Zalacznik nr 10
do Zarzadzenia Nr 59/2011/DGL Prezesa NFZ
z dnia 10 pazdziernika 2011 roku

Nazwa programu
LECZENIE NADPEYTKOWOSCI SAMOISTNEJ
ICD-10 D75.2 - nadplytkowos$¢ samoistna

Dziedzina medycyny: hematologia.

L. Cel programu:
1. zmniejszenie ryzyka wystapienia zagrazajacych zdrowiu i zyciu powiktan
zakrzepowo-krwotocznych u chorych z nadptytkowos$cia samoistna opornych na
hydroksymocznik lub Zle znoszacych (III stopien toksycznosci wg WHO) ten lek,

2. poprawa sprawnosci chorych oraz jakosci ich zycia.

I1. Opis problemu medycznego:

Nadptytkowos¢ samoistng (NS) rozpoznaje sig, gdy liczba ptytek krwi wynosi > 600
G/l (norma 150-400 G/I) po wykluczeniu wtornej nadptytkowosci oraz nadplytkowosci
w przebiegu innych choréb mieloproliferacyjnych. NS jest klonalnga choroba uktadu
krwiotworczego, zalezna od proliferacji prekursorow megakariocytow. Choroba moze
prowadzi¢ do powstawania zakrzepow w mikrokrazeniu (80-85 % chorych) i w duzych
naczyniach zylnych 1 tetniczych, co wiedzie do powaznych nastgpstw w postaci,
m.in. niestabilnej dlawicy piersiowej, zawalu mig$nia serca lub udaréw modzgu.
Do czynnikéw ryzyka powiktan naczyniowych u chorych na NS naleza: wiek > 60 r. z.,
hipercholesterolemia, cukrzyca, nadci$nienie tetnicze, liczba ptytek>1000 G/I, w wywiadzie
epizod niedokrwienny lub zakrzepowy oraz palenie tytoniu. Grozne krwawienia u chorych
na NS spowodowane niewydolno$cia czynno$ciowa ptytek wystepuja rzadziej niz zakrzepy.

Epidemiologia
Czestos¢ wystegpowania nadptytkowosci samoistnej (NS) ocenia si¢ na 5-7/1 milion populacji,

choroba ujawnia si¢ gtownie w 5 i 6 dekadzie zycia.



III.  Opis programu:
Swiadczeniobiorcy
1. Kryteria kwalifikacji
1) rozpoznana nadptytkowo$¢ samoistna;
2) wykluczenie innych przyczyn nadptytkowosci;
3) stwierdzona toksyczno$¢ hydroksymocznika (udokumentowany III stopien toksyczno$ci
wedtug WHO);
4) stwierdzona niedostateczna reakcja na hydroksymocznik;
5) liczba ptytek krwi powyzej 1 500 G/I (co najmniej 2 badania w odstepie 1 tygodnia), nawet
jezeli $wiadczeniobiorca nie ma objawow klinicznych;
6) liczba ptytek 600 — 1 500 G/l (jesli liczba ptytek w okresie 2 miesigcy zwigkszyla sig
powyzej 300 G/1 albo wystepuja objawy, ktore mozna wiaza¢ z nadptytkowoscia, wzglednie

swiadczeniobiorca miat w przesztos$ci powiklania 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$¢ na anagrelid lub ktorakolwiek substancj¢ pomocnicza;
2) niewydolnos$¢ 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.

Schemat podawania lekow w programie

Leczenie nalezy rozpoczyna¢ od dawki anagrelidu 0,5 mg/dobe (1 kaps.) przez pierwszy

tydzien, a nastepnie dawke nalezy zwigksza¢ 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 wyjSciowego. Terapi¢ nalezy kontynuowaé przy uzyciu minimalnej skutecznej dawki

zabezpieczajacej $wiadczeniobiorcg, kontrolujac liczbg plytek krwi co 4 tygodnie.

Monitorowanie programu:
Na monitorowanie programu sktada sig:
a) monitorowanie leczenia

W celu przeprowadzenia kwalifikacji pacjenta do udzialu w programie i

monitorowania leczenia §wiadczeniodawca jest zobowigzany wykona¢é w wyznaczonych

terminach badania, ktorych lista 1 harmonogram wykonania zawiera zatacznik nr 1 do

programu.

Dane dotyczace monitorowania leczenia nalezy gromadzi¢ w dokumentacji pacjenta i

kazdorazowo przedstawia¢ na zadanie kontrolerom NFZ.

b) przekazywanie do NFZ zakresu informacji sprawozdawczo-rozliczeniowych

ujetych w zalaczniku nr 4 do umowy.

Badania diagnostyczne wykonywane w ramach programu

1. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi;

2) oznaczenie aktywnosci aminotransferaz watrobowych;
3) oznaczenie st¢zenia kreatyniny we krwi;

4) badanie podmiotowe 1 przedmiotowe;

5) EKG.

2. Monitorowanie leczenia

1) morfologia krwi — oznaczenie liczby ptytek krwi przynajmniej raz na 4 tygodnie;
2) oznaczenie aktywno$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.

Wymagania wobec Swiadczeniodawcow udzielajacych Swiadczen w ramach programu

terapeutycznego, ujeto w zalaczniku nr 3 do Zarzadzenia.



Zalacznik nr 1 do programu

Kwalifikacja pacjenta |Badania laboratoryjne Badania inne Uwagi

do udzialu w programie
- morfologia krwi - badanie podmiotowe 1
- oznaczenie aktywnosci przedmiotowe
aminotransferaz watrobowych |- EKG
- oznaczenie st¢zenia kreatyniny
we krwi

Monitorowanie leczenia

/ termin wykonania Badania laboratoryjne Badania inne Uwagi

badan

- morfologia krwi — oznaczenie
liczby plytek krwi przynajmniej
raz na 4 tygodnie,

- oznaczenie aktywnosci
aminotransferaz watrobowych
raz na 12 tygodni,

- oznaczenie Klirens kreatyniny
raz na 4 tygodnie

- badanie podmiotowe 1
przedmiotowe raz na 4
tygodnie,

- EKG raz na 4 tygodnie




KARTA PROGRAMU LECZENIA NADPEYTKOWOSCI SAMOISTNEJ

I. Dane podstawowe

PESEL chorego;

II. Dane dotyczace wskazan

Data TOZPOZNANIA ... ettt ettt e et et et e e e et e e et e e e e e
Podstawy rozpoznania:

- Cytogenetyka ujemna

- Sledziona obecna

- Nieobecnosé niedokrwistosci

PLTMaX ..o, databadania .......................l
PLT MaX....iiiiiiiee e databadania ..................o
Zakrzepica tetnicza

-udarmozgu ... data rozpoznania .....................eeeeen.

- choroba wiencowa .............coovvviviiniinnnnn.. data rozpoznania ...................eeeennnnn.
-zawal serca..............ocoeiiiiiiiial, data rozpoznania .................cceeeennnnn.

- choroba zakrzepowo-zatorowa koriczyn .......... data rozpoznania ..................eeeinnn..
Zakrzepica zylna

- zespol Budd-Chiari ...........c.ocoeviiiiini. data rozpoznania .................oceeinnen.
-zawal ptuca...................l data rozpoznania .................c.oeieenee

- zakrzepica zyt podudzia ...................o.oeall data rozpoznania ................cooeiieinne
- zakrzepica zyty udowej i biodrowej .............. data rozpoznania ...................eeeennnnn.

- zakrzepowe zapalenie 2yt powierzchownych data rozpoznania
Krwotok zmniejszajacy Hb o wiecej niz 1 @/dl..cccccoeeeiniiiiiiin v,

Lokalizacja ...........cceovviininnn. data rozpoznania ....................eeeennn.
II1. Dane dotyczace wczeSniejszego leczenia

Czy nadptytkowosé byta wezesniej leczona ...........oeviiiiiiiiiinn..

Data rozpoczecia leczenia ............coooiiiiiiiiin ciiiiinn

Hydroksymocznik ..............ccooiiiiiii v

Data rozpoczecia ......oooviiiiiiiiiiii i

Data zakonczenia ........o.ooeviviiiiiiiiiis cieiieneeen,

Poziom Hb<8g/dl ........ ...

Data WyStapienia ..........ovueiiiiiiiiiiiiit v,

neutrofile<IG/l ...

Data wystapienia ..........cooceiiiiiiiiiiiis v

PLT<S0G/ ...ccvviiiiiiiiian.. data wystapienia ...............ceeeeiennnnnn.
IEN o, data rozpoczecia.........ooveiiiiiiiinnn..

Data zakoriczenia ...................oeeuenn. Dawka Anagrelid .........................
Data rozpoczecia..........cooeveiieiiinin.e Data zakoniczenia.............c.ocoeeuenn.

informacja o przyczynie zakorczenia leczenia
IV: Ocena wynikéw leczenia
Dawka ...........coooo

Sumarycznej dawka anagrelidu wykorzystana w leczeniu (ilos¢ leku podana w rachunku
narastajacym od

poczatku leczenia);

PLT przed Anagrelidem ............................. Data badania..........................e
PLT w czasie leczenia 1 ...................ceeeie Data badania.....................



PLT w czasie leczenia2 ..............ccoiieiinnn. Data badania.....................
PLT w czasie leczenia3 ................ccoeeininn. Data badania.....................
PLT w czasie leczenia4 ..............ccoeieiiiin. Data badania.....................
PLT w czasie leczenia 5 ..............ccoeivinnn, Data badania.....................
Zakrzepica tetnicza ............cooviiiiinnn... Data zaburzenia ..................
Rodzaj zakrzepicy .........cooevviiiiiiiiiiiinninn.

Zakrzepica zylna ...............oooii, Data zaburzenia ..................
Rodzaj ..o

Krwotok udokumentowany .......................... Lokalizacja ...............cooouini
Data wystapienia ............coooevieiiiiiinnnnnn.

Hb przed krwotokiem .......................oeel.

Hb po krwotoku ...l

Wystapienie niedokrwistosci w czasie leczenia

Hb<8 g/l ..o Data badania ..................

neutropenia <1G/l.................. Data badania ..................

V20| R

Datazgonu ..................

Data ostatniej obserwacji ..................



