowania konkursowego.

- Rozliczanie kosztow wynikajacych
z realizacji $wiadczenia ,,leczenie
domowe” oraz kosztow wynikajacych
z dostarczania chorym koncentratow
czynnikow krzepnigcia z Narodowym
Funduszem Zdrowia, oraz
$wiadczeniodawcami (lub
$wiadczeniodawca) 1 podmiotami
odpowiedzialnymi (w rozumieniu
Ustawy Prawo Farmaceutyczne)
bedzie realizowane przez regionalne
centrum leczenia hemofilii,
posiadajace status Jednostki
Koordynujacej




podjecia przez lekarza prowadzacego decyzji o wyltaczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

oznaczenia powinny by¢ wykonywane co 3
miesiace ( mozliwa jest zmiana czgstotliwosci
oznaczania inhibitora na podstawie decyzji
lekarza regionalnego centrum leczenia
hemofilii).

- Aminotransferaza alaninowa (AIAT) co
najmniej raz w roku.

- Aminotransferaza asparaginianowa (AspAT)
co najmniej raz w roku.

- Obecnos¢ przeciwciat anty-HBs.

- Obecnos¢ antygenu HBS (w przypadku braku
miana zabezpieczajacego przeciwciat anty-
HBS), u dodatnich przeciwciala anty-HBc i anty
HBe, DNA HBV.

- Przeciwciata anty-HCV (raz w roku), u
dodatnich RNA HCV.

Przeciwciala anty-HIV (w uzasadnionych
przypadkach), u dodatnich RNA HIV.

- USG naczyn w okolicy dojscia zylnego nie
rzadziej niz raz w roku.

- Badanie ogdlne moczu.

5.2 Dla lokalnych centréow leczenia
hemofilii:

a) zapewnienie stalego dostgpu do
koncentratow czynnikow krzepnigcia.
b) dla swiadczeniodawcow
udzielajacych $wiadczenie ,,leczenie
domowe™:

- zabezpieczenie niezbedne;j
przestrzeni magazynowe;j dla
przechowywania wydawanych
koncentratéw czynnikdw krzepnigcia
w warunkach zgodnych z
charakterystykami produktéw
leczniczych.

- zapewnienie $§rodkow transportu
umozliwiajaych transport
koncentratow czynnikow krzepnigcia
do domu pacjenta w warunkach
okreslonych w warunkach zgodnych z
charakterystykami produktéw
leczniczych.

¢) posiadanie niezbgdnego
wyposazenia informatycznego dla
obstugi przedmiotowego programu.
d) utylizacja sprzetu jednorazowego
odebranego od pacjentow .

5.3 Pozostale warunki :
$wiadczeniodawcy udzielajacy
$wiadczenia ,,leczenie
domowe”zobowiazani sa do
zagwarantowania realizacji $wiadczen
zgodnie z zasadami Dobrej Praktyki

Dystrybucyjnej.

27. LECZENIE PRZEWLEKEYCH ZAKAZEN PLUC U SWIADCZENIOBIORCOW Z MUKOWISCYDOZA (ICD-1

0 E 84)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW

BADANIA DIAGNOSTYCZNE

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych §wiadczen z

W PROGRAMIE

WYKONYWANE W RAMACH




PROGRAMU

1.Kryteria kwalifikacji

a) wiek od 6 lat

b) udokumentowane przewlekte zakazenie ptuc wywotanym
przez Pseudomonas aeruginosa

¢) opornos¢ na kolistyng lub udokumentowana nietolerancja
kolistyny (nietolerancjg kolistyny mozna wykaza¢ poprzez
spadek FEV1 lub FVC po rozpoczgciu leczenia kolistyna
podawana wziewnie lub dodatni wynik testu degranulacji
bazofilow z kolistyna).

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie nalezy kontynuowac¢ cyklicznie dopoki
$wiadczeniobiorca odnosi korzysci z wlaczenia tobramycyny
do schematu leczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) nadwrazliwo$¢ na tobramycyng, inny aminoglikozyd czy
substancj¢ pomocnicza;

2) uposledzenie stuchu (z duza ostroznos$cia nalezy rozwazy¢
stosowanie leku u $wiadczeniobiorcy przyjmujacego inne
leki ototoksyczne);

3) uszkodzenie nerek (stgzenie kreatyniny w surowicy nie

1. Dawkowanie

Dawka tobramycyny dla dorostego i
dzieci w wieku od 6 lat to zawarto$¢
jednego pojemnika (300 mg) dwa razy na
dobg (rano i wieczorem) przez 28 dni.
Odstgp pomigdzy kolejnymi dawkami
powinien wynosi¢ 12 godzin.

Po 28 dniach leczenia tobramycyna,
preparat nalezy odstawi¢ na okres
nastgpnych 28 dni. Nalezy przestrzegac
28-dniowych naprzemiennych cykli
aktywnego leczenia z 28-dniowa przerwa
w leczeniu (28 dni leczenia na przemian z
28-dniowymi przerwami w podawaniu
leku).

1. Badania przy kwalifikacji

1) stezenie kreatyniny;

2) stezenie mocznika;

3) test degranulacji bazofilow (opcjonalnie);
4) badanie mikrobiologiczne potwierdzajace
opornos¢ P. acruginosa na kolistyng oraz
potwierdzajace wrazliwos¢ drobnoustroju na
tobramycyng;

5) RTG klatki piersiowej;

6) badanie spirometryczne przed i po podaniu
kolistyny (2 mln j.) w celu potwierdzenia
nietolerancji leku;

7) audiometria

2. Monitorowanie leczenia

2.1 Badanie przeprowadzane po 2, 3, 51 6 cyklu
leczenia:

1) badanie mikrobiologiczne;

2) badanie spirometryczne (badanie
spirometryczne nalezy dodatkowo wykonaé w 2
i 4 tygodniu terapii).

zakresu pulmonologii lub pediatrii
zapewniajacych §wiadczeniobiorca
dostep do niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow

mniejsze niz 2mg/dl lub mocznika nie mniejsze niz publicznych.
40mg/dl); 2.2 Badanie przeprowadzanie w 48 tygodniu
4) krwioplucie nie mniejsze niz 60 cm3 na dobg w okresie leczenia (po zakonczeniu 6 cykli leczenia) :
30 dni przed pierwszym podaniem tobramycyny; 1) stezenie kreatyniny;
5) stwierdzenie ropnia ptuca w RTG klatki piersiowe;. 2) stezenie mocznika;

3) badanie mikrobiologiczne;

4) badanie spirometryczne;

5) badanie stuchu — audiometria

28. LECZENIE CHOROBY POMPEGO (ICD-10 E 74.0)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Kwalifikacji chorych do terapii dokonuje Zespot
Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich.

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznos$ci

1. Dawkowanie

Dawka preparatu alglukozydazy alfa
wynosi 20 mg/kg masy ciata, podawana
raz na dwa tygodnie, w postaci infuzji.

1. Badania przy kwalifikacji

1) stwierdzenie braku lub glgbokiego niedoboru
aktywnosci alfa-glukozydazy w leukocytach lub
fibroblastach skdry, potwierdzone badaniem

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu chorob wewngtrznych lub
pediatrii zapewniajacych
$wiadczeniobiorca dostep do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-




leczenia odbywa sig, co 6 mies., w oparciu 0 oceng stanu
klinicznego pacjenta oraz oceng efektywnosci zastosowanej
terapii.

1. Kryteria kwalifikacji

1) wezesna postaé (typ niemowlegcy) choroby Pompe,
zdiagnozowana na podstawie udokumentowanego deficytu
aktywnosci alfa glukozydazy w leukocytach krwi
obwodowej lub fibroblastach skory, potwierdzona badaniem
molekularnym.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich lub lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) ciaza lub laktacja,

2) obecno$¢ powaznych wrodzonych anomalii lub chorob
wspotistniejacych, ktore w ocenie lekarza kwalifikujacego
do leczenia lub Zespotu Koordynacyjnego ds. Chordb
Ultrarzadkich, moga uniemozliwi¢ poprawg stanu zdrowia
$wiadczeniobiorcy.

3) znaczna progresja choroby, pojawiajaca si¢ pomimo
leczenia.

Lek nalezy podawac stopniowo. Zaleca
sig rozpoczecie wlewu z szybkoscia 1
mg/kg m.c./h i stopniowe zwigkszanie
szybkosci podawania leku o 2 mg/kg
m.c./h, co 30 minut, do osiagnigcia
maksymalnej szybkosci 7 mg/kg m.c./h,
jesli nie wystapia niepozadane reakcje
zwiazane z infuzja.

Podawanie leku powinno by¢
nadzorowane przez lekarza posiadajacego
doswiadczenie w diagnozowaniu i
leczeniu choroby Pompe lub
dziedzicznych zaburzen metabolizmu.

Z uwagi na mozliwo$¢ wystgpowania
objawow niepozadanych, z wstrzasem
wlacznie, lek nalezy podawac przy
bezposrednim dostegpie do lekow, sprzegtu i
aparatury ratujacej zycie.

molekularnym

2) ocena miana przeciwciat przeciwko
alfa-glukozydazie (nie jest badaniem
obligatoryjnym)

3) morfologia krwi z rozmazem

4) uktad krzepnigcia

5) proteinogram

6) proby watrobowe: ALAT, AspAT, CK, CK-
MB, stezenie bilirubiny catkowitej

7) stezenie fosfatazy alkalicznej

8) stgzenie cholesterolu i frakcji LDL—
cholesterolu

9) ocena rownowagi kwasowo-zasadowej
10) USG jamy brzusznej z ocena watroby i
$ledziony

11) RTG kos$éca, co najmniej RTG krggostupa
12) pomiary antropometryczne

13) konsultacja psychologiczna

14) cis$nienie tetnicze krwi

15) EKG

16) USG uktadu sercowo-naczyniowego
17) RTG klatki piersiowej

18) konsultacja pulmonologiczna

19) spirometria

20) konsultacja laryngologiczna

21) badanie audiometryczne

22) badanie okulistyczne

23) konsultacja ortopedyczna

24) konsultacja neurologiczna

25) konsultacja kardiologiczna

26) test 3/6 min. marszu

2.Monitorowanie leczenia

2.1 Raz na 180 dni (okresowej oceny
skuteczno$ci terapii dokonuje lekarz
niezaangazowany w leczenie pacjentow z
choroba Pompe. Przedtuzenie leczenia
nastgpuje, co 6 mies., decyzja Zespotu
Koordynacyjnego ds. Chorob Ultrarzadkich, na
podstawie nadestanej karty monitorowania
terapii):

1) morfologia krwi z rozmazem

pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
swiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




2) proby watrobowe: ALAT, AspAT, CK, CK-
MB, stezenie bilirubiny

3) stezenie fosfatazy alkalicznej

4) ocena rownowagi kwasowo-zasadowej
5) uktad krzepnigcia

6) proteinogram

7) stezenie cholesterolu i frakcji LDL-
cholesterolu

8) konsultacja pulmonologiczna

9) badanie spirometryczne

10) pomiary antropometryczne

11) ci$nienie tgtnicze krwi

12) EKG

13) USG uktadu sercowo-naczyniowego
14) USG jamy brzusznej

15) test 3/6 min. marszu

16) RTG Kklatki piersiowej

17) badanie audiometryczne

18) konsultacja neurologiczna

19) konsultacja kardiologiczna

20) konsultacja laryngologiczna

2.2 Co 365 dni

1) ocena miana przeciwciat przeciwko
alglukozydazie alfa (badanie obligatoryjne w
przypadku decyzji o zwigkszeniu dawki leku
lub braku efektywnosci dotychczasowej terapii)
2) badanie okulistyczne;

3) konsultacja psychologiczna

4) RTG kregostupa

5) konsultacja ortopedyczna

29. LECZENIE MUKOPOLISACHARYDOZY TYPU II (ZESPOL. HUNTERA) (ICD-10 E-76.1)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Kwalifikacji §wiadczeniobiorcow do terapii dokonuje Zespo6t

Koordynacyjny ds. Choréb Ultrarzadkich.

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznos$ci

1. Dawkowanie

Lek podawany jest w dawce 0,5 mg/kg
masy ciala, co tydzien, w postaci
dozylnego wlewu, trwajacego ok. 3

1. Badania przy kwalifikacji
1) morfologia krwi z rozmazem
2) uktad krzepnigcia

3) proteinogram,

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu choréb wewngtrznych lub
pediatrii zapewniajacych
$wiadczeniobiorca dostep do
niezbednych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-




leczenia odbywa si¢ w oparciu o oceng stanu klinicznego
$wiadczeniobiorcy oraz oceng efektywnosci zastosowanej
terapii.

1.Kryteria kwalifikacji

a) mukopolisacharydoza typu II zdiagnozowana na
podstawie udokumentowanego, gigbokiego deficytu
aktywnosci enzymu sulfatazy iduronianu w surowicy lub
leukocytach krwi obwodowej, lub w fibroblastach skory,
b) powyzej ukonczonego 5 roku zycia.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich lub lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) ciaza lub laktacja;

2) obecno$¢ powaznych wrodzonych anomalii lub chorob
wspotistniejacych, ktore w ocenie lekarza kwalifikujacego
do leczenia lub Zespotu Koordynacyjnego ds. Chordb
Ultrarzadkich, moga uniemozliwi¢ poprawg stanu zdrowia;
3) Znaczna progresja choroby pomimo leczenia.

godzin, ktéry moze by¢ stopniowo
skracany do 1 godziny, jesli nie wystepuja
reakcje niepozadane zwiazane z jego
podaza.

Podawanie leku powinno by¢
nadzorowane przez lekarza posiadajacego
doswiadczenie w diagnozowaniu i
leczeniu $wiadczeniobiorcéw z MPS 11
lub innymi dziedzicznymi zaburzeniami
metabolizmu.

Z uwagi na mozliwo$¢ wystgpowania
objawow niepozadanych, z wstrzasem
wiacznie, lek nalezy podawac przy
bezposrednim dostgpie do lekow, sprzetu i
aparatury ratujacej zycie.

4) gazometria

5) AspAT, ALAT, CK, bilirubina

6) cholesterol, witaminy rozpuszczalne w
thuszczach

7) wydalanie mukopolisacharydow z moczem
8) poziom przeciwcial przeciwko sulfatazie
iduronianu (w miar¢ mozliwosci)

9) badanie fizykalne

10) parametry zyciowe

11) pomiary antropometryczne

12) EKG

13) echokardiografia

14) RTG klatki piersiowej

15) USG jamy brzusznej

16) MRI OUN z uwzglednieniem odcinka
szyjnego kregostupa

17) RTG kregostupa

18) diagnostyka zespotu ciesni nadgarstka
(EMG)

19) badanie pulmonologiczne (wydolnos¢
oddechowa, spirometria)

20) badanie audiometryczne

21) badanie okulistyczne

22) badanie psychologiczne

23) badanie narzadu ruchu oraz funkcji
motorycznych

24) test 3/6 minutowego marszu

25) test SF36

2.Monitorowanie leczenia

2.1 W pierwszym roku leczenia wykonywanie
badan powinno by¢ przeprowadzone co 6
miesigcy

1) morfologia krwi z rozmazem

2) uktad krzepnigcia

3) gazometria

4) CK,

5) AspAT, ALAT, bilirubina

6) wydalanie mukopolisacharydéw z moczem
7) poziom przeciwciat przeciwko sulfatazie
iduronianu (w miar¢ mozliwosci)

8) badanie fizykalne

pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
swiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




9) ocena parametrow zyciowych

10) pomiary antropometryczne

11) EKG

12) echokardiografia

13) USG jamy brzusznej

14) badanie pulmonologiczne (wydolnos¢
oddechowa, spirometria )

15) badanie narzadu ruchu oraz funkcji
motorycznych

16) badanie psychologiczne

17) test 3/6 minutowego marszu

18) test SF36

2.2 Raz na 12 miesiecy

1) cholesterol,

2) 2itaminy rozpuszczalne w tluszczach

3) RTG klatki piersiowe;j

4) RTG kregostupa

5) MRI OUN wskazane przede wszystkim w
przypadku wspdtistniejacego wodogtowia (do
decyzji lekarza)

6) badanie audiometryczne

7) badanie okulistyczne, z ocena dna oka

8) diagnostyka zespotu ciesni nadgarstka
(EMQG).

30. LECZENIE MUKOPOLISACHARYDOZY TYPU VI (ZESPOL. MAROTEAUX- LAMY) (ICD-10 E76.2)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW

SWIADCZENIOBIORCY W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Dawkowanie

Zalecana dawka galsulfazy wynosi 1
mg/kg masy ciala podawanej raz w
tygodniu w postaci wlewu dozylnego
przez 4 godziny. Poczatkowa predkos¢
wlewu mozna dostosowac tak, aby okoto
2,5% catkowitego roztworu zostato
podane w okresie pierwszej godziny, a
pozostata jego objgtosé (okoto 97,5%)
przez kolejne 3 godziny infuzji.

Kwalifikacji $wiadczeniobiorcow do terapii dokonuje Zespot
Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich.

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznos$ci

leczenia odbywa si¢ w oparciu o oceng stanu klinicznego

$wiadczeniobiorcy oraz oceng efektywnos$ci zastosowane;j
terapii.

1.Kryteria kwalifikacji
a) mukopolisacharydoza typu VI zdiagnozowana na

1. Badania przy kwalifikacji

1) stwierdzenie braku lub glgbokiego niedoboru
aktywnosci 4-sulfatazy N-acetylogalaktozaminy
w leukocytach lub fibroblastach skory,
potwierdzone badaniem molekularnym

2) ocena wydalania glikozaminoglikanéw z
moczem

3) ocena miana przeciwciat przeciwko 4-
sulfatazie N-acetylogalaktozaminy (nie jest
badaniem obligatoryjnym)

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu pediatrii zapewniajacych
swiadczeniobiorca dostep do
niezbednych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielggniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja




podstawie udokumentowanego deficytu aktywnosci enzymu
4-sulfatazy N— acetylogalaktozaminy w leukocytach lub
fibroblastach skory.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich lub lekarza
prowadzacego decyzji o wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia

1) ciaza lub laktacja;

2) obecno$¢ powaznych wrodzonych anomalii lub chorob
wspolistniejacych, ktore w ocenie lekarza kwalifikujacego
do leczenia lub Zespotu Koordynacyjnego ds. Chordb
Ultrarzadkich, moga uniemozliwié¢ poprawg stanu zdrowia;
3) Znaczna progresja choroby pomimo leczenia.

Podawanie leku powinno by¢
nadzorowane przez lekarza posiadajacego
doswiadczenie w diagnozowaniu i
leczeniu pacjentéw z MPS VI lub innych
dziedzicznych zaburzen metabolizmu.

Z uwagi na mozliwos¢ wystgpowania
objawoOw niepozadanych, z wstrzasem
wlacznie, lek nalezy podawac przy
bezposrednim dostgpie do lekow, sprzgtu i
aparatury ratujacej zycie.

4) morfologia krwi z rozmazem

5) uktad krzepnigcia

6) proteinogram

7) proby watrobowe: ALAT, AspAT, CK,
stgzenie bilirubiny

8) stgzenie fosfatazy alkalicznej

9) stgzenie witamin A, D, E, K

10) stgzenie cholesterolu

11) ocena rownowagi kwasowo-zasadowej
12) USG jamy brzusznej, z ocena watroby i
$ledziony

13) MRI OUN, z oceng odcinka szyjnego
kregostupa

14) RTG ko$éca, co najmniej RTG krggostupa
15) badanie psychologiczne, z ocena ilorazu
inteligencji

16) pomiar cis$nienia tgtniczego krwi

17) EKG

18) USG uktadu sercowo-naczyniowego
19) RTG klatki piersiowej

20) konsultacja pulmonologiczna, z ocena
spirometrii

21) konsultacja laryngologiczna

22) badanie audiometryczne

23) badanie okulistyczne, z oceng oczu w
lampie szczelinowej

24) konsultacja ortopedyczna, z ocena
ruchomosci stawow

25) EMG, do oceny wystgpowania zespotu
cie$ni nadgarstka

26) konsultacja neurologiczna

27) konsultacja kardiologiczna

28) test 3/6 min. Marszu marszu

2.Monitorowanie leczenia

2.1 Raz na 180 dni (okresowej oceny
skuteczno$ci terapii dokonuje lekarz
niezaangazowany w leczenie
$wiadczeniobiorcoOw z choroba Maroteaux-
Lamy. Przedtuzenie leczenia nastegpuje, co 6
mies., decyzja Zespotu Koordynacyjnego ds.
Chor6b Ultrarzadkich, na podstawie nadestanej

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




karty monitorowania terapii)

1) morfologia krwi, z rozmazem

2) uktad krzepnigcia,

3) proby watrobowe: ALAT, AspAT, CK,
stgzenie bilirubiny

4) stgzenie fosfatazy alkalicznej

5) ocena rownowagi kwasowo-zasadowej
6) proteinogram

7) pomiar ci$nienia tgtniczego krwi;

8) pomiary antropometryczne;

9) EKG;

10) USG jamy brzusznej, z ocena watroby i
$ledziony;

11) USG uktadu sercowo-naczyniowego
12) badanie okulistyczne, z ocena w lampie
szczelinowej

13) konsultacja pulmonologiczna , z badaniem
spirometrycznym

14) konsultacja ortopedyczna, z ocena
ruchomosci stawow

15) test 3/6 minutowego marszu

2.2 Co 365 dni

1) ocena wydalania glikozaminoglikanéw z
moczem (po 6 mies. od wprowadzenia terapii, a
nastgpnie co 365 dni)

2) ocena miana przeciwciat przeciwko
4-sulfatazy N-acetylogalaktozaminie (badanie
obligatoryjne w przypadku decyzji o
zwigkszeniu dawki leku lub braku efektywnosci
dotychczasowej terapii)

3) stgzenie cholesterolu,

4) stezenie witamin A, D, E, K

5) RTG klatki piersiowej;

6) RTG ko$éca, co najmniej RTG krggostupa
7) MRI OUN, z oceng odcinka szyjnego
kregostupa (MRI OUN w przypadku
nieprawidtowosci w poprzednim badaniu lub
pojawienia si¢ lub nasilenia objawow
neurologicznych)

8) EMG do oceny wystepowania zespotu cie$ni
nadgarstka

9) badanie audiometryczne;




10) badanie psychologiczne , z oceng ilorazu
inteligencji

11) konsultacja laryngologiczna

12) konsultacja neurologiczna

13) konsultacja kardiologiczna (w przypadku
nieprawidtowos$ci w uktadzie sercowo-
naczyniowym — konsultacja kardiologiczna -
co 180 dni lub czgéciej).

31. LECZENIE NISKOROSLYCH DZIECI Z CIEZKIM PIERWOTNYM NIEDOBOREM IGF-1 (ICD-10 E 34.3)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW

SWIADCZENIOBIORCY W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1. Dawkowanie

Mecaserminum podawane jest w dawce
0,04 — 0,12 mg/kg masy ciata dwa razy na
dobe.

Do programu kwalifikuje Zespot Koordynacyjny ds.
Stosowania Hormonu Wzrostu na posiedzeniach, ktore
odbywaja si¢ co najmniej 5 razy w roku.

Wedlug standardow diagnozowania pacjentéw z cigzkim
pierwotnym niedoborem insulinopodobnego czynnika
wzrostu-1

1.Kryteria kwalifikacji

1) skrajna niskorostos¢, tj. wysokos¢ ciata <-3 SD w
odniesieniu do pfci i wieku, na siatkach centylowych dla
populacji dzieci polskich,

2) stezenie IGF-1 ponizej -2,5 SDS w odniesieniu do plci i
wieku,

3) prawidlowe stezenie GH (w tescie krotkiego nocnego
wyrzutu tego hormonu — co najmniej 5 pomiarow stezen
hormonu wzrostu, w uzasadnionych przypadkach
poszerzone o wykonanie dwoch testow stymulacji sekrecji
tego hormonu),

4) wykluczenie innych, anizeli cigzki pierwotny niedobor
IGF-1, przyczyn niskorostosci (niedokrwistos¢, choroby
watroby, niedoczynno$¢ tarczycy, zaburzenia wchlaniania i
trawienia jelitowego, obciazenia dotyczace przebiegu ciazy i
porodu, itp.),

5) rozpoznanie cigzkiego pierwotnego niedoboru IGF-1
potwierdzone testem generacji somatomedyn,

6) w przypadkach watpliwych badania molekularne w

1. Badania przy kwalifikacji

1) pomiar stgzenia IGF-1,

2) pomiar stezenia IGFBP;,

3) pomiar st¢zenia glukozy we krwi,

4) Test obciazenia glukoza z pomiarem glikemii
i insulinemii

5) Pomiar odsetka glikowanej hemoglobiny
HbA,,

6) Krotka 24- lub 48 godzinna hospitalizacja
7) Pomiar st¢zenia TSH, pomiar st¢zenia fTy
8) Jonogram surowicy krwi

(co najmniej pomiar st¢zenia Na+t)

9) Konsultacja laryngologiczna z
audiogramem, konsultacja kardiologiczna z
USG uktadu sercowo-naczyniowego

10) Konsultacja okulistyczna (w zaleznosci od
potrzeb (ok. 10% pacjentow))

11) RTG $rodrecza z blizsza przynasada kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego)

12) Obrazowanie osrodkowego uktadu
nerwowego (TK z kontrastem lub MRI).

2. Monitorowanie leczenia
2.1 30 dni po rozpoczgceiu leczenia, nastgpnie co

90 dni
1) pomiar stgzenia IGF-1

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu pediatrii zapewniajacych
swiadczeniobiorca dostep do
niezbednych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielggniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




kierunku rozpoznania mutacji w obrgbie receptora hormonu
wzrostu, mutacji genu kodujacego syntezg IGF-1 lub
promotora tego genu.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez Zespot
Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu Wzrostu lub
lekarza prowadzacego decyzji o wyltaczeniu
$wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

3. Kryteria wylaczenia z programu lub czasowego

zaprzestania terapii preparatem rhIGF-1

1) nawracajacych, zagrazajacych zyciu dziecka stanow
hipoglikemii,

2) zluszczenia glowki kosci udowe;j,

3) pseudo-tumor cerebri,

4) ujawnienia lub wznowy choroby rozrostowej,

5) brak zgody pacjenta na kontynuacje leczenia,

6) niezadowalajacy efekt leczenia, tj. przyrost wysokosci

ciata pacjenta leczonego za pomoca rhIGF-1 < 3 cm/rok,

7) osiagnigcie wieku kostnego

a) 14 lat przez dziewczynkg 1

b) 16 lat przez chtopca.

2) pomiar st¢zenia IGFBP;
3) pomiar stgzenia glukozy we krwi

2.2 30 dni po rozpoczgceiu leczenia, nastgpnie co
365 dni

1) test obciazenia glukoza z pomiarem glikemii
i insulinemii lub co 180 dni - pomiar odsetka
glikowanej hemoglobiny HbA,,

2.3 Co 90 dni (w razie wystapienia powiktan
czegsceiej)
1) krotka 24- lub 48 godzinna hospitalizacja

2.4 Co 180 dni

1) pomiar stgzenia TSH

2) pomiar stgzenia fT,

3) jonogram surowicy krwi (co najmniej pomiar
stezenia Na+)

2.5 Co 365 dni

1) konsultacja laryngologiczna z audiogramem
2) konsultacja kardiologiczna z USG uktadu
SEercowo-naczyniowego

2.6 Co 365 dni

1) RTG $rodrecza z blizsza przynasada kosci
przedramienia (do oceny wieku kostnego),
2) obrazowanie osrodkowego uktadu
nerwowego (TK z kontrastem lub MRI) - w
zalezno$ci od potrzeb (ok. 20% pacjentow).

Dane dotyczace monitorowania terapii nalezy,
co 12 miesigcy, przesytaé na adres Zespotu
Koordynacyjnego ds. Stosowania Hormonu
Wzrostu oraz do Oddzialu Wojewodzkiego
NFZ.

Wedtug standardow monitorowania terapii
pacjentow z cigzkim pierwotnym niedoborem
insulinopodobnego czynnika wzrostu-1.

32. LECZENIE NEOWASKULARNEJ (WYSIEKOWEJ) POSTACI ZWYRODNIENIA PLAMKI ZWIAZANEGO Z WIEKIEM (AMD ICD-10 H35.3)




ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

Kwalifikacji §wiadczeniobiorcow do terapii ranibizumabem
dokonuje Zespot Koordynacyjny.

1. Kbryteria wlaczenia

1) obecnos¢ aktywnej (pierwotnej lub wtdrnej), klasycznej,
ukrytej lub mieszanej neowaskularyzacji podsiatkowkowe;j
(CNV) zajmujacej ponad 50% zmiany w przebiegu AMD
potwierdzona w angiografii fluoresceinowej i OCT,

2) wiek powyzej 50 roku zycia,

3) wielko$¢ zmiany mniejsza niz 12 DA (12 powierzchni
tarczy nerwu wzrokowego),

4) ostro$¢ wzroku w leczonym oku 0,1-0,5 wg Snellena (lub
odpowiednio ekwiwalent ETDRS ),

5) zgoda pacjenta na wykonanie iniekcji doszklistkowych,
6) brak dominujacego zaniku geograficznego,

7) brak dominujacego wylewu krwi.

2. Kryteria wylaczenia

1) wystapienie objawoéw nadwrazliwos$ci na substancjg
czynna (ranibizumab) lub inne substancje pomocnicze,

2) zapalenie wngtrza gatki,

3) odwarstwienie siatkowki,

4) okres ciazy oraz karmienia piersia,

5) progresja choroby definiowana jako znaczne pogorszenie
ostro$ci wzroku (spadek o wigcej niz 3 linie Snellena lub do
wartosci 0,02).

3. Kryteria wykluczenia
1) rezygnacja pacjenta,
2) dyskwalifikacja z powodu dziatan niepozadanych.

1. Dawkowanie

Zalecana dawka ranibizumabu wynosi
0,5mg (0,05ml) na jedno wstrzyknigcie
doszklistkowe.

1.1 Leczenie ranibizumabem

1) faza nasycenia - 1 iniekcja na miesiac
przez 3 kolejne miesiace

(Nie dotyczy pacjentow, ktorzy kontynuujq
leczenie. Faza nasycenia dotyczy
wylqcznie pacjentow rozpoczynajqcych
leczenie.)

2) faza podtrzymujaca - kontrola ostrosci
wzroku; w przypadku stwierdzenia utraty
ostro$ci wzroku przekraczajacej 1 linig
Snellena (5 liter ETDRS) lub gdy grubosé
siatkowki w OCT zwigkszy si¢ > 100 pm,
nalezy poda¢ kolejna dawke.

Odstep pomigdzy dwiema dawkami nie
powinien by¢ krotszy niz jeden miesiac.

Na podstawie najnowszych doniesien
literaturowych (Fung i wsp., 2007) przy
dwuetapowym schemacie leczenia (faza
nasycenia i faza podtrzymujaca) nalezy
zaklada¢ konieczno$é wykonania $rednio
5,6 iniekcji w pierwszym roku leczenia (3-
8 iniekcji) 1 4-5 iniekcji w drugim roku
leczenia.

1.2 Schemat dawkowania

1) przy wiaczeniu do programu i
kazdorazowo od 4 wizyty, gdy grubos¢
siatkowki w OCT zwigkszy si¢ > 100 um
lub VA spada o wigcej niz 1 linig Snellena
[5 liter na tablicy ETDRS];

1. Badania przy kwalifikacji

1) badanie okulistyczne z oceng ostro$ci wzroku
na tablicach Snellena lub ETDRS.

2) wykonanie OCT (optyczna koherentna
tomografia).

3) fotografia dna oka.

4) wykonanie angiografii fluoresceinowej

(w przypadkach trudnych z diagnostycznego
punktu widzenia — wykonanie angiografii
indocyjaninowej).

2. Wykaz badan przeprowadzanych przed
kazdym podaniem leku zgodnie z
harmonogramem dawkowania

1) badanie okulistyczne z ocena ostro$ci wzroku
na tablicach Snellena lub ETDRS.

2) wykonanie OCT (optyczna koherentna
tomografia).

3) fotografia dna oka - opcjonalnie

4) wykonanie angiografii fluoresceinowe;j
(opcjonalnie; w przypadkach trudnych

z diagnostycznego punktu widzenia —
wykonanie angiografii indocyjaninowej

5) wykonanie angiografii fluoresceinowej - raz
w roku (raz na 12-14 miesigcy)

Przy dwuetapowym schemacie leczenia (faza
nasycenia i faza podtrzymujaca) nalezy
zaktada¢ koniecznos¢ wykonania $rednio

5,6 iniekcji w pierwszym roku leczenia (3-8
iniekcji) 1 4-5 iniekcji w drugim roku leczenia.
Zakres badan kontrolnych wykonywanych
podczas wizyt uzalezniony bedzie od fazy

i odpowiedzi pacjenta na leczenie (przy
wilqczeniu do programu i kazdorazowo od 4
wizyty: badanie okulistyczne z ocenq ostrosci
wzroku na tablicach Snellena lub ETDRS,

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu okulistyki, zapewniajacych
$wiadczeniobiorcom dostep do
niezbednych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielggniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Ranibizumab musi by¢ podawany
przez wykwalifikowanego lekarza
okuliste, posiadajacego doswiadczenie
w wykonywaniu iniekcji do ciata
szklistego (iniekcja doszklistkowa
preparatu przeprowadzona w
warunkach petnej aseptyki na sali
operacyjnej).

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




2) po wiaczeniu pacjenta do programu

a) 3 iniekcje w odstgpach miesigcznych
(Nie dotyczy pacjentow, ktorzy kontynuujq
leczenie. Faza nasycenia dotyczy
wylqcznie pacjentow rozpoczynajqcych
leczenie),

b) kolejne iniekcje tylko, gdy grubosé
siatkowki w OCT zwigkszy si¢ > 100 um
lub VA spada o wigcej niz 1 linia Snellena
[S liter na tablicy ETDRS].

wykonanie OCT (optyczna koherentna
tomografia)).

3. Monitorowanie leczenia

1) OCT (optyczna koherentna tomografia),

2) angiografii fluoresceinowej (w przypadkach
trudnych diagnostycznie — rowniez angiografii
indocyjaninowej) - opcjonalnie,

3) fotografii dna oka - opcjonalnie

4) ostros$ci wzroku na tablicach Snellena lub
ETDRS.

33. PROGRAM LECZENIA W RAMACH SWIADCZENIA CHEMIOTERAPII NIESTANDARDOWEJ

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU

1.Kryteria kwalifikacji

Swiadczenie ,,chemioterapia niestandardowa” jest procedura
podania leku w terapii nowotwordw realizowana z
wykorzystaniem substancji, ktore nie znajduja si¢ w wykazie
substancji czynnych stosowanych w chemioterapii
nowotwordw (okreslonym w przepisach wydanych na
podstawie art. 31d ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o
$wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkow
publicznych w zakresie §wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego) lub znajdujac sig w
wymienionym wykazie substancji czynnych beda stosowane
poza przyporzadkowanym im tam kodem ICD-10.

Swiadczenie ,,chemioterapia niestandardowa” przystuguje
$wiadczeniobiorcom, ktérzy nie ukonczyli 18 roku zycia w
momencie wlaczenia do programu.

Swiadczenie ,,chemioterapia niestandardowa” przy uzyciu
okreslonego produktu leczniczego przystuguje
$wiadczeniobiorcom, ktorzy ukonczyli 18 rok zycia w
momencie wlaczenia do programu, i ktdrzy byli juz leczeni
danym produktem leczniczym w ramach umoéw o udzielanie
$wiadczen opieki zdrowotnej finansowanych przez
Narodowy Fundusz Zdrowia, w przypadku braku progresji

1. Dawkowanie

Zgodnie z wnioskiem

swiadczeniodawcy i akceptacja dyrektora
oddziatu wojewddzkiego Narodowego
Funduszu Zdrowia.

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu onkologii, klinicznej
hematologia, hematoonkologia
dziecigca lub ginekologia
onkologiczna, zapewniajacych
$wiadczeniobiorca dostgp do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
swiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.

Narodowy Fundusz Zdrowia prowadzi
rejestr programow chemioterapii
niestandardowych.




choroby.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Swiadczenie ,,chemioterapia niestandardowa” kazdorazowo
dotyczy okresu maksymalnie do 3 miesigey lub 3 cykli
trwania leczenia. Lekarz prowadzacy w zaleznosci od stanu
zdrowia §wiadczeniobiorcy decyduje o przerwaniu leczenia
w ramach programu badz o jego kontynuacji — wystepujac z
wnioskiem o zgodg na realizacjg kolejnego programu.

3 Kryteria wylaczenia

1) wystapienie objawoéw nadwrazliwos$ci na podany lek,
2) toksycznos$¢ wedtug WHO powyzej 2,

3) progresja choroby w trakcie stosowania leku.

4. Wytyczne realizacji §$wiadczenia

1) Realizacja $wiadczenia musi by¢ poprzedzona
pozytywnie zaopiniowanym przez wlasciwego konsultanta
wojewodzkiego (odpowiednio: w dziedzinie onkologii
klinicznej, hematologii, hematoonkologii dziecigcej albo
ginekologii onkologicznej) wnioskiem §wiadczeniodawcy,
skierowanym do dyrektora oddziatu wojewddzkiego
Narodowego Funduszu Zdrowia, zawierajacym:

a) pozytywna opini¢ zespotu kwalifikujacego, w sktad,
ktorego wchodza: dyrektor do spraw medycznych (lub w
przypadku jego braku, dyrektor podmiotu udzielajacego
$wiadczenia), dyrektor ekonomiczny lub Glowny Ksiggowy
i ordynator oddziatu wnioskujacego o terapig, lub osoby
przez nich upowaznione;

b) potwierdzenie pozytywnej odpowiedzi S$wiadczeniobiorcy
na terapi¢ — dotyczy kontynuacji terapii niestandardowej;

¢) proponowany schemat leczenia;

d) dodatkowo, dla lekéw stosowanych niezgodnie z

Charakterystyka Produktu Leczniczego, a w oparciu o
.stosowanie leku zgodnie ze wskazaniami aktualnej wiedzy
medycznej” nalezy dotaczy¢ dowody naukowe (w jezyku
polskim) potwierdzajace efektywnos$¢ kliniczng interwencji
wobec pierwszorzedowych punktéw koncowych pochodzace
z wysokiej jako$ci badan randomizowanych (minimum 3 pkt
w skali Jadad) lub z innych badan i rejestrow klinicznych.

2) Swiadczeniodawca sktada wniosek wraz z zatacznikami o
pisemna akceptacj¢ do whasciwego oddziatu wojewddzkiego
Narodowego Funduszu Zdrowia




3) W przypadku zastosowania produktu leczniczego poza
wskazaniami rejestracyjnymi §wiadczeniodawca
zobowiazany jest do:

a) wezesniejszego sprawdzenia czy istnieja inne opcjonalne
sposoby postgpowania o udowodnionej efektywnosci
klinicznej w danym wskazaniu;

b) prowadzenia monitorowania stanu zdrowia
$wiadczeniobiorcy; we wszystkich przypadkach nowe
informacje dotyczace efektywnosci leku oraz stanu zdrowia
$wiadczeniobiorcy powinny zosta¢ zapisane;

¢) po uzyskaniu akceptacji dyrektora oddziatu
wojewodzkiego Narodowego Funduszu Zdrowia,
$wiadczeniodawca jest zobowiazany pozyskac pisemna
zgodg $wiadczeniobiorcy na zastosowanie terapii lekiem
poza wskazaniami rejestracyjnymi.

4) Akceptacja realizacji $wiadczenia chemioterapia
niestandardowa przez dyrektora oddzialu wojewodzkiego
Narodowego Funduszu Zdrowia nastgpuje na podstawie
ztozonego wniosku.

5) W ramach $wiadczenia chemioterapia niestandardowa nie
moze by¢ finansowana substancja czynna w tym samym
wskazaniu, w ktorym jest finansowana w innym programie
terapeutycznym lub wykazie substancji czynnych
stosowanych w chemioterapii.

34. LECZENIE INHIBITORAMI TNF- a SWIADCZENIOBIORCOW Z CIEZKA, AKTYWNA POSTACIA ZESZTYWNIAJACEGO ZAPALENIA STAWOW KREGOSEUPA

(ICD-10 M 45))

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACII
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

- BADANIA DIAGNOSTYCZNE
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMA’I;)‘II)?&IEOIQXQ%EA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU
1. Kryteria kwalifikacji: Adalimumab nalezy podawac¢ we 1.Badania

1)  Swiadczeniobiorca jest kwalifikowany do programu i
kolejnych rzutéw leczenia biologicznego przewidzianych
przez program przez Zespét Koordynacyjny w ramach
$wiadczenia: ,,Kwalifikacja 1 weryfikacja leczenia
biologicznego przez Zesp6t Koordynacyjny w programie
leczenia rzs i mizs”.

2) Zespot Koordynacyjny kwalifikuje do  programu
$wiadczeniobiorcow  zgloszonych do kwalifikacji  za

wstrzyknigciu podskornym w dawce 40 mg co
2 tygodnie.

Etanercept nalezy podawac¢ 50 mg podskornie
co tydzien.

Infliksymab nalezy poda¢ w dawce 5 mg/kg
masy ciala w infuzji dozylnej trwajacej ponad 2

Antygenu HLA B27 kiedykolwiek w przesztosci
2. Morfologia krwi

3. Ptytki krwi (PLT)

4. Odczyn Biernackiego (OB.)

5. Aminotransferaza asparaginianowa (AspAT)
6. Aminotransferaza alaninowa (AIAT)

7. Stgzenie kreatyniny w surowicy

8. Biatko C-reaktywne

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu reumatologii, zapewniajacych
$wiadczeniobiorca dostep do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy




posrednictwem aplikacji komputerowej obstugujacej rejestr
.Ewidencja pacjentow z rzs i mizs”.

Do programu moga zosta¢ wlaczeni §wiadczeniobiorcy z:

1

2)

Nalezy

ustalonym rozpoznaniem ZZSK, na podstawie
zmodyfikowanych kryteriow nowojorskich.
aktywna i cigzka postacia choroby, ktéra musi by¢
udokumentowana przy dwoch roznych okazjach w
odstgpie przynajmniej 12 tygodni, przy braku zmian
leczenia w tym okresie. Wykazuja niezadowalajaca
odpowiedz na co najmniej 2 tradycyjnie stosowane leki
niesteroidowe przeciwzapalne, stosowane przez
przynajmniej 3 miesigce (nie podawane w tym samym
czasie), w maksymalnej rekomendowanej lub
tolerowanej przez chorego dawce.
Aby wykaza¢, iz odpowiedz na tradycyjnie stosowane
leki jest niezadowalajaca nalezy udokumentowac
nieskuteczno$¢ leczenia objawow zajecia kregostupa Iub
stawoéw obwodowych, lub przyczepoéw $ciggnistych.

aktywna posta¢ choroby udokumentowaé tak, aby byty

spetnione wszystkie 3 ponizsze kryteria:

Wartos¢ BASDAI (Bath Ankylosing Spondylitis Disease
Activity Index) > 4 — w dwukrotnych pomiarach w odstgpie
przynajmniej 12 tygodni .

Bol kregostupa na wizualnej skali 10 cm byt > 4cm - w
dwukrotnych pomiarach w odstgpie przynajmniej 12
tygodni.

Ogolna ocena stanu choroby (aktywnosci, cigzkosci i dalszej
prognozy choroby oraz aktywno$ci zawodowej) , ktora
winna by¢ wigksza niz 5 cm na skali od 0 do 10 cm; taka
ocena powinna by¢ dokonana przez drugiego lekarza-
eksperta doswiadczonego w leczeniu blokerami TNF — alfa
chorob z kregu spondyloartropatii zapalnych. W tej ocenie
ekspert winien oprze¢ si¢ w szczegdlnosci na takich
parametrach jak: czynniki ryzyka szybkiej progresji choroby
ze szczegblnym  uwzglednieniem  zapalenia  stawu
biodrowego (duze stgzenie we krwi CRP i/ lub wartos¢ OB,
kietbaskowate palce stop, staba skuteczno$¢ po
niesteroidowych lekach przeciwzapalnych, ograniczenie
ruchomos$ci odcinka lgdzwiowego krggostupa, zajgcie
stawow obwodowych, poczatek choroby przed 16 rokiem
zycia), wartoscia BASFI, BASMI, statusu aktywnosci
zawodowej, wystgpowaniem powiktan narzadowych, w tym
wtornej amyloidozy potwierdzonej badaniem biopsyjnym
tkanki tluszczowej, zajgciem narzadu wzroku z czestymi
zaostrzeniami blony naczyniowej, oceny postgpujacych
zmian radiologicznych ze zwrdceniem uwagi na ankylozg
kregostupa czy skostnienie mostkow

godziny w dniach 0, 14 i 42., a nastgpnie co 8
tygodni.

Decyzja o wyborze leku
Terapia bedzie rozpoczynana z uzyciem leku,

ktory uzyskat status terapii inicjujacej w
przedmiotowym programie.

Kryteria i warunki
inicjujacej na inng:

zamiany terapii

1) Pacjent, bgdacy w trakcie terapii przy
uzyciu innej czasteczki leku anty TNF-a,
niz wterapii inicjujacej i u ktorego
wystgpuje adekwatna odpowiedz na
prowadzong terapig, nie ma zamienianej
aktualnie stosowanej terapii na inna.

2) Terapia inicjujaca bedzie prowadzona w
najnizszej, zarejestrowanej jako skuteczna
dawce.

3) Kazdorazowo zmiana terapii inicjujacej
wymaga uzyskania zgody Zespolu
Koordynujacego.

4)  Zamiana terapii inicjujacej na terapi¢ inna
czasteczka leku anty-TNF o, wymieniona
w  przedmiotowym  terapeutycznym
programie zdrowotnym, mozliwa jest
tylko w sytuacjach wymienionych
ponize;j.

a. Wystapienia nadwrazliwosci na
aktywna czasteczke leku biologicznego lub
substancje pomocnicze

b. Wystapienia  istotnych  dziatan

niepozadanych  zwigzanych z podaniem

aktywnej czasteczki leku Dbiologicznego,
ktorych  uniknigcie jest mozliwe oraz
potwierdzone naukowo po podaniu innej

czasteczki leku anty-TNF a.

Stwierdzenie innych, potwierdzonych badaniem

klinicznym pacjenta, przeciwwskazan do

podawania aktywnej czasteczki leku
biologicznego.

9. Badanie ogdlne moczu

10. Proba tuberkulinowa i/lub Quantiferone

11. Obecnos¢ antygenu HBs

12. Przeciwciata HCV

13. Obecnos¢ antygenu wirusa HIV (HIV Ag/ Ab
Combo) — po uzyskaniu zgody chorego

14. Stezenie elektrolitow w surowicy

15. Miano przeciwcial przeciwjadrowych we krwi,
a w przypadku dodatniego miana dodatkowo
przeciwciat przeciwko natywnemu DNA

Ponadto wymagane jest wykonanie przed
wlaczeniem do badania:

1. rtg klatki piersiowej ( do 3 miesigcy przed
kwalifikacja)

2. ekg z opisem

3. badanie stawow krzyzowo-biodrowych w
przesztosci, ktore potwierdza rozpoznanie ZZSK
4. opcjonalnie wykonanie rezonansu
magnetycznego lub tomografii stawow krzyzowo-
biodrowych czy ultrasonografii jesli wynik RTG
stawow krzyzowo-biodrowych jest
niejednoznaczny oraz badanie radiologiczne
stawow biodrowych jesli objawy kliniczne
wskazuja na ich zajecie.

5. Wskazane jest, aby u kobiet przed rozpoczgciem
terapii bylo wykonane badanie ginekologiczne,
mammograficzne i/lub badanie USG piersi.
2.Monitorowanie leczenia

Chory powinien by¢ poddany doktadnej ocenie
skuteczno$ci  zastosowanego leczenia po 12
tygodniach od rozpoczgcia leczenia inhibitorami TNF,
celem ustalenia, czy zostala osiagnigta adekwatna
odpowiedz na leczenie.

Za adekwatna odpowiedZ na leczenie,
uzyskanie, warunkuje  powodzenie
kontynuacji terapii, nalezy uzna¢
zmniejszenie warto§ci BASDAI przynajmniej o 50%
w stosunku do wartosci sprzed leczenia lub o 2 cm
oraz

zmniejszenie bolu krggostupa na skali VAS o co
najmniej 2 cm

Wizyty monitorujace maja si¢ odbywaé po kazdych
kolejnych 12 tygodniach.

W celu monitorowania leczenia $wiadczeniodawca
jest zobowiazany wykonaé nastgpujace czynnosci:

- badanie morfologi¢ morfologii z rozmazem, OB.,
CRP, Aspat, Alat

- wypehienie przez chorego skali VAS bolu

ktorej
dalszej

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych z srodkoéw
publicznych.




migdzykregowych.Ocena ta winna by¢ przeprowadzona
jednokrotnie po drugim pomiarze wartosci BASDAI i VAS
bolu kregostupa.

Kryteria wlaczenia do programu chorych na ZZSK leczonych
uprzednio w ramach farmakoterapii niestandardowej , Swiadczenia
za zgoda platnika lub w ramach jednorodnych grup pacjentow

Do programu wilaczani sa rowniez $wiadczeniobiorcy, ktorzy
uprzednio byli juz leczeni w ramach farmakoterapii niestandardowej
lub wedtug $wiadczen za zgoda ptatnika lub w ramach hospitalizacji
wedlug jednorodnych grup pacjentow (JGP) czasteczkami lekow
anty-TNF-alfa. Je$li terapia ta byla nieprzerwana do momentu
wejScia w zycie programu i trwata dluzej niz 12 tygodni oraz
wykazano w tym czasie leku wystapienie i utrzymanie adekwatnej
odpowiedzi na leczenie, wtedy terapia powinna by¢ realizowana z
wykorzystaniem tej samej czasteczki leku z grupy anty-TNF-alfa.

W przypadku wystapienia przerwy w leczeniu trwajacej dtuzej niz
12 tygodni, a krotszej niz 26 tygodni, nalezy u chorego wykonaé
jedynie badania pozwalajace na okreSlenie bezpieczenstwa
podawanego leku oraz parametry aktywnos$ci i cigzkosci choroby
zgodnie z warunkami zawartymi w podrozdziale aktywna i cigzka
posta¢ choroby i okresli¢ czy u chorego wystapita i utrzymata sig
adekwatna odpowiedz na leczenie oraz czy speinia nadal warunki
udzialu w programie terapeutycznym.

Kontynuacja terapii w tym przypadku powinna odbywac¢ si¢ z
zastosowaniem leku majacego status terapii inicjujacej.

2 Okreslenie czasu leczenia w programie:

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza prowadzacego
decyzji o wytaczeniu §wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie
z kryteriami wytaczenia.

3.Wylaczenie z leczenia

Kryteria nie pozwalajace na wlaczenie do Programu ze wzgledu na
bezpieczenstwo:

Do programu nie mozna kwalifikowa¢ $wiadczeniobiorcow w
nastepujacych przypadkach (przeciwwskazania bezwzgledne):

- okresu ciazy i laktacji

- aktywnego zakazenia (ostrego lub przewleklego) bakteryjnego,
wirusowego, grzybiczego lub pasozytniczego (szczegdlnie gruzlicy,
infekcji wirusem HIV lub przewlektego zapalenia watroby typu B).

- przebycia zakazenia oportunistycznego w ciagu ostatnich 2
miesigcy / np. potpasiec/, aktywnej infekcji cytomegalowirusem,
Pneumocystis carinii

kregostupa i kwestionariusza BASDAI oraz
obliczenie przez lekarza wartosci BASDAI




- infekcyjnego zapalenia stawu w ciagu ostatnich 12 miesigcy

- zakazenia endoprotezy w ciagu ostatnich 12 miesigcy lub w
nieokreslonym czasie, jesli sztuczny staw nie zostalt wymieniony

- cigzkiej niewydolnos$ci krazenia (klasa III ub IV wg NYHA)

- udokumentowanego zespolu demielinizacyjnego lub w
przypadkach wystapienia objawow przypominajacych ten zespot

- przebycia w ciagu ostatnich 5 lat chorob nowotworowych, w tym
rakow litych i uktadu krwiotworczego lub chtonnego z mozliwoscia
progresji choroby lub jej wznowy .

Wzglednymi przeciwwskazaniami do stosowania lekow anty-TNF,
w_ ktéorych ich podawanie jest obarczone duzym ryzykiem

wystapienia objawow niepozadanych sa:

- Okoliczno$ci zwiazane z duzym ryzykiem zakazenia:
. przewlekte owrzodzenia podudzi

. weczesniej przebyta gruzlica - w ciagu ostatnich 12 miesigcy
lub niedawny kontakt z osoba chora na gruzlicg

. cewnik w drogach moczowych utrzymywany na stale

. u $wiadczeniobiorcow, u ktorych w ciagu ostatnich 12
miesigcy wystgpowaly nawracajace infekcje w wywiadzie (co
najmniej 4); nalezy zwrdci¢ uwage na infekcje drog
moczowych, zatok i zgbopochodne

e  7le kontrolowana cukrzyca
. przewlekta obturacyjna choroba phuc

- przebycie w okresie dtuzszym niz 5 lat choroby nowotworowej,
leczonej skutecznie i ktora uwazana jest za wyleczona

- zmiany przednowotoworowe , w tym : polipy jelita grubego czy
pecherza moczowego, dysplazji szyjki macicy, mielodysplazji.

- duze miano przeciwcial przeciwjadrowych, w tym dodatnie miano
przeciwko natywnemu DNA.

Uwaga:

U $wiadczeniobiorcow leczonych inhibitorami TNF nalezy liczy¢
si¢ z mozliwosécia uaktywnienia przebytej wczesniej gruzlicy. W
grupie  $wiadczeniobiorcow z przebytym kiedykolwiek w
przesztosci procesem gruzliczym lub wowczas, gdy podejmowane
jest profilaktyczne leczenie tuberkulostatykami, nalezy rozwazy¢
wykonanie kontrolnego badania klatki piersiowej po 4 miesiacach
od rozpoczgcia leczenia inhibitorami TNF




Leczenie blokerami TNF  kobiet w okresie przed menopauza
powinno by¢ prowadzone, gdy stosowana jest przez nie skuteczna
antykoncepcja. Wymagana jest zgoda na $wiadoma kontrolg
urodzen do 6 miesigcy po zastosowaniu ostatniej dawki etanerceptu,
infliximabu i adalimumabu,

Kryteria zakonczenia udzialu w programie terapii biologicznej:

W przypadku chorych na ZZSK:

— nie uzyskano u $§wiadczeniobiorcy adekwatnej odpowiedzi na
leczenie po pierwszych 12 tygodniach leczenia (zgodnie z
definicja)

— jesli u $wiadczeniobiorcy w trakcie zaplanowanych wizyt po
kazdych, dwoch kolejnych  okresach 12 tygodniowych
stwierdza si¢ u $wiadczeniobiorcy nieutrzymanie kryteriow
zgodnych z definicja adekwatnej odpowiedzi na leczenie,
terapia jest przerywana i $wiadczeniobiorca konczy udziat w
programie.

— uzyskaniu przez $wiadczeniobiorcg matej aktywnos$ci choroby
wyrazonej warto$cia BASDAI < 3, ktéra bgdzie utrzymywata
si¢ nieprzerwanie przez okres 6 miesigcy.

— wystapienie dziatan niepozadanych, takich jak:

reakcja alergiczna na lek;

zakazenie o cigzkim przebiegu;

objawy niewydolnos$ci serca, pluc, nerek i watroby (nie
zwigzanych z amyloidoza);

pancytopenia i niedokrwisto$¢ aplastyczna

stwierdzenie choroby nowotworowej

zespotu

wystapienia innych objawéw wymienionych poprzednio jako

bezwzgledne przeciwwskazania.

36. LECZENIE REUMATOIDALNEGO ZAPALENIA STAWOW I MEODZIENCZEGO IDIOPATYCZNEGO ZAPALENIA STAWOW LEKAMI MODYFIKUJACYMI O DUZEJ I

UMIARKOWANEJ AKTYWNOSCI CHOROBY W WARUNKACH AMBULATORYJNYCH
(ICD 10 M 05 M 06 M08))

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

WARUNKI REALIZACJI
SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

. BADANIA DIAGNOSTYCZNE
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMA’I;;I)I‘?I\{%KG(QX?/E]EA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU
1.Kryteria kwalifikacji: W przypadku rzs lek podawany jest podskornie | 1.Badania
w dawce do 25 mg na tydzien. 1)  morfologia krwi,
1. Do leczenia metotreksatem podskoérnym moga zostaé W przyp adku mizs (s_w1adczen10b10rcy dol6r. 2)  plytki km.” (PLT.)
. L . . | zycia) lek podawany jest w dawce 10 mg do 20 3)  odczyn Biernackiego (OB.)
whaczeni chorzy na rzs, o duzej oraz umiarkowancj mg na m® powierzchni ciata na tydzien (maks 4) aminotransferaza asparaginianowa
aktywnosci choroby (okre$lonej jako DAS28>3,2 lub )

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu reumatologii, zapewniajacych
$wiadczeniobiorca dostep do
niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie §wiadczen




DAS>2,4, ktérego warto$¢ byta okreslona dwukrotnie w
odstgpie 1 miesiaca w trakcie badania lekarskiego) u
ktorych wystapity cigzkie dziatania niepozadane w
trakcie terapii metotreksatem podawanym doustnie, a nie
stanowiace przeciwwskazania do jego zastosowania.

2. W przypadku mizs kwalifikuja si¢ pacjenci u ktoérych
wystapity  objawy  nietolerancji  uniemozliwiajace
stosowanie metotreksatu doustnego.

3. Warunkiem kwalifikacji pacjenta do programu jest
dokonanie poprawnej rejestracji w ewidencji rzs i mizs
(nie wymaga kwalifikacji przez Zespo6t Koordynujacy).

Do programu wiaczani sa takze §wiadczeniobiorcy z innymi niz
wyZzej wymienione postacie mizs i rzs (niezaleznie od wartosci
DAS28 i DAS) u ktérych wystapita nietolerancja leku podawanego
doustnie:

4.  Zapalenie blony naczyniowej oka ( ICD 10 - H.30)

5. Postac¢ uogodlniona (Zespot Stilla).
6.  Zrzs powiklanym krioglobulinemia.

2.0kreslenie czasu leczenia w programie:

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza prowadzacego
decyzji o wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie
z kryteriami wytaczenia (Kryteriami zakonczenia terapii
metotreksatem podskornym).

3.Wylaczenie z leczenia
Do programu nie mozna kwalifikowa¢ $wiadczeniobiorcow w
nastgpujacych przypadkach:

1) stwierdzenie cigzy, okres karmienia,

2) nadwrazliwo$¢ na substancjg czynna lub pomocnicza;

3) S$wiezo przebyte infekcje, takie jak: zapalenie watroby,
pluc, $srédmiazszowe zapalenie nerek;

4) przebyte zakazenia oportunistyczne w ciagu ostatnich 2
miesigcy / Np. polpasiec/, aktywne infekcje
Cytomegalowirusem, Pneumocystis carini, opornych na
leki atypowych mykobakterii itp., zakazenie gruzlicze;

5)  udokumentowana infekcja HIV;

6)  wystapienie pancytopenii i niedokrwistosci aplastyczne;j;

7)  obecnosé aktywnej choroby alkoholowej,
poalkoholowego uszkodzenia watroby lub obecno$é
kazdej innej przewleklej choroby watroby.

Kryteria  zakornczenia  terapii  metotreksatem  podskornym:
Wystapienie dziatan niepozadanych:

dawka 25 mg na tydzien)

(AspAT)
5)  aminotransferaza alaninowa (AIAT)
6) stgzenie kreatyniny w surowicy
7)  obecnos¢ antygenu HB
8)  przeciwciata anty-HCV

9) obecnos¢ antygenu wirusa HIV (HIV Ag /

Ab Combo)

2. Monitorowanie leczenia:

po kazdych 90 dniach (+/- 14 dni) od podania I-szej

dawki nalezy oznaczy¢:

1. morfologia krwi, OB,
2. poziom transaminaz w surowicy

warto$¢ DAS 28 lub DAS w przypadku zaostrzenia

aktywnosci choroby.

w nastgpujacych trybach:
1 ambulatoryjny
2 jednodniowy
3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
swiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z §rodkow
publicznych.




Uszkodzenie

watroby  (wzrost transaminaz

dwukrotnie powyzej normy)

aktywnosci

Zaburzenia hematologiczne, ktore moga by¢é zwiazane z

leczeniem

Narastajace wioknienie ptuc
Inne cigzkie powiktania zwiazane z leczeniem.

37. LECZENIE RAKA NERKI
(ICD 10 C 64)
WARUNKI REALIZACJI
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO SWIADCZENIA
GWARANTOWANEGO

- BADANIA DIAGNOSTYCZNE
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMA??%IEOR‘Z?/E:ZA LEKOW WYKONYWANE W RAMACH
PROGRAMU
L . 1.Badania
3. Kryteria kwalifikacji: Zalecana dawka sunitynibu wynosi 50 mg
. . . . doustnie raz na dobg przez 4 kolejne tygodnie, . B .

],)04 leczseme‘t w ramgch programu kwe‘thﬁkuja‘ SI€ | poczym nastepuje dwutygodniowa przerwa 1)  badanie morfologii krwi z rozmazem,

$wiadczeniobiorcy spetniajacy nastgpujace kryteria: (schemat 4/2), co stanowi petny 6-tygodniowy

1)  rozpoznanie jasnokomoérkowego raka nerki potwierdzone cykl terapii. 2) podstawowe badania biochemiczne
badaniem histopatologicznym, m. in. aktywno$¢ transaminaz

2) nowotwor w stadium zaawansowanym  (pierwotne watrobowych, stezenie bilirubiny,
uogolnienie lub nawrdt po pierwotnym leczeniu), ktory stezenie kreatyniny, poziom
nie byi Wc;Cénle pod(llawany fa@akolqglczncmu dehydrogenazy kwasu mlekowego
leczeniu (immunoterapia, chemioterapia lub (LDH),
wielokinazowe inhibitory) i w przypadku pierwotnego
uogolnienia kwalifikuje si¢ do wykonania nefrektomii,

3)  wykonanie nefrektomii, 3) EKG,

4)  stwierdzenie przerzutow w 1-2 narzadach,

5) zmiany mozliwe do obiektywnej oceny w badaniach 4) badanie ogdélne moczu z osadem
obrazowych metoda tomografii komputerowej (KT) lub w sytuacjach klinicznie
rezonansu magnetycznego (MR); w przypadku zmian w uzasadnionych (gdy biatkomocz >
ukladzie kostnym konieczne potwierdzenie badaniem T+ dobowa zbidrka moczu celem
obrazowym, okreslenia strat biatka).

6) stan sprawnosci 0-1 wedtug skali WHO,

7)  wykluczenie ciazy, 5) tomografia komputerowa lub

8)  korzystne lub posrednie rokowanie wg skali MSKCC rezonans magnetyczny jamy
(Memorial ~ Sloan-Kettering ~ Cancer  Center), tj. brzusznej, Klatki piersiowej,

$wiadczeniobiorcy, u ktorych wystgpuja nie wigeej niz 2
nizej wymienione czynniki rokownicze:
o wskaznik  wydolnosci  wg  skali
mniejszy od 80,

0 poziom hemoglobiny réwny lub mniejszy od 13 g/dl u
mezezyzn i 11,5 g/dl u kobiet,

O stgzenie skorygowanego wapnia w surowicy rowne
lub wigksze od 10 mg/dl,

0 poziom dehydrogenazy kwasu mlekowego (LDH) w

Karnofsky’ego

z kontrastem glowy u o0s6b z
podejrzeniem przerzutow do mozgu
lub podejrzeniem przerzutow do
kosci przed rozpoczgciem leczenia.

2.Monitorowanie leczenia:

W6, 12, 18, 24, 30, 36, 42, 48, 52 tygodniu leczenia:

Swiadczenie jest realizowane w
osrodkach udzielajacych $wiadczen z
zakresu onkologii klinicznej,
zapewniajacych $wiadczeniobiorca
dostep do niezbgdnych badan oraz
specjalistycznej opieki lekarsko-
pielegniarskiej, a takze
gwarantujacych udzielanie $wiadczen
w nastgpujacych trybach:

1 ambulatoryjny

2 jednodniowy

3 hospitalizacja

Warunki wymagane od
$wiadczeniodawcow okreslone
zostang na podstawie art. 146 ustawy o
$wiadczeniach opieki zdrowotne;j
finansowanych z $rodkow
publicznych.




surowicy wyzszy od 1,5-krotnos$ci gérnej granicy normy,
0 czas od rozpoznania choroby do rozpoczgcia leczenia
krotszy niz rok.

9) adekwatna wydolnos$¢ narzadowa okres§lona na podstawie
podstawowych  badan laboratoryjnych krwi (do
interpretacji lekarza prowadzacego):

0 wyniki badan czynnosci watroby:

i. stezenie catkowitej bilirubiny nie przekraczajace 2-
krotnie gornej granicy normy (z wyjatkiem pacjentow z
zespolem Gilberta),

ii. aktywnos¢ transaminaz (alaninowej 1 asparaginowej w
surowicy nie przekraczajace 5-krotnie gornej granicy normy),

O stgzenie kreatyniny nie przekraczajace 2-krotnie
gornej granicy normy,
0 wyniki badania morfologii krwi z rozmazem:

ifi. liczba ptytek krwi > 100 000/mm?’,

iv. liczba bezwzgledna neutrofilow > 1500/ mm?’,

v. poziom hemoglobiny > 9,5 g/dl.

2.0kreslenie czasu leczenia w programie:

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza prowadzacego
decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie
z kryteriami wylaczenia.

3.Wylaczenie z leczenia:

1)  Wystapienie objawéw nadwrazliwosci na sunitynib lub
na ktorakolwiek substancj¢ pomocnicza,

2) Nawracajaca, nie akceptowalna toksyczno$¢ > 3 stopnia
wg skali WHO,

3)  Stan sprawnosci 2 lub wigeej wg skali WHO,

4) Udokumentowana progresja choroby w trakcie
stosowania leku,

5) Kliniczne objawy przerzutéw do o$rodkowego uktadu
nerwowego — konieczne potwierdzenie obecnosci
przerzutow metoda tomografii komputerowej lub
rezonansu magnetycznego,

6) Wystapienie objawdéw zastoinowej niewydolnosci serca,
ostrych  incydentow  niewydolnosci  wiencowej,
niekontrolowanego nadci$nienia  tgtniczego oraz
niestabilnych zaburzen rytmu serca wymagajacych
leczenia.

2)

3)

4

5)

badanie morfologii krwi z rozmazem,

podstawowe badania biochemiczne m. in.
aktywnos¢ transaminaz watrobowych,
stezenie bilirubiny, st¢zenie kreatyniny,

EKG,

badanie ogolne moczu z osadem

w sytuacjach klinicznie uzasadnionych (gdy
biatkomocz > ,,++” dobowa zbidrka moczu
celem okreslenia strat biatka).

W 18, 36, 52 tygodniu leczenia:

5)

tomografia komputerowa lub rezonans
magnetyczny jamy  brzusznej, klatki
piersiowej, z kontrastem glowy u o0sob
z podejrzeniem przerzutéw do mozgu co 18
tygodni (co 3 cykle) oraz zawsze w sytuacji
podejrzenia progresji choroby
Nnowotworowe;j.




II. Wykaz §wiadczen gwarantowanych z zakresu profilaktycznych programéw zdrowotnych oraz warunki ich realizacji

Nazwa Swiadczenia

Zakres procedur realizowanych w

Warunki realizacji $wiadczen gwarantowanych

LP. . .
gwarantowanego ramach $wiadczenia gwarantowanego Swiadczeniobiorcy Swiadczeniodawcy
1 2 3 4 5
1. Program profilaktyki Program profilaktyki choréb 1. Kryteria kwalifikacji Program 1. Tryb realizacji §wiadczenia — ambulatoryjny. 2.

choréb odtytoniowych
(w tym POCHP)

odtytoniowych (w tym POCHP) - etap
podstawowy Program obejmuje: 1)
zebranie wywiadu dotyczacego palenia
tytoniu, z uwzglednieniem: wieku
rozpoczecia palenia, liczby lat palenia,
liczby wypalanych papieroséw dziennie,
liczby prob zaprzestania palenia i czasu
ich trwania, chgci zaprzestania palenia i
wiary w sukces oraz oceng poziomu
uzaleznienia od tytoniu; 2) badanie
przedmiotowe: - pomiar masy ciala,
wzrostu, ci$nienia t¢tniczego krwi; 3)
badanie fizykalne; 4) badanie
spirometryczne u 0oso6b w wieku 40 — 65
lat (przy okreslaniu wieku nalezy
wzia¢pod uwagg rok urodzenia); 5)
edukacja dotyczaca skutkow zdrowotnych
palenia tytoniu; 6) w przypadku kobiet —
poinformowanie rowniez, iz palenie
tytoniu jest czynnikiem ryzyka
zachorowania na raka szyjki macicy; 7)
porada antynikotynowa z zaplanowaniem
terapii odwykowej dla
$wiadczeniobiorcow, ktorzy wykaza
gotowos¢ rzucenia palenia w okresie

adresowany jest do 0s6b powyzej 18 roku
zycia palacych papierosy, w tym — w
zakresie diagnostyki POChP — do kobiet i
mezczyzn pomigdzy 40 a 65 rokiem zycia
(przy okreslaniu wieku nalezy wzia¢ pod
uwagg rok urodzenia), ktorzy nie mieli
wykonanych badan spirometrycznych w
ramach programu profilaktyki POChP w
okresie ostatnich 36 miesigcy, u ktorych
nie zdiagnozowano wczesniej, w Sposob
potwierdzony badaniem
spirometrycznym, przewleklej
obturacyjnej choroby ptuc (lub
przewleklego zapalenia oskrzeli lub
rozedmy). 2. Wylaczenie z programu: 1)
skierowanie §wiadczeniobiorcy (osoby ze
$rednim i wysokim stopniem motywacji
do rzucenia palenia oraz wszystkie palace
kobiety w ciazy) do etapu
specjalistycznego programu wraz z
przekazaniem kopii dokumentacji
medycznej dotyczacej przebiegu etapu
podstawowego programu - w przypadku
niepowodzenia terapii po 30 dniach; 2)
skierowanie do odpowiedniego

Warunki wymagane od §wiadczeniodawcow: 1)
personel: a) lekarz podstawowej opieki zdrowotnej
posiadajacy udokumentowane umiejgtnosci w
leczeniu zespotu uzaleznienia od tytoniu, b)
dopuszcza si¢ wspotprace z pielggniarka
posiadajacaco najmniej ukonczony kurs
kwalifikacyjny pielggniarstwa zachowawczego lub
srodowiskowego/rodzinnego lub promocji zdrowia
i edukacji zdrowotnej; 2) wyposazenie w sprzet i
aparatur¢ medyczna: a) aparat EKG, b)
podstawowy zestaw reanimacyjny, ¢) pozostale
wyposazenie: - zestaw przeciwwstrzasowy, -
waga medyczna ze wzrostomierzem, -zestaw do
wykonywania zabiegow i opatrunkow, -aparat do
mierzenia ci$nienia tgtniczego krwi, - stetoskop, -
gleukometr, - otoskop, -lodowka, kozetka
lekarska, stolik zabiegowy, - szafka przeznaczona
do przechowywania lekow i materiatow
medycznych,




najblizszych 30 dni, a w przypadku

$wiadczeniodawcy -w przypadku
$wiadczeniobiorcOw ze stwierdzonymi na




braku motywacji do zaprzestania palenia
— zidentyfikowanie powodu i
uswiadomienie zagrozenia chorobami
odtytoniowymi; 8) prowadzenie terapii
odwykowej zgodnie z ustalonym z
Swiadczeniobiorca schematem
postgpowania.

podstawie przeprowadzonego badania
lekarskiego nieprawidtowosciami
wymagajacymi dalszej diagnostyki lub
leczenia .

- telefon, d) spirometr lub przystawka
spirometryczna spekniajaca nastgpujace minimalne
wymogi techniczne: funkcja mierzenia i
rejestrowania zmiennych: FEV1 1 FVC oraz
wydechowej czgsci krzywej przeptyw/ objgtosé,
czulos¢pomiaru: +/-3% lub 0,05 L: zakres: 0-8 L;
czas: 11 15 sek., prezentacja wynikow pomiarow w
wartosciach naleznych wedlug ECCS/ERS,
mozliwo$¢ obserwacji wydechowej czgsci krzywej
przeptyw/objgtos¢ w czasie wykonywania badania,
funkcja prezentacji i archiwizacji wyniku (wydruk),
rejestracja wydechowej czgsckrzywe;j
przeptyw/objgtosc¢, prezentacja wynikow trzech
pomiardéw spirometrycznych w wartosciach
bezwzglednych i procentach wielkos$ci naleznej
(wedlug ECCS/ERS), funkcja obliczania
wskaznika FEV1/FVC w wielkos$ci bezwzgledne;j,
oraz wyrazonej jako procent wielkosci nalezne;.




Program profilaktyki choréb
odtytoniowych (w tym POCHP) - etap
specjalistyczny. Program obejmuje: 1)
zebranie wywiadu dotyczacego palenia
tytoniu, z uwzglednieniem: wieku
rozpoczecia palenia, liczby lat palenia,
liczby wypalanych papieroséw dziennie,
liczby prob zaprzestania palenia i czas ich
trwania, chgci zaprzestania palenia i
wiary w skuteczne zaprzestanie palenia;
2) w przypadku os6b skierowanych z
etapu podstawowego ocena informacji
zebranych o $wiadczeniobiorcy w etapie
podstawowym i ich aktualizacja; 3)
przeprowadzenie testow oceniajacych
poziom uzaleznienia od tytoniu,
motywacji do zaprzestania palenia,
depresji, objawow abstynencji; 4) badanie
przedmiotowe: pomiar masy ciala,
wzrostu oraz cisnienia tgtniczego krwi; 5)
przeprowadzenie wywiadu dotyczacego
choréb wspdtistniejacych; 6) badanie
poziomu tlenku wegla w wydychanym
powietrzu; 7) badanie spirometryczne; 8)
przeprowadzenie edukacji
$wiadczeniobiorcow, praktyczne porady
dla osob palacych tyton, a w przypadku
kobiet poinformowanie iz palenie tytoniu
jest czynnikiem ryzyka zachorowania na
raka szyjki macicy; 9) ustalenie wskazan i
przeciwwskazan do terapii grupowej oraz
farmakoterapii; 10) zaplanowanie
schematu leczenia uzaleznienia od tytoniu
(w tym psychoterapia lub farmakoterapia)
i jego realizacja.

1. Kryteria kwalifikacji Program
adresowany jest do 0s6b powyzej 18 roku
zycia uzaleznionych od tytoniu (ICD-10:
F17), skierowanych z etapu
podstawowego programu, lub z oddzialu
szpitalnego oraz zglaszajacych sig¢ bez
skierowania. Swiadczeniobiorca moze
by¢ objety leczeniem w ramach programu
tylko raz.

1. Tryb realizacji §wiadczenia - ambulatoryjny.2.
Warunki wymagane od $wiadczeniodawcow: 1)
personel: a) lekarz specjalista, posiadajacy
udokumentowane umiejgtnosci w leczeniu zespotu
uzaleznienia od tytoniu, b) osoba, ktéra jest w
trakcie szkolenia w zakresie psychoterapii lub
specjalista psychoterapii uzaleznien(osoba, ktora
posiada kwalifikacje specjalisty terapii uzaleznien,
o ktorym mowa w ustawie z dnia 29 lipca 2005 r. o
przeciwdziataniu narkomanii (Dz. U. Nr 179, poz.
1485, z pézn. zm.) lub specjalisty psychoterapii
uzaleznien, o ktéorym mowa w przepisach
wydanych na podstawie ustawy z dnia 26
pazdziernika 1982 r. o wychowaniu w trzezwosci i
przeciwdziataniu alkoholizmowi (Dz. U. z 2007 r.
Nr 70, poz. 473, z pdzn. zm.); lub osoba
prowadzaca psychoterapi¢ (osoba, ktora ukonczylta
studia wyzsze i szkolenie w zakresie
psychoterapii), c) pielggniarka lub potozna
przeszkolona w zakresie leczenia zespotu
uzaleznienia od tytoniu; 2) wyposazenie w sprzgt i
aparatur¢ medyczng: a) aparat do pomiaru ci$nienia
krwi, b) aparat do pomiaru st¢zenia tlenku wegla w
wydychanym powietrzu, c) spirometr, d) waga
lekarska ze wzrostomierzem.

Program profilaktyki
raka szyjki macicy

Program profilaktyki raka szyjki macicy -
etap podstawowy - pobranie materiatu z
szyjki

1. Kryteria kwalifikacji Badania
wykonuje sig:

1. Tryb realizacji §wiadczenia -$§wiadczenia w
trybie ambulatoryjnym




macicy do przesiewowego badania
cytologicznego

1) co 36 miesigcy dla kobiet w wieku od
25 do 59 lat, (przy okreslaniu wieku
nalezy wziaépod uwage rok urodzenia);
2) co 12 miesigcy dla kobiet w wieku od
25 do 59 lat (przy okreslaniu wieku
nalezy wzia¢ pod uwagg rok urodzenia),
obciazonych czynnikami ryzyka
(zakazonych wirusem HIV,
przyjmujacych leki immunosupresyjne,
zakazone HPV - typem wysokiego
ryzyka). 2. Wylaczenie z programu:
rozpoznanie nowotworu ztosliwego szyjki
macicy; po zakonczeniu kontroli
onkologicznej (decyzjgpodejmuje lekarz
prowadzacy leczenie onkologiczne)
kobiety spelniajace kryteria wlaczenia do
programu ponownie zostajaobjete
skryningiem cytologicznym.

2. Warunki wymagane od §wiadczeniodawcow: 1)
personel: a) lekarz specjalista potoznictwa i
ginekologii, lub b) lekarz ze specjalizacja I stopnia
w zakresie potoznictwa i ginekologii, lub lekarz w
trakcie specjalizacji z potoznictwa i ginekologii
(lekarz, ktory ukonczyt co najmniej drugi rok
specjalizacji), lub ¢) potozna posiadajaca certyfikat
umiejgtnosci w zakresie pobierania rozmazow
cytologicznych wydany przez centralny osrodek
koordynujacy program profilaktyki raka szyjki
macicy 2) wyposazenie w sprz¢t i aparature
medyczna: a) wziernik jednorazowy, b)
jednorazowa szczoteczka umozliwiajaca pobranie
rozmazu jednoczesnie z tarczy czgsci pochwowej
oraz z kanatu szyjki macicy.

Program profilaktyki raka szyjki macicy -
etap diagnostyczny - badanie
mikroskopowe materiatu z szyjki macicy
- badanie pakietu komorek i cytologia
metoda Papanicolaou

1. Kryteria kwalifikacji Badania
wykonuje si¢: 1) co 36 miesicey dla
kobiet w wieku od 25 do 59 lat, (przy
okreslaniu wieku nalezy wzia¢pod uwagg
rok urodzenia); 2) co 12 miesigcy dla
kobiet w wieku od 25 do 59 lat(przy
okreslaniu wieku nalezy wzia¢ pod uwage
rok urodzenia), obciazonych czynnikami
ryzyka (zakazonych wirusem HIV,
przyjmujacych leki immunosupresyjne,
zakazone HPV - typem wysokiego
ryzyka). 2. Wylaczenie z programu: 1)
rozpoznanie nowowtowru ztosliwego
szyjki macicy; 2) skierowane (poza
programem) do dalszej diagnostyki lub
leczenia — w przypadku rozpoznania
nowotworu szyjki macicy lub innego
schorzenia wymagajacego leczenia
specjalistycznego.

1. Tryb realizacji §wiadczenia - ambulatoryjny.2.
Warunki wymagane od §wiadczeniodawcow: 1)
laboratorium wpisane do ewidencji Krajowej Rady
Diagnostow Laboratoryjnych (KRDL); 2) personel:
a) lekarz specjalista patomorfologii lub anatomii
patologicznej, b) osoby dokonujace oceny
mikroskopowej preparatow — cytotechnicy lub
cytomorfolodzy lub diagnosci laboratoryjni lub
lekarze specjalisci patomorfologii i anatomii
patologicznej (co najmniej 2 osoby), posiadajacy
udokumentowane umiejgtnosci w wykonywaniu
badan cytologicznych; 3) wyposazenie w sprzet i
aparatur¢ medyczna: mikroskopy wysokiej jakosci,
umozliwiajace uzyskanie powigkszenia co najmniej
400 razy.




Po zakonczeniu kontroli onkologicznej
(decyzje podejmuje lekarz prowadzacy
leczenie onkologiczne) kobiety
spetniajace kryteria wlaczenia do
programu ponownie zostaja obj¢te
skryningiem cytologicznym.

Program profilaktyki raka szyjki macicy -
etap poglebionej diagnostyki kolposkopia
lub kolposkopia z celowanym pobraniem

wycinkdw i badaniem histopatologicznym

1. Kryteria kwalifikacji Skierowanie z
etapu podstawowego programu. 2.
Wylaczenie z programu Skierowanie
(poza programem) do dalszej diagnostyki
lub leczenia — w przypadku rozpoznania
nowotworu szyjki macicy lub innego
schorzenia wymagajacego leczenia
specjalistycznego

1. Tryb realizacji §wiadczenia - ambulatoryjny. 2.
Warunki wymagane od §wiadczeniodawcow: 1)
personel: a) lekarz specjalista potoznictwa i
ginekologii lub b) lekarz specjalista ginekologii
onkologicznej, lub c¢) lekarz ze specjalizacja |
stopnia w zakresie potoznictwa i ginekologii z
udokumentowanym szkoleniem w wykonywaniu
badan kolposkopowych; 2) wyposazenie w sprzgt i
aparatur¢ medyczna: a) kolposkop, b) zestaw do
pobierania wycinkow. 3) inne wymagania: a)
zapewnienie dost¢pu do badan
histopatologicznych, b) w przypadku rozpoznania
nowotworu wymagane jest zglaszanie do
regionalnego rejestru nowotworow uzyskanych
dodatnich wynikow badan na kartach zgloszenia
nowotworu zto§liwego Mz/N1-a z dopiskiem ,,S”
(skryning).

Program profilaktyki
raka piersi

Program profilaktyki raka piersi — etap
podstawowy - mammografia skryningowa
obu piersi (kazdej piersi w dwoch
projekcjach oraz w przypadku wskazan
medycznych uzupetniajaco w projekcji
dodatkowej).

Kryteria kwalifikacji Badania wykonuje
sig: 1) co 24 miesiace u kobiet w wieku
od 50 do 69 lat (przy okreslaniu wieku
nalezy wzia¢ pod uwagg rok urodzenia);
2) co 12 miesigcy u kobiet w wieku od 50
do 69 lat (przy okreslaniu wieku nalezy
wzia¢ pod uwagge rok urodzenia), u
ktorych wystapit rak piersi wsrod
cztonkow rodziny (u matki, siostry lub
corki ) lub mutacje w obrgbie gendw
BRCA 1 lub/i BRCA 2. Programem nie
moga by¢ objete kobiety, u ktorych juz
wczesniej zdiagnozowano zmiany
nowotworowe o charakterze zto§liwym w
piersi.

1. Tryb realizacji $wiadczenia - ambulatoryjny. 2.
Warunki wymagane od §wiadczeniodawcow: 1)
personel: a) lekarz specjalista radiologii lub
radiodiagnostyki lub radiologii i diagnostyki
obrazowej, lub lekarz ze specjalizacja I stopnia w
zakresie radiodiagnostyki z udokumentowanym
doswiadczeniem w dokonywaniu oceny
mammografii skryningowych (co najmniej dwoch
lekarzy), b) technik elektroradiologii z
udokumentowanym szkoleniem w zakresie
prowadzenia kontroli jakosci oraz z
udokumentowanym doswiadczeniem w
wykonywaniu mammografii; 2) wyposazenie w
sprzgt i aparatur¢ medyczna: mammograf o
parametrach nie nizszych niz do mammografii




scyryningowej obu piersi *.




Program profilaktyki raka piersi - etap
pogtebionej diagnostyki. Program
obejmuje: 1) poradg lekarska, stanowiaca
cykl nastgpujacych zdarzen: a)
skierowanie na niezbedne badania w
ramach realizacji programu, b) oceng
wynikoéw przeprowadzonych badan i
postawienie rozpoznania; 2) wykonanie
mammografii uzupehiajacej lub 3)
wykonanie USG piersi (decyzjg o
wykonaniu badania podejmuje lekarz,
biorac pod uwage m.in.: wynik
mammografii, wynik badania
palpacyjnego, strukturg gruczotu
sutkowego, stosowanie hormonalnej
terapii zastgpczej, koniecznos¢é
zrdéznicowania migdzy guzem litym a
torbiela sutka); 4) wykonanie biopsji
cienkoigtowej — biopsja cienkoigtowa
jednej zmiany ogniskowej z uzyciem
techniki obrazowej, z badaniem
cytologicznym: (2-4 rozmazy); konieczna
dokumentacja fotograficzna konca igly w
nakluwanej zmianie — lub 5) wykonanie
biopsji gruboigtowej — biopsja
gruboigltowa piersi przezskorna z
peladiagnostyka (badanie
histopatologiczne) z uzyciem technik
obrazowych w przypadku
nieprawidtowosci stwierdzonych w
badaniu mammograficznym/ USG, 6)
podjecie decyzji dotyczacej dalszego
postgpowania

Kryteria kwalifikacji Skierowanie z etapu
podstawowego programu.

1. Tryb realizacji §wiadczenia - ambulatoryjny.2.
Warunki wymagane od §wiadczeniodawcow: 1) dla
mammografii uzupehiajacej: a) personel: - lekarz
specjalista radiologii lub radiodiagnostyki lub
radiologii i diagnostyki obrazowej, lub lekarz ze
specjalizacja I stopnia w zakresie radiodiagnostyki
z udokumentowanym doswiadczeniem w
dokonywaniu oceny mammografii skryningowych
(co najmniej dwoch lekarzy), -technik
elektroradiologii z udokumentowanym szkoleniem
w zakresie prowadzenia kontroli jako$ci, oraz
udokumentowanym doswiadczeniem w
wykonywaniu mammografii, b) wyposazenie w
sprzet 1 aparaturg¢ medyczna: mammograf o
parametrach nie nizszych niz do mammografii
scyryningowej obu piersi¥*; 2) dla badania USG
piersi: a) personel: - lekarz specjalista radiologii
lub radiodiagnostyki lub radiologii i diagnostyki
obrazowej lub lekarz ze specjalizacja I stopnia w
zakresie radiodiagnostyki, lub -lekarz specjalista,
ktéry ukonczyt specjalizacjgobejmujaca
uprawnienia ultrasonograficzne w zakresie
okre$lonym w programie specjalizacji, b)
wyposazenie w sprzet 1 aparaturg medyczng: -
aparat USG z glowica liniowa, szerokopasmowa,
wieloczestotliwosciowa o wysokiej rozdzielczosci
liniowej 1 skali szaro$ci pracujaca w przedziale
minimum?2-10 MHz, zalecany komplet glowic o
roéznych spektrach czestotliwosci: 5 - 13.5 MHz,
13.5 - 18 MHz; badanie winno by¢ wykonywane
przy uzyciu czgstotliwosci minimum?7.5 MHz, -
drukarka do USG; 3) dla biopsji cienkoigtowej pod
kontrola technik obrazowych: a) personel: - lekarz
specjalista radiologii lub radiodiagnostyki lub
radiologii i diagnostyki obrazowej lub lekarz ze
specjalizacja I stopnia w zakresie radiodiagnostyki,
lub




lekarz specjalista onkologii klinicznej lub lekarz
specjalista chirurgii onkologicznej, lub -lekarz
specjalista, ktory ukonczyt specjalizacjgobejmujaca
uprawnienia ultrasonograficzne w zakresie
okreslonym w programie specjalizacji, b)
wyposazenie w sprzet i aparaturg medyczna:
zestaw do wykonywania biopsji cienkoiglowe;j
(BAC); 4) dla biopsji gruboiglowej pod kontrola
technik obrazowych: a) personel: - lekarz
specjalista radiologii lub radiodiagnostyki lub
radiologii i diagnostyki obrazowej lub lekarz ze
specjalizacja I stopnia w zakresie radiodiagnostyki,
lub lekarz specjalista onkologii klinicznej, lub
lekarz specjalista chirurgii onkologicznej, lub -
lekarz specjalista, ktory ukonczyt
specjalizacjgobejmujaca uprawnienia
ultrasonograficzne w zakresie okre§lonym w
programie specjalizacji, b)wyposazenie w sprzet i
aparaturg medyczng: zestaw do wykonywania
biopsji gruboigtowej, ¢) inne wymagania: dostep
do badanhistopatologicznych.

Program badan
prenatalnych

Program badan prenatalnych -
poradnictwo i badania biochemiczne
Program obejmuje badania: 1) estriol; 2)
a-fetoproteina (AFP); 3) gonadotropina
kosméwkowa — podjednostka beta (-
HCG); 4) biatko PAPP-A - osoczowe
biatko cigzowe A z komputerowa ocena
ryzyka wystapienia choroby ptodu.

Kryteria kwalifikacji Badania wykonuje
si¢ u kobiet w ciazy, spelniajacych co
najmniej jedno z ponizszych kryteriow: 1)
wiek powyzej 35 lat (przy okreslaniu
wieku nalezy wzia¢ pod uwagg rok
urodzenia); 2) wystapienie w poprzedniej
ciazy aberracji chromosomowej ptodu lub
dziecka; 3) stwierdzenie wystapienia
strukturalnych aberracji
chromosomowych u cigzarnej lub u ojca
dziecka; 4) stwierdzenie znacznie
wigkszego ryzyka urodzenia dziecka
dotknigtego chorobauwarunkowana
monogenetycznie lub wieloczynnikowa;
5) stwierdzenie w czasie ciazy
nieprawidtowego wyniku badania USG
lub

1. Tryb realizacji $wiadczenia - ambulatoryjny. 2.
Warunki wymagane od $wiadczeniodawcow: 1)
laboratorium wpisane do ewidencji KRDL; 2)
badania wykonuje si¢ z zastosowaniem
certyfikowanych odczynnikow i aparatury
spetniajacych obowiazujace standardy i
rekomendacje w dziedzinie oceny testow
biochemicznych wykonywanych w diagnostyce
prenatalne;j.




badan biochemicznych wskazujacych na
zwigkszone ryzyko aberracji
chromosomowej lub wady ptodu.

Program badan prenatalnych —
poradnictwo i USG ptodu w kierunku
diagnostyki wad wrodzonych

Kryteria kwalifikacji Badania wykonuje
si¢ u kobiet w ciazy, spelniajacych co
najmniej jedno z ponizszych kryteriow: 1)
wiek powyzej 35 lat (przy okre$laniu
wieku nalezy wzia¢ pod uwagg rok
urodzenia); 2) wystapienie w poprzedniej
ciazy aberracji chromosomowej ptodu lub
dziecka; 3) stwierdzenie wystapienia
strukturalnych aberracji
chromosomowych u cigzarnej lub u ojca
dziecka; 4) stwierdzenie znacznie
wigkszego ryzyka urodzenia dziecka
dotknigtego chorobauwarunkowana
monogenetycznie lub wieloczynnikowa;
5) stwierdzenie w czasie ciazy
nieprawidtowego wyniku badania USG
lub badan biochemicznych wskazujacych
na zwigkszone ryzyko aberracji
chromosomowej lub wady ptodu.

1. Tryb realizacji §wiadczenia - ambulatoryjny.2.
Warunki wymagane od $wiadczeniodawcow: 1)
personel: co najmniej dwoch lekarzy, w tym co
najmniej jeden z kwalifikacjami okreslonymi w lit.
a, a) lekarz specjalista potoznictwa i ginekologii,
ktéry posiada udokumentowane umiejgtnosci w
zakresie badan ultrasonograficznych, b) lekarz ze
specjalizacja I stopnia w zakresie potoznictwa i
ginekologii lub inny lekarz specjalista np. pediatrii,
genetyki, ktorzy posiadaja udokumentowane
umiejetnosci w zakresie badan
ultrasonograficznych; 2) wyposazenie w sprzet i
aparatur¢ medyczna: a) aparat ultrasonograficzny
wyposazony w dwie glowice: convex
przezbrzuszny 3,5 — 5(6) MHz i
glowicegprzezpochwowa 7 — 9 (10) MHz, z opcja
kolorowego Dopplera, b) komputer wraz z
oprogramowaniem certyfikowanym,
umozliwiajacym kalkulacj¢ ryzyka wystapienia
aneuplodii zgodnie z kryteriami okreslonymi przez
obowiazujace standardy i rekomendacje, wraz z
aktualna licencja, ¢) program komputerowy
obliczajacy ryzyko aberracji chromosomalnych
wraz z aktualna licencja .




Program badan prenatalnych -
poradnictwoi badania genetyczne 1)
kasyczne badania cytogenetyczne
(techniki prazkowe - prazki GTG, CBG,
Ag-NOR, QFQ, RBG i wysokiej
rozdzielczosci HRBT z
analizamikroskopowa chromosomow); 2)
cytogenetyczne badania molekularne
(obejmuje analiz¢ FISH — hybrydyzacja in
situ z wykorzystaniem fluorescencji -do
chromosoméw metafazowych i
prometafazowych oraz do jader
interfazowych z sondami molekularnymi
centromerowymi, malujacymi,
specyficznymi, telomerowymi,
Multicolor-FISH); 3) badania metodami
biologii molekularnej

Kryteria kwalifikacji: Badania wykonuje
si¢ u kobiet w ciazy, spetiajacych co
najmniej jedno z ponizszych kryteriow: 1)
wiek powyzej 35 lat (przy okreslaniu
wieku nalezy wzia¢ pod uwagg rok
urodzenia); 2) wystapienie w poprzedniej
cigzy aberracji chromosomowej ptodu Iub
dziecka; 3) stwierdzenie wystapienia
strukturalnych aberracji
chromosomowych u cigzarnej lub u ojca
dziecka; 4) stwierdzenie znacznie
wigkszego ryzyka urodzenia dziecka
dotknigtego chorobguwarunkowana
monogenetycznie lub wieloczynnikowa;

1. Tryb realizacji $wiadczenia — ambulatoryjny.2.
Warunki wymagane od $wiadczeniodawcow: 1)
laboratorium wpisane do ewidencji KRDL; 2)
personel: a) lekarz specjalista genetyki kliniczne;j
b) diagnosta laboratoryjny ze specjalizacja
laboratoryjnej genetyki medycznej; 3) wyposazenie
w sprzet i aparaturg medyczna: a) mikroskop; b)
termocykler; ¢) wirowka preparacyjna; d) pipeta
automatyczna.

(PCR i jej modyfikacje, RFLP, SSCP,
HD, sekwencjonowanie i inne) dobranymi
w zaleznosci od wielkosci i rodzaju
mutacji).

5) stwierdzenie w czasie ciazy
nieprawidlowego wyniku badania USG
lub badan biochemicznych wskazujacych
na zwigkszone ryzyko aberracji
chromosomowej lub wady ptodu.




Program badan prenatalnych - pobranie
materiatu ptodowego do badan
genetycznych (amniopunkcja, lub biopsja
trofoblastu lub kordocenteza)

Kryteria kwalifikacji Wykonuje si¢ u
kobiet w ciazy, spetniajacych co najmniej
jedno z ponizszych kryteriow: 1) wiek
powyzej 35 lat (przy okreslaniu wieku
nalezy wzia¢ pod uwagg rok urodzenia);
2) wystapienie w poprzedniej cigzy
aberracji chromosomowej ptodu lub
dziecka; 3) stwierdzenie wystapienia
strukturalnych aberracji
chromosomowych u cig¢zarnej lub u ojca
dziecka; 4) stwierdzenie znacznie
wigkszego ryzyka urodzenia dziecka
dotknigtego chorobguwarunkowang
monogenetycznie lub wieloczynnikowa;
5) stwierdzenie w czasie ciazy
nieprawidtowego wyniku badania USG
lub badan biochemicznych wskazujacych
na zwigkszone ryzyko aberracji
chromosomowej lub wady ptodu.

1. Tryb realizacji §wiadczenia: 1) ambulatoryjny;
2) jednodniowy. 2. Warunki wymagane od
swiadczeniodawcow: 1) personel: a) lekarz
specjalista potoznictwa i ginekologii, lub b) lekarz
ze specjalizacja I stopnia w zakresie potoznictwa i
ginekologii posiadajacy zaswiadczenie kierownika
specjalizacji potwierdzajace umieje¢tnosci w tym
zakresie, 2) wyposazenie w sprzgt i aparaturg
medyczna: zestaw do pobrania materiatu
ptodowego.

Ortodontyczna opieka nad
dzie¢mi z wrodzonymi
wadami czg$ci twarzowe;j
czaszki

Program obejmuje specjalistyczne
leczenie ortodontyczne populacji 0s6b z
wrodzonymi wadami rozwojowymi typu
rozsczepu podniebienia pierwotnego lub
wtornego oraz anomalii twarzy w zakresie
zaleznym od rozwoju I i II tuku
skrzelowego i ograniczenie u nich
znieksztatcen morfologiczno-
czynnosciowych w tym zakresie.

1. Kryteria kwalifikacji Do leczenia w
ramach programu kwalifikujasig¢ chorzy:
1) z catkowitym jedno lub obustronnym
rozszczepem podniebienia, zgodnie z
nastepujacymi kryteriami
kwalifikacyjnymi: a) w okresie
przedoperacyjnym: szeroka szczelina,
znacznie wysunigta kos¢ przysieczna, b)
$wiadczeniobiorcy w okresie
pooperacyjnym: zgryz krzyzowy
czg$ciowy boczny tacznie ze zgryzem
krzyzowym czg$ciowym przednim lub
niedorozwojem przedniego odcinka
szczeki u $wiadczeniobiorcow Q37,1
oraz

1. Tryb realizacji §wiadczenia: ambulatoryjny. 2.
Dziedzina medycyny: stomatologia - ortodoncja 3.
Warunki wymagane od §wiadczeniodawcow: 1)
lekarze: a) nie mniej nizl lekarz dentysta
specjalista ortodoncji, b) nie mniej nizl lekarz
dentysta specjalista ortodoncji z co najmniej 5-
letnim do$wiadczeniem w leczeniu wad
rozwojowych z umiejgtnoscia leczenia aparatami
statymi, ¢) sformalizowane zasady wspoélpracy z
lekarzem specjalista chirurgii szczgkowej lub
chirurgii szczgkowotwarzowej lub chirurgii
stomatologicznej, lekarza specjalisty chirurgii
plastycznej, foniatrii oraz




obustronny zgryz krzyzowy czgsciowy
boczny u $wiadczeniobiorcow Q37,0,

2) z rozszczepem podniebienia
pierwotnego obustronnym Q36.0,
posrodkowym Q36.1, jednostronnym
Q36.9, zgodnie z nastgpujacymi
kryteriami kwalifikacyjnymi: a) odwrotny
nagryz poziomy pojedynczych siekaczy
lub zgryz krzyzowy (boczny), b) miernie
nasilony odwrotny nagryz poziomy
siekaczy i zgbo6w bocznych, ¢) znacznie
nasilony odwrotny nagryz poziomy
siekaczy, odwrotny nagryz zebow
bocznych i zgryz otwarty; 3) z
rozszczepem wargi (Q36) i rozszczepem
podniebienia (Q35), zgodnie z
nastgpujacymi kryterium
kwalifikacyjnym: a) piaty stopien
zaburzen na podstawie wskaznika
okluzyjnego (IOTN), b) u ktérych
stwierdzono wady zgryzu
zakwalifikowane do 5 stopnia zaburzen
na podstawie wskaznika okluzyjnego
(IOTN) wspotistniejace z innymi
wrodzonymi wadami w obszarze glowy i
szyi: zespotem Aperta, zespotem
Crouzona, zespolem Downa, zespotem
Goldenhara, syndromem Pierre Robin,
zespotem obojczykowoczaszkowym,
zespotem Treacher Collinsa, potowiczym
niedorozwojem twarzy, dysplazja
ektodermalna, wadami zgryzu u dzieci
porazeniem moézgowym, zespolem
dlugiej twarzy, ankyloza stawow
skroniowozuchwowych, zgodnie z
nastepujacymi kryteriami
kwalifikacyjnymi:

logopeda;  2) organizacja udzielania $wiadczen:
Poradnia ortodontyczna: 6 godzin dziennie - 5 dni
w tygodniu, w tym 1 dzien do godziny 18; 3)
dostep do badan: dostep do badan RTG lub
radiowizjografii ( w przypadku braku stosownego
urzadzenia koniecznos$¢ zawarcia umowy
podwykonawczej); 4) wyposazenie w sprzet i
aparatur¢ medyczna: stanowisko stomatologiczne
(fotel, przystawka turbinowa, mikrosilnik, lampa
bezcieniowa) lub unit stomatologiczny - w miejscu
udzielania §wiadczen.




- zaburzone wyrzynanie z¢bow (z
wyjatkiem zgbow trzecich trzonowych)
na skutek sttoczen, przemieszczenia,
obecnosci zgbow nadliczbowych,
zaglebionych z¢béw mlecznych i innych
przyczyn patologicznych, - hipodoncja
zgbow wymagajaca odbudowy
protetycznej (wigcej niz jeden zab w
kwadrancie) i wcze$niejszego leczenia
ortodontycznego, - nagryz poziomy
przekraczajacy 9 mm, - odwrotny
nagryz poziomy powyzej 3,5 mm z
zaznaczong niewydolnoSciamigsni i
zaburzeniami mowy, - rozszczep
wargi i podniebienia, - zaglgbione zgby
mleczne; 4) z innymi
osteochondrodysplazjami Q78
(cherubizm): a) ktorzy ukonczyli 18 rok
zycia kontynuujac leczenie podjgte przed
1 stycznia 2008 r. w ramach
realizowanego w latach 2000-2002
Programu wielospecjalistycznej opieki
nad dzie¢mi z catkowitym rozszczepem
podniebienia pierwotnego lub wtérnego
lub Programu ortodontycznej opieki nad
dzie¢mi z calkowitym rozszczepem
podniebienia pierwotnego lub wtornego
Iub Programu ortodontycznej opieki nad
dzie¢mi z wrodzonymi wadami czgs$ci
twarzowej czaszki, realizowanych w
latach 2004 — 2008 i spetniajace ponizsze
kryteria: - znaczne zahamowanie
doprzedniego rozwoju szczeki, - znacznej
ruchomosci kosci przysiecznej, -
mikrognacja, - progenia, - laterogenia -
towarzyszace rozszczepom oraz u tych




0s6b, u ktérych zabiegi chirurgiczne nie
mogly zosta¢ wykonane w okresie
aktywnego leczenia ortodontycznego ze
wzgledow ogdlnomedycznych. 2.
Okreslenie czasu leczenia w programie
Od urodzenia do dnia operacji rozszczepu
wargi: u dzieci z szerokimi rozszczepami
1 trudnosciami pobierania pokarmu
leczenie za pomoca ptytki podniebienne;.
Od 1 do 3 roku zycia: Masaz wargi,
kontrola stanu uzgbienia i zgryzu,
zachowanie wysokiego standardu higieny
jamy ustnej, leczenie zgryzow
krzyzowych w przypadku rozszczepow.
W przypadku wad zgryzu
towarzyszacych innym wadom
rozwojowym twarzowej czgsci czaszki:
kontrola stanu uzgbienia i zgryzu,
mioterapia, korekta guzkow zgbow
mlecznych. Od 3 do 7 lat: Korekta wad
zgryzu: metafilaktyka (uproszczone
metody: aparaty standardowe, takie jak
plytka przedsionkowa i standardowy
korektor zgryzu - treiner), leczenie
czynnymi aparatami zdejmowanymi.
Zachowanie wysokiego standardu higieny
jamy ustnej. Od 8 do 10 roku zycia:
Leczenie zaburzen zgbowo-zgryzowych
aparatami zdejmowanymi, w tym
aparatami standardowymi i
czynnosciowymi. W leczeniu tych
zaburzen moga by¢ stosowane aparaty
stale grubotukowe lub maska Delaire’a.
Od 11 roku zycia: Leczenie wad zgryzu
zdejmowanymi i statymi aparatami
czynnymi i czynno$ciowymi.
Rehabilitacja protetyczna (wrodzone
braki zgbow).

*) Wyposazenie w sprz¢t i aparatur¢ medyczng dla $wiadczenia: Mammografia skryningowa obu piersi




A. Warunki realizacji $wiadczenia niezalezne od metody rejestracji obrazu:

1) duze ognisko lampy rtg nie wigksze, niz 0,3 dla odlegtosci SID réwnej 60;
2) generator wysokiej czgstotliwosci;
3) zakres wysokiego napigcia co najmniej 25-31 kV z mozliwoscia zmian nie wigcej, niz co 1 kV;
4) automatyczna kontrola ekspozycji (AEC), sterujaca co najmniej warto$cig obciazenia pradowo-czasowego (mAs);
5) kratki przeciwrozproszeniowe dwoch formatow, lub kratka przeciwrozproszeniowa z konstrukcja umozliwiajaca rejestracj¢ obrazow w 2 formatach;
6) alfanumeryczne wyswietlanie parametréw ekspozycji, co najmniej kV, mAs, material anody, rodzaj filtra;
7) érednia dawka gruczotowa nie wigksza niz 2.5 mGy przy ocenie z zastosowaniem warunkow klinicznych i fantomu z PMMA o grubosci 4.5 cm;
8) prawidlowe wyniki testow specjalistycznych w zakresie zgodnym z obowiazujacymi przepisami w zakresie warunkow bezpiecznego stosowania promieniowania jonizujacego dla
wszystkich rodzajow
ekspozycji medycznych;
9) automatyczne zwolnienie ucisku po ekspozycji;
10) przezierna ostona stanowiska technika z materialu o ekwiwalencie co najmniej 0,5 mm Pb;
11) szklo powigkszajace 5x z soczewka o $rednicy co najmniej 10 cm;
12) negatoskop:
a) dedykowany mammografii z konstrukcyjna mozliwos$cia ograniczania pola §wiecenia do wielko$ci ocenianych blon mammograficznych (np. negatoskop zaluzjowy lub
automatyczny),
b) jasnosé powierzchni negatoskopu regulowana w zakresie co najmniej w zakresie od 3000 cd/m’ do 6000 cd/m’

B. Warunki realizacji $wiadczenia dotyczace mammografii z rejestracja obrazu metoda
analogowa)

mammograf:
— anoda ze $ciezka molibdenows i z filtrami molibdenowym (Mo) i rodowym (Rh),— kasety dwoch formatow (18x24 1 24x30) z ekranami z ziem rzadkich, dedykowane przez producenta do
mammografii, — blony mammograficzne, — kamera identyfikacyjna z mozliwos$cia zapisu danych pacjentki i warunkow badania na btonie;
b) wywotywarka:
— przeznaczona wylacznie dla potrzeb mammografii (w miejscu) lub system dzienny RTG-mammograficzny przetadowywania kaset —
miniloader przeno$ny, — zapewniony staly, autoryzowany serwis, — protok6t wykonanej optymalizacji procesow wywotywania dla
parametrow wymaganych przy wywolywaniu obrazow mammograficznych;
¢) zestaw do podstawowych testow kontroli jakosci w mammografii analogowej:
— sensytometr (powtarzalno$¢ naswietlania + 2%),— densytometr (doktadnos$¢ odezytu + 0,02 dla gestosci optycznej 1,0; powtarzalno$¢ odczytu + 1%): preferencje dla densytometrow z
mozliwoscia punktowego pomiaru gestosci optycznej w dowolnym miejscu
na btonie, — fantom do oceny jako$ci obrazu wykonany z PMMA o grubosci 4,5 cm, zawierajacy nastgpujace elementy:
klin aluminowy 10-stopniowy do oceny kontrastu obrazu,
co najmniej 5 elementow niskokontrastowych do oceny widocznos$ci obiektow o progowym kontrascie,

« fantom do wyznaczania rozdzielczos$ci wysokokontrastowej w kierunku prostopadtym i réwnoleglym do osi anoda-katoda, — wszystkie elementy fantomu powinny by¢ umieszczone
tak, aby obszar nad komora systemu AEC w potozeniu przy $cianie klatki piersiowej pozostawat pusty,



— dodatkowa ptyta fantomowa z PMMA o gruboéci 2 cm, — lupa do ceny rozdzielczosci wysokokontrastowej (powigkszenie 7 do 8x), — termometr elektroniczny (doktadnos¢ wskazan + 0,3'C,
powtarzalnoéé = 0,1°C),

— test przylegania blona — folia wzmacniajaca, — miernik sity kompresji piersi (doktadnos$¢ wskazan + 10%, powtarzalnos¢ + 5%),
C. Warunki realizacji $wiadczenia dotyczace mammografii z cyfrowa posrednia(CR) i bezposrednia (DDR) rejestracja obrazu

1. Wymagania dla mammografii cyfrowej z posrednia rejestracja obrazu (CR)

a) mammograf
— anoda ze $ciezka molibdenowa i z filtrami molibdenowym (Mo) i rodowym (Rh),

b) kasety i stanowisko do odczytu ptyt pamigciowych

— kasety o wymiarach 18x24 c¢m i 24x30 cm z ptytami pamigciowymi (CR) umozliwiajacymi skanowanie z rozdzielczos$cia co najmniej 20 pikseli/mm, — skaner umozliwiajacy skanowanie
plyt pamigciowych dedykowanych do mammografii o wymiarach 18x24 cm i 24x30 cm z ptytami pamigciowymi (CR) z rozdzielczo$ciaco najmniej 20 pikseli/mm, — oprogramowanie
dedykowane przez producenta do akwizycji obrazéw mammograficznych z plyt pamigeciowych (CR);

2. Wymagania dla mammografii cyfrowej z bezposrednia rejestracja obrazu (DDR)

— detektor cyfrowy (DR) o wymiarach: minimum23 x 29 cm, —
wymagane formaty obrazu: minimum?23 x 29 ¢cm oraz 18 x 23 cm;

3. Inne wymagania dla mammografii z cyfrowa posrednia (CR) i bezposrednia (DDR) rejestracja obrazu

a) konsola technika

— monitor obslugowy dla technika LCD minimum17°’’, — matryca obrazéw [piksel] x [piksel] minimum1280x1024 pikseli (min.1,3MP), — nanoszenie znacznikow mammograficznych w
postaci graficznej i literowej bezposrednio z klawiatury obstugowej,— wyswietlanie zdjgcia podgladowego kazdorazowo po wykonaniu projekcji mammograficznej z mozliwoscia akceptacji
badz odrzucenia, — komunikacja poprzez DICOM 3.0, — protokoty komunikacji, — mozliwos¢ rgcznego wprowadzenia danych demograficznych $wiadczeniobiorcy lub pobranie tych
informacji z systemu HIS/RIS i potaczenia ich z obrazem cyfrowym, — mozliwos$¢ archiwizacji badanna lokalnym archiwum i w systemie PACS, — mozliwo$¢ automatycznej dystrybucji
obrazow do zdefiniowanych wczesniej miejsc, — mozliwo$¢ automatycznego wprowadzenia parametrow ekspozycji i potaczenia ich z obrazem cyfrowym,;

b) stanowisko opisowe dla lekarza
— pamig¢ operacyjna: minimum2 GB RAM, — 2 monitory obrazowe medyczne skalibrowane pod DICOM, z dedykowana karta graficzna zapewniajaca co najmniej 10 bitowe odwzorowanie
skali szaro$ci (co najmniej 1024 poziomy skali szarosci),
— monitory fabrycznie parowane, — przekatna monitora nie mniejsza niz 217, — prezentacja obrazu w pionie, — rozdzielczo$¢ kazdego monitora nie mniejsza niz 2000 pikseli x 2500 pikseli,
(5MP), — kontrast kazdego monitora nie mniejszy niz 700 : 1, — luminancja: minimum 500 cd/m? , — oprogramowanie obstugowe zapewniajace mozliwo$¢ umieszczenia na ekranie obrazu cc
bok do boku oraz obrazu MLO piersi prawej po stronie lewej a obrazu MLO piersi lewej po stronie prawej; mozliwosc¢

wylaczenie paska narzedzi; zalecana kompatybilno$¢ z oprogramowaniem do komputerowego wspomagania diagnozy
(typu CAD), — komunikacja poprzez DICOM 3.0;



c) zestaw do podstawowych testow kontroli jako§ci w mammografii cyfrowej

— obrazy testowe TG18 — QC, SMPTE, — jednorodny fantom o grubosci 4,5 cm z PMMA o wymiarach pozwalajacych na pokrycie calego detektora, — miernik sity kompresji piersi
(doktadnos¢ wskazan = 10%, powtarzalno$¢ + 5%), — stata wspolpraca z pracownia pomiarowa lub fizykiem majacymi uprawnienia do wykonywania testow specjalistycznych w zakresie
mammografii;

d) kamera cyfrowa do wydrukéw obrazoéw mammograficznych
— technologia sucha, rozdzielczo$¢ minimum 508 DPI , Dmax minimum 3,6 , formaty dostgpnych bton co najmniej 18x24 i 24x30 cm; glebia skali szaro$ci co najmniej 12 bitow (4096
poziomoéw skali szaro$ci).

D. Warunki realizacji $wiadczenia dla pogtebionej diagnostyki mammograficznej

— lampa rentgenowska z matym ogniskiem dedykowanym do wykonywania zdjg¢ powigkszonych, nie wigkszym, niz 0,15, — mozliwo$¢ wykonywania zdjg¢ z powigkszeniem co najmniej 1,5,
— system do zdjg¢ z punktowa kompresja, — mozliwo$¢ obrotu ramienia mammografu do pozycji 180° (stolik na goérze, lampa na dole);

E. Warunki realizacji $wiadczenia dotyczace kontroli jakoS$ci

Prowadzenie kontroli jakosci zgodnie z obowiazujacymi przepisami, a w szczegdlnosci: — podleganie scentralizowanemu systemowi kontroli jakosci, — dokumentacja wynikow podstawowych
testow kontroli jako$ci, — aktualna dokumentacja rocznych testow specjalistycznych, — stosowanie systemu podwdjnego odczytu obrazow mammograficznych, — stosowanie si¢ do
wszystkich aktualnie obowiazujacych klinicznych kryteriow jakosci obrazu, — stosowanie si¢ do aktualnie obowiazujacych zalecen dotyczacych dawek promieniowania.



UZASADNIENIE

Niniejszy projekt rozporzadzenia wprowadza zmian¢ brzmienia zatacznika ,,Wykaz
$wiadczen gwarantowanych z zakresu programéw zdrowotnych oraz warunki ich realizacji”,
okreslonego rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 30 sierpnia 2009 r. w sprawie
swiadczen gwarantowanych z zakresu programow zdrowotnych (Dz. U. Nr 140, poz. 1148 i
Nr 211, poz. 1643). Stanowi on wykonanie upowaznienia zawartego w art. 31 d ustawy z dnia
27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze s$rodkow
publicznych (Dz. U. z 2008 r. Nr 164, poz. 1027, z pdzn. zm.). Istota regulacji jest okreslenie
w zakresie programow zdrowotnych wykazu $wiadczen gwarantowanych wraz z okresleniem
sposobu finansowania oraz warunkow realizacji $wiadczen gwarantowanych.

Na podstawie art. 15 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki
zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw publicznych (Dz. U. z 2008 r. Nr 164, poz. 1027, z
pézn. zm.), $wiadczeniobiorcy maja prawo, na zasadach okreslonych wymieniona ustawa, do
swiadczen opieki zdrowotnej, ktérych celem jest zachowanie zdrowia, zapobieganie
chorobom 1 urazom, wczesne wykrywanie chorob, leczenie, pielggnacja oraz zapobieganie
niepelnosprawnos$ci 1 jej ograniczanie. Tym samym, $wiadczeniobiorcy przystuguja
$wiadczenia gwarantowane z zakresu: podstawowej opieki zdrowotnej, ambulatoryjnej opieki
specjalistycznej, leczenia szpitalnego, opieki psychiatrycznej i1 leczenia uzaleznien,
rehabilitacji leczniczej, $wiadczen pielegnacyjnych 1 opiekunczych w ramach opieki
dlugoterminowe;j, leczenia stomatologicznego, lecznictwa uzdrowiskowego, zaopatrzenia w
wyroby medyczne begdace przedmiotami ortopedycznymi oraz $rodki pomocnicze,
ratownictwa  medycznego, opieki  paliatywnej i hospicyjnej, $wiadczen
wysokospecjalistycznych oraz programéw zdrowotnych.

Niniejsza nowelizacja wprowadza si¢ do dotychczasowego brzmienia zatacznika

nastgpujace zmiany:

L.p | dotychczasowe nowe brzmienie Roéznice i uwagi
brzmienie
1. Leczenie raka piersi Leczenie raka piersi Do programu dopisano leczenie nowa substancja
trastuzumabem trastuzumabem i lapatynibem w | czynna: lapatynib w skojarzeniu z kapacytabina
skojarzeniu z kapacytabina W rozpoznaniu miejscowo zaawansowanego i

uogdlnionego raka piersi w udokumentowane;j
progresji choroby po uprzednim leczeniu z udzialem
antracyklin lub taksoidow oraz trastuzumabu.
Poszerzono badanie w celu okreslenia nadekspresji
receptora HER2 o alternatywna badania CISH.
Zmieniono opis warunkow dla §wiadczeniodawcow.

2. Leczenie wtornej nadczynnosci Nowy program terapeutyczny.
przytarczyc u pacjentow
hemodializowanych

cynacalcet
3. Leczenie glejakow mézgu Leczenie glejakow mozgu Wprowadzono podzial na leczenie dorostych z
temozolamidem temozolamidem nowozdiagnozowanym glejakiem
wielopostaciowym gdzie uszczegdtowiono
kryteria kwalifikacji

w punkcie 1 do histologicznie nowo
rozpoznanych zto§liwych glejakow GIII i GIV




oraz na leczenie dorostych i dzieci w wieku 3 lat
i starszych z glejakiem zto§liwym wykazujacym
wznowg lub progresje po wczesniejszym
leczeniu chirurgicznym lub radioterapii z
udokumentowanymi przeciwwskazaniami do
ponownego zastosowania leczenia
chirurgicznego i radioterapii. Dla tych pacjentéw
okreslono nowe kryteria kwalifikacji.

W zwiazku z powyzszym zmienione zostaty
schematy dawkowania leku i wprowadzono
podziat na monoterapig i terapig skojarzona z
radioterapia.

Wyszczegdlniono wykaz badan przy
kwalifikacji.

Podzielono wykaz badan przy monitorowaniu
leczenia na monoterapig i terapig skojarzong z
radioterapia oraz ograniczono wykaz badan
koniecznych do monitorowania leczenia.
Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

4. Leczenie przewleklej Leczenie przewleklej biataczki Wiaczono do programu nowa substancjg
biataczki szpikowej szpikowej lecznicza nilotinib. Okreslono dla niej kryteria
Imatinib Imatinib kwalifikacji do wlaczenia i wylaczenia z
Dasatinib Dasatinib programu, czas leczenia w programie, wykaz

Nilotinib badan niezbgdnych do kwalifikacji do programu,
monitorowanie leczenia.
Imatinib i dazatynib — z kryteriow wytaczenia z
programu zostat usunigty pkt: toksyczno$é
hematologiczna lub pozahematologiczna w
stopniu 3 lub 4 — ktora przejawia si¢ pomimo
przerw w leczeniu.
Dasatinib — w kryteriach kwalifikacji w punkcie:
$wiadczeniobiorcy w fazie przewleklej i
akceleracji, dotychczas leczeni imatinibem: u
ktorych brak jest czg$ciowej odpowiedzi
cytogenetycznej po 12 miesiacach,
uszczegdtowiono o stowo czgsciowe;.
Zmieniono schemat dawkowania dazatynibu.
Zmieniono opis warunkow dla $wiadczeniodawcow.

5. Leczenie nowotworow Leczenie nowotworow Zmieniono kryteria kwalifikacji i wykaz badan
podscieliska przewodu podscieliska przewodu przy kwalifikacji i rozszerzono dawkowanie o
pokarmowego (GIST) pokarmowego (GIST) podawanie lekoéw w przypadku progresji.
imatinib imatinib Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

6. Leczenie chloniakow Leczenie chtoniakow ztosliwych | Zmieniono opis warunkéw dla $wiadczeniodawcow.
ztosliwych
rituximab

7. Leczenie nadptytkowosci Leczenie nadplytkowosci Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.
samoistnej samoistnej
Anagrelidum anagrelidum

8. Leczenie przedwczesnego Leczenie przedwczesnego skorygowano pomytke pisarska w czgsci badania
dojrzewania piciowego u dojrzewania piciowego u dzieci | do kwalifikacji: zamiast FSO wpisano FSH.
dzieci leuprorelinum leuprorelinum Przy leczeniu triptoreling zmieniono czgstosé
triptorelinum triptorelinum podawania leku.

Zmieniono zasady monitorowania leczenia.
Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

9. Leczenie pierwotnych Leczenie pierwotnych W czg$ci dawkowanie usunigto zapis:
niedoboréw odpornosci u niedoborow odpornosci u dzieci | 1 ampulka preparatu podskornego zawiera 1.6 g
dzieci immunoglobulinum 16% preparatu gammaglobulin.
immunoglobulinum Preparaty moga by¢ przetaczane od 12-go roku

zycia.

Uszczegotowiono zakres badan przy kwalifikacji
oraz opis w monitorowaniu leczenia.

Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

10. | Leczenie dystonii Leczenie dystonii ogniskowych i | Zmieniono opis warunkéw dla $wiadczeniodawcow.
ogniskowych i polowiczego | potowiczego kurczu twarzy
kurczu twarzy Botulinum toxinum typus a
Botulinum toxinum typus a

11. | Leczenie spastycznosci w Leczenie spastycznosci w Zmieniono dawkowanie leku w programie.
mobzgowym porazeniu mdzgowym porazeniu Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.
dziecigcym dziecigcym
Botulinum toxinum typus a Botulinum toxinum typus a

12. | Leczenie stwardnienia Leczenie stwardnienia W zakresie kryteriow kwalifikacji do leczenia

rozsianego

rozsianego

octanem glatirameru dopisano kolejny punkt tj.:




Interferonum beta lub
glatirameri acetas

Interferonum beta lub
glatirameri acetas

przeciwwskazania do stosowania interferonu
beta.
Zmieniono opis warunkow dla §wiadczeniodawcow.

13. leczenie reumatoidalnego leczenie reumatoidalnego Zmieniono zasady leczenia w programie
zapalenia stawow (rzs) i zapalenia stawow (rzs) i wprowadzajac przed leczeniem czynnikami
mlodzienczego mlodzienczego idiopatycznego biologicznymi o leczenie methotrexatem
idiopatycznego zapalenia zapalenia stawow (mizs) o podskornym. Uszczegdtowiono zasady i kryteria
stawdw (mizs) o przebiegu przebiegu agresywnym podawania lekéw w programie. Okreslono
agresywnym infliximab definicjg¢ i sposob wskazywania terapii
infliximab etanercept inicjujace;j..
etanercept adalimimab
adalimimab rituximab
rituximab leflunomid
leflunomid methotrexat (podskorny)

14. | leczenie niedokrwistoSci w leczenie niedokrwistosci w Skorygowano zapis nazwy badania przy kwalifikacji
przebiegu pnn przebiegu pnn z TRAT na TSAT — usunigcie pomytki pisarskiej
darbopoetyna alfa darbopoetyna alfa Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.
erytropoetyna beta erytropoetyna beta
epoetyna alfa epoetyna alfa
epoetyna beta epoetyna beta

15. | leczenie choroby gaucher'a leczenie choroby gaucher'a Uszczegotowiono kryteria klasyfikacji do
imiglucerasum imiglucerasum leczenia w programie (m.in. Zespo6t

Koordynacyjny ds. Choréb Ultrarzadkich).
Uszczegotowiono okreslenia czasu leczenia w
programie dopisujac, iz wylaczenia z leczenia
moze oprocz lekarza prowadzacego dokonac
Zespot Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich.
Uszczegotowiono kryteria wylaczenia.
Rozszerzono dawkowanie jak rowniez dopisano
badania przy kwalifikacji oraz monitorowanie
leczenia.

Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

16. | leczenie niskorostych dzieci | leczenie niskorostych dzieci z Zmodyfikowano zestaw badan do kwalifikacji
z somatotropinowa niedo- somatotropinowa niedo- oraz w monitorowaniu leczenia.
czynnoscia przysadki czynnoscia przysadki Rozszerzono kryteria wylaczenia z programu .
somatotropinum somatotropinum Zmieniono opis warunkow dla

$wiadczeniodawcow.

17. | leczenie niskorostych dzieci | leczenie niskorostych dzieci z Zmodyfikowano zestaw badan do kwalifikacji
z zespotem turnera zespotem turnera oraz w monitorowaniu leczenia.
somatotropinum somatotropinum Rozszerzono kryteria wylaczenia z programu .

Dopisano okreslenie czasu leczenia w programie.
Zmieniono opis warunkow dla $wiadczeniodawcow.

18. | leczenie niskorostych dzieci | leczenie niskorostych dzieci z Zmodyfikowano zestaw badan do kwalifikacji
z przewlekla niewydolnoscia | przewlekla niewydolnoscia oraz w monitorowaniu leczenia.
nerek nerek Rozszerzono kryteria wylaczenia z programu .
somatotropinum somatotropinum Zmieniono opis warunkow dla

$wiadczeniodawcow.

19. | leczenie dzieci z zespotem leczenie dzieci z zespotem Zmodyfikowano zestaw badan do kwalifikacji
prader — willi prader — willi oraz w monitorowaniu leczenia.
somatotropinum somatotropinum Rozszerzono kryteria wytaczenia z programu .

Zmieniono opis warunkow dla
$wiadczeniodawcow.

2(0). | leczenie choroby hurler leczenie choroby hurler Zmieniono kryteria kwalifikacji do programu
laronidaza laronidaza oraz zestaw badania do kwalifikacji.

Rozszerzono kryteria wylaczenia z programu.
Rozszerzono monitorowanie.

Zmiana zapisu przy dawkowaniu leku:
Podawanie leku powinno by¢ nadzorowane przez
lekarza posiadajacego doswiadczenie w
diagnozowaniu i leczeniu pacjentéw z MPS I lub
innych dziedzicznych zaburzen metabolizmu.

Z uwagi na mozliwo$¢ wystgpowania objawow
niepozadanych, z wstrzasem wiacznie, lek nalezy
podawac przy bezposrednim dostgpie do lekow,
sprzgtu i aparatury ratujacej zycie.

Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

21. | leczenie przewlektego wzw leczenie przewlektego wzw typu | Zmieniono opis warunkéw dla $wiadczeniodawcow.

typub lub ¢

blubc




lamiwudinum
interferonum alfa
pegylowany

interferonum alfa
recombinatum
interferonum alfa naturale

lamiwudinum

interferonum alfa pegylowany
interferonum alfa recombinatum
interferonum alfa naturale

22 . | leczenie przewleklego wzw leczenie przewlektego wzw typu | Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.
typu b w opornosci na b w opornos$ci na lamiwudyng
lamiwudyng adefowir,
adefowir, entekawir
entekawir

23 | leczenie choroby leczenie choroby lesniowskiego | Ze wzgledu na umieszczenie budesonidum w
lesniowskiego crohna crohna wykazie lekow refundowanych, substancja ta
infliksymab infliksymab zostala usunigta z programu terapeutycznego. W
adalimumab adalimumab programie pozostaly jedynie leki biologiczne do

stosowania w cigzkiej postaci choroby
Les$niowskiego Crohna.

Zmieniono dawkowanie w adalimimabie oraz
rozszerzono zapis przy dawkowaniu
infliksimabu.

Rozszerzono opis w kryteriach kwalifikacji u
dzieci i dorostych.

Naniesiono zmiany w okresleniu czasu leczenia
w programie, gdzie jedna z terapii okreslono
terapia inicjujaca.

Zmieniono dawkowanie u dzieci i dorostych.
Naniesiono zmiany w monitorowaniu leczenia.
* Zmieniono opis warunkow dla
$wiadczeniodawcow.

24. leczenie opornych postaci leczenie opornych postaci Zmieniono kryteria kwalifikacji, jak rowniez
szpiczaka mnogiego szpiczaka mnogiego naniesiono zmiany w dawkowaniu i w badaniach
(plazmocytowego) (plazmocytowego) przy kwalifikacji oraz monitorowaniu leczenia
bortezomib bortezomib Rozszerzono zapisy okreslenia czasu leczenia w

programie.

Usunigto jeden z kryteriow wylaczenia z
programu.

Zmieniono opis warunkow dla §wiadczeniodawcow.

25. leczenie tgtniczego leczenie tgtniczego nadci$nienia | Dodano do programu leczenie treprostinilem i
nadci$nienia ptucnego ptucnego terapig skojarzong iloprost+sildenafil.

bosentan bosentan Zmieniono kryteria kwalifikacji do programu
sildenafil sildenafil oraz kryteria wylaczenia.
iloprost iloprost Naniesiono zmiany w dawkowaniu i w
treprostinil badaniach przy kwalifikacji oraz monitorowaniu
— terapia skojarzona / | leczenia.
iloprost + sildenafil / Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

26. | zapobieganie krwawieniom zapobieganie krwawieniom u Zmiana w zakresie schematu prowadzonej
u dzieci z hemofiligaib dzieci z hemofiligaib terapii.
koncentraty czynnikow koncentraty osoczopochodnych Zastosowano podziat na pierwotna i wtorna
krzepnigcia viii, ix (ludzkich) czynnikow profilaktyke.

krzepnigcia odpowiednio Zmianie ulegly koncentraty czynnikow
czynnika viii lub czynnika ix; krzepnigcia tj.:
koncentraty rekombinowanych -pierwotna profilaktyka (kontynuacji leczenia)
czynnikow krzepnigcia osoczopochodnymi czynnikami krzepnigcia
odpowiednio czynnika viii lub -pierwotna profilaktyke nowozdiagnozowanych
czynnika ix minimum drugiej rekombinowanymi koncentratami czynnikoéw
generacji. krzepnigcia.
Wtérna profilaktyka — koncentraty
osoczopochodnych czynnikow krzepnigcia.
Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

27. | leczenie przewlektych leczenie przewlektych zakazen Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.
zakazen ptuc u ptuc u $wiadczeniobiorcow z
$wiadczeniobiorcow z mukowiscydoza
mukowiscydoza tobramycinum
tobramycinum

28. | leczenie choroby pompego leczenie choroby pompego Uszczegoétowiono kryteria klasyfikacji do
alglukozydaza alfa alglukozydaza alfa leczenia w programie (m.in. Zespot

Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich).
Uszczegotowiono okreslenia czasu leczenia w
programie dopisujac, iz wylaczenia z leczenia
moze oprocz lekarza prowadzacego dokonac




Zespo6t Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich.
Rozszerzono kryteria wytaczenia
uszczegodtowiajac.

Zmieniono zapis w dawkowaniu. Zmieniono
badania przy kwalifikacji oraz monitorowanie
leczenia.

Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.

29. | leczenie leczenie mukopolisacharydozy Uszczegotowiono kryteria klasyfikacji do
mukopolisacharydozy typu ii | typu ii (zesp6t huntera) leczenia w programie (m.in. Zespot
(zespol huntera) Koordynacyjny ds. Choréb Ultrarzadkich).
idursulfasum Rozszerzono opis kwalifikacji i badania do
kwalifikacji.. Zmiany w kwalifikacji i
monitorowaniu ulegly zmianom.
Uszczegotowiono okreslenia czasu leczenia w
programie dopisujac, iz wyltaczenia z leczenia
moze oprocz lekarza prowadzacego dokonac
Zespo6t Koordynacyjny ds. Chorob Ultrarzadkich.
Rozszerzono zapis przy dawkowaniu leku.
Zmieniono opis warunkow dla §wiadczeniodawcow.
3(). | leczenie mukopolisachary- leczenie mukopolisacharydozy Uszczegotowiono kryteria klasyfikacji do
dozy typu vi (zesp6t typu vi (zespdt maroteaux— leczenia w programie (m.in. Zespot
maroteaux— lamy) lamy) Koordynacyjny ds. Choréb Ultrarzadkich).
galsulfasum galsulfasum Rozszerzono opis kwalifikacji i badania do
kwalifikacji.. Zmiany w kwalifikacji i
monitorowaniu ulegly zmianom.
Uszczegoétowiono okre$lenia czasu leczenia w
programie dopisujac, iz wylaczenia z leczenia
moze oprocz lekarza prowadzacego dokonac
Zesp6t Koordynacyjny ds. Chordb Ultrarzadkich.
Rozszerzono zapis przy dawkowaniu leku.
Zmieniono opis warunkow dla swiadczeniodawcow.
31. | leczenie niskorostych dzieci leczenie niskorostych dzieci z Uszczegoétowiono kryteria kwalifikacji do
z cigzkim pierwotnym cigzkim pierwotnym niedoborem | leczenia w programie (m.in. o Zespot
niedoborem igf-1 igf-1 Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu
mecaserminum mecaserminum Wazrostu). Zmieniono sposdb monitorowania
leczenia...
Uszczegotowiono okreslenia czasu leczenia w
programie dopisujac, iz wyltaczenia z leczenia
moze oprocz lekarza prowadzacego dokonac
Zespo6t Koordynacyjny ds. Stosowania Hormonu
Wzrostu.
Zmieniono opis warunkow dla §wiadczeniodawcow.
32. leczenie neowaskularnej Nowy program terapeutyczny.
(wysigkowej) postaci
zwyrodnienia plamki
zwiazanego z wiekiem
ranibizumabum
33. | program leczenia w ramach | program leczenia w ramach Zawgzono kryteria leczenia do
$wiadczenia chemioterapii $wiadczenia chemioterapii $wiadczeniobiorcow:
niestandardowe;j niestandardowej - ktérzy nie ukonczyli 18 r.z.
- ktorzy ukonczyli 18rz w momencie wlaczenia
do programu i byli juz leczeni w ramach uméw o
udzielanie w ramach $wiadczen opieki
zdrowotnej finansowanej przez NFZ, w
przypadku braku progresji choroby.
34, leczenie raka jelita grubego Usunigto program ze wzglgdu na zmiang
sposobu
irinotecanum// finansowania leczenia - w ramach katalogu
fluorouracilum// calcii chemioterapii.
folinas
35 leczenie reumatoidalnego Nowy program terapeutyczny
zapalenia stawow i
mlodzienczego idiopatycznego
zapalenia stawow lekami
modyfikujacymi o duzej i
umiarkowanej aktywnosci
choroby w warunkach
ambulatoryjnych
metotreksat podskorny
36 leczenie inhibitorami tnf- o

swiadczeniobiorcow z cigzka,
aktywna postacia

Nowy program terapeutyczny




zesztywniajacego zapalenia
stawow kregostupa

adalimumab
etanercept
infliksimab

37 Leczenie raka nerki Nowy program terapeutyczny
sunitynib

W dniu 3 listopada 2009 roku, pismami o sygnaturze MZ-PLE-460-9759-1/EM/09
oraz MZ-PLE-460-9759-2/EM/09, Minister Zdrowia wystapil do Prezesa Agencji Oceny
Technologii Medycznej ze zleceniem przygotowania rekomendacji w sprawie kwalifikacji
swiadczen opieki zdrowotnej na podstawie art. 31 a-c ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o
swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkow publicznych (Dz. U. z 2008 r.
Nr 164, poz. 1027, z pézn. zm.). W dniu 16 grudnia 2009 roku rzeczone rekomendacje
zostaty przekazane do Ministra Zdrowia pismami 0 sygnaturze
AOTM/SK/ITM/223/1209/2009 oraz AOTM/SK/LA/226/1211/2009.

Projekt rozporzadzenia nie zawiera przepisOw technicznych w rozumieniu przepisow
rozporzadzenia Rady Ministrow z dnia 23 grudnia 2002 roku w sprawie sposobu
funkcjonowania krajowego systemu notyfikacji norm i aktéw prawnych (Dz. U. Nr 239, poz.
2039 oraz z 2004 r. Nr 65, poz. 597) i w zwiazku z tym nie podlega przedmiotowe;j
notyfikacji.

Projekt rozporzadzenia zostal umieszczony na stronie internetowej Ministerstwa
Zdrowia w Biuletynie Informacji Publicznej, zgodnie z art. 5 ustawy z dnia 7 lipca 2005 roku
o dziatalnosci lobbingowej w procesie stanowienia prawa (Dz. U. Nr 169, poz. 1414 oraz z
2009 r. Nr 42, poz.337). Podmioty, o ktorych mowa w art. 7 tej ustawy, beda mogty zglosi¢
zainteresowanie przedmiotowym projektem.

Projekt rozporzadzenia jest zgodny z prawem Unii Europejskiej, gdyz nie narusza
zasady niedyskryminacji pomig¢dzy producentami krajowymi a producentami pochodzacymi

z panstw UE/EOG.

Ocena Skutkow Regulacji

1. 1. Podmioty, na ktore oddzialuje regulacja

Projekt rozporzadzenia oddzialuje na ministra witasciwego do spraw zdrowia,
Narodowy Fundusz Zdrowia, Agencj¢ Oceny Technologii Medycznych, §wiadczeniodawcow
realizujacych §wiadczenia lub ubiegajacych si¢ o zawarcie umowy o udzielanie §wiadczen z

zakresu leczenia szpitalnego oraz §wiadczeniobiorcow.

2.2. Konsultacje spoleczne
W  ramach szerokich konsultacji spolecznych projekt rozporzadzenia zostat

skierowany w szczegbélnosci do nastepujacych podmiotow: Polskiej Konfederacji




Pracodawcow Prywatnych, Konfederacji Pracodawcow Polskich, Zwiazku Pracodawcow
Stuzby Zdrowia, Naczelnej Rady Lekarskiej, Naczelnej Rady Aptekarskiej, Naczelnej Rady
Pielegniarek i1 Potoznych, Krajowej Rady Diagnostow Laboratoryjnych, Krajowej Rady
Transplantacyjnej, zwiazkéw zawodowych iinnych organizacji dziatajacych w ochronie
zdrowia.

Projekt rozporzadzenia zostal umieszczony na stronie internetowej Ministerstwa
Zdrowia oraz w Biuletynie Informacji Publicznej zgodnie z przepisami ustawy z dnia 7 lipca
2005 r. o dziatalnosci lobbingowej w procesie stanowienia prawa (Dz. U. Nr 169, poz. 1414

oraz z 2009 r. Nr 42, poz. 337).

3. Wplyw regulacji na sektor finansow publicznych, w tym na budzet panstwa i

budzety jednostek samorzadu terytorialnego

Projektowana regulacja nie bgdzie miata wptywu na budzet panstwa i budzety jednostek
samorzadu terytorialnego. Szacuje sig, iz koszty projektowanych zmian zmieszcza si¢ w
budzecie Narodowego Funduszu Zdrowia na 2010 rok. Uruchomienie nowych programéw
terapeutycznych nie spowoduje zwiekszenia wydatkéw Narodowego Funduszu Zdrowia gdyz
swiadczenie te byty dotychczas finansowane w ramach innych procedur NFZ.
4. Wplyw regulacji na rynek pracy

Wejscie w zycie powyzszego projektu rozporzadzenia nie bedzie miato wpltywu na

rynek pracy.

5. Wplyw regulacji na konkurencyjnos¢ gospodarki i przedsi¢biorczosci, w tym na
funkcjonowanie przedsi¢biorstw
Wprowadzone uregulowania nie beda miaty wptywu na konkurencyjnos$¢ gospodarki

1 przedsigbiorczo$¢, w tym na funkcjonowanie przedsigbiorstw.

6. Wplyw regulacji na sytuacje i rozwoj regionalny
Przedmiotowy projekt rozporzadzenia nie bedzie miat wplywu na sytuacje i rozwoj

regionalny.

7. Wplyw na ochrong zdrowia i zmniejszenie ryzyka chorob
Wejscie w zycie powyzszego projektu rozporzadzenia zapewni prawidlowe
zabezpieczenie przez Narodowy Fundusz Zdrowia dostgpnosci do $wiadczen opieki

zdrowotnej.



