Terapeutyczne Programy Zdrowotne 2012
Leczenie pierwotnych niedoborow odpornosci u dzieci

Zalacznik nr 12
do zarzadzenia Nr 59/2011/DGL Prezesa NFZ
z dnia 10 pazdziernika 2011 roku

Nazwa programu:

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
Dziedzina medycyny: Pediatria
Immunologia Kliniczna
I. Cel programu:

1. Profilaktyka zakazen bakteryjnych, wirusowych i grzybiczych.
2. Przeciwdziatanie rozwojowi przewleklych zmian =zapalnych u dzieci

z wrodzonymi zaburzeniami odpornosci.

I1. Opis problemu medycznego:

Wrodzone niedobory odpornosci ujawniaja si¢ klinicznie zazwyczaj w okresie
niemowlgco — dziecigcym 1 stanowia powazny problem diagnostyczny i terapeutyczny.
Wieloletnie badania kliniczne nad dzie¢mi z pierwotnymi niedoborami odporno$ci
humoralnej udowodnity, ze niedobor IgG jest wskazaniem do rozpoczgcia terapii
substytucyjne;j.

Pacjenci z pierwotnymi niedoborami odpornosci stanowia istotna grupg chorych
z cigzkimi, uporczywie nawracajacymi, a takze przewlektymi zakazeniami roznych narzadow
oraz zakazeniami uogodlniajacymi si¢, ktore moga prowadzi¢ do kalectwa lub nawet $mierci.

Pacjenci wymagaja stalego leczenia substytucyjnego.

Epidemiologia:
Usredniona czgstos¢ tych chordb to okoto 1 dziecko na 6 tys. urodzonych. Ponad 50% tych

dzieci ma uposledzona syntez¢ przeciwcial, co predysponuje je do wszelkiego typu zakazen.
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I11.

Opis programu:

1. Substancje czynne finansowane w ramach programu:

Preparaty immunoglobulin zawierajacych petne niemodyfikowane czasteczki I1gG - fiolki

zawierajace lek do wlewow 1.v. 1 do podan podskornych.

Opis dzialania leku

Mechanizm dzialania: substytucja — uzupelnienie brakujacych czastek IgG.

2. Kryteria wlaczenia do programu:

* rozpoznanie pierwotnych zaburzen odpornos$ci - wedtug definicjii WHO (World Health
Organization report on Primary Immunodeficiences, Clinical and Experimental
Immunology, Vol. 99 (Suppl.1), 1995),

» wykluczenie innych przyczyn zaburzen odpornosci,

* stgzenie IgG ponizej 400mg/dl jest wskazaniem do rozpoczgcia terapii substytucyjne;.

3. Schemat podawania lekow:

1.1 Pierwsze podanie immunoglobulin w dawce 0,6-0,8 g/kg m.c. we wlewie i.v. wcelu
znormalizowania poziomu st¢zenia IgG w surowicy (dawka moze by¢ podzielona na dwa
wlewy w odstepie 24 godzin).

1.2 Kontynuacja leczenia substytucyjnego wlewami w dawce do 0,4 g/kg m. ¢c. w
odstegpach 4 tygodniowych (modyfikacja dawki odpowiednio do udokumentowanego,

osiagnigtego ochronnego poziomu IgG w surowicy).

W przypadku postaci farmaceutycznej do podan podskornych 1,6 g preparat powinien
umozliwié osiagnigcie stalego poziomu IgG. Swiadczeniobiorca moze wymagaé 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¢ stgzenia minimalne w celu

dostosowania dawek 1 odstepu pomiedzy dawkami.

Dawkowanie preparatow gammaglobulin do podawania podskornego:
Podskorne preparaty gammaglobulin wydawane sa przez szpital (Poradnia Immunologii

Klinicznej) do domu. Swiadczeniobiorca samodzielnie lub z pomoca podaje je przez
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pompg infuzyjna 1 raz w tygodniu. Sumaryczna miesi¢czna dawka odpowiada dawkom

preparatow dozylnych. Swiadczeniobiorca przetacza sobie Y dawki miesieczne;.

Okreslenie czasu leczenia w programie:
Czas leczenia w programie okre$la lekarz na podstawie kryteriow wylaczenia

Z programu.

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

W celu przeprowadzenia kwalifikacji pacjenta do udzialu w programie
1 monitorowania leczenia §wiadczeniodawca jest zobowiazany wykona¢ w wyznaczonych
terminach badania, ktorych lista i harmonogram wykonania zawiera zatacznik nr 1 do
programu.

Dane dotyczace monitorowania leczenia nalezy gromadzi¢ w dokumentacji pacjenta
1 kazdorazowo przedstawia¢ na zadanie kontrolerom NFZ.

W dokumentacji pacjenta zarowno ambulatoryjnej jak i1 szpitalnej nalezy umiescié
nast¢pujace informacje dotyczace programu:

« informacje dotyczace monitorowania leczenia programem,

« informacja na temat zakonczenia leczenia i osiagnigtego efektu terapeutycznego.
b) przekazywanie do NFZ zakresu informacji sprawozdawczo-rozliczeniowych ujetych

w zalaczniku nr 4 do umowy.

5. Kryteria wylaczenia z programu:

* nadwrazliwo$¢ na immunoglobuliny lub inny sktadnik preparatu.
Towarzyszacy niedoborowi IgG niedobor IgA z wystgpowaniem przeciwcial przeciwko

IgA wymaga leczenia w o$rodku z oddziatem intensywne;j terapii.

6. Wymagania wobec Swiadczeniodawcow udzielajacych Swiadczen w ramach programu

terapeutycznego, ujeto w zalaczniku nr 3 do Zarzadzenia.
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Zalacznik nr 1 do programu

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W RAMACH PROGRAMU

1. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi z rozmazem,;

2) AlAT;

3) AspAT;

4) oznaczanie subpopulacji limfocytow;

5) oznaczanie poziomu immunoglobulin i podklas IgG lub swoistych przeciwciat;
6) proteinogram;

7) badanie czynno$ci fagocytarnych i neutralizacji patogenow;

8) badanie ekspresji czastek adhezyjnych;

9) badanie sktadowych dopehiacza;

10) test stymulacji limfocytow.

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

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,

d) poziom IgG w surowicy.

Raz na 3 miesiace (przed podaniem immunoglobulin); w przypadku braku komplikacji raz na poét roku:
- oznaczanie st¢zenia immunoglobulin IgG i podklas IgG lub swoistych przeciwciat w surowicy krwi.
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W przypadku wskazan dodatkowo:
a) IgA w surowicy krwi,

b) IgM w surowicy krwi.

Raz na 6 miesigcy:

- USG jamy brzuszne;.

Powiktania infekcyjne stanowia wskazania do wykonania badan:

a) oznaczanie stgzenia immunoglobulin IgG i1 podklas IgG lub swoistych przeciwcial w surowicy krwi.
b) IgA w surowicy krwi,

¢) IgM w surowicy krwi,

d) USG jamy brzuszne;.

2.2 Immunoglobuliny podskérne

Badania kontrolne sa wykonywane standardowo co 4-6 miesigcy:

a) badania efektywnosci leczenia (stezenie IgG i podklas IgG lub swoistych przeciwciat),
b) morfologia krwi z rozmazem,

c) AIAT,

d) AspAT.

Raz na 6 miesigcy:

- USG jamy brzuszne;.

Raz na rok:

- badania wirusologiczne (zakazenia HBV, HCV).




