Zalacznik B.75.

LECZENIE PACJENTOW Z UKEADOWYMI ZAPALENIAMI NACZYN (ICD-10: M30.1, M31.3, M31.5, M31.6,

M31.7, M31.8)
ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO
; BADANIA DIAGNOSTYCZNE
SWIADCZENIOBIORCY SCHEMAT‘,;)I?&%(QZQ%A LEKOW WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

I. LECZENIE PACJENTOW Z ZIARNINIAKOWATOSCIA Z ZAPALENIEM NACZYN (GPA) LUB MIKROSKOPOWYM ZAPALENIEM NACZYN
(MPA) (ICD-10: M31.3, M31.7, M31.8)

Kwalifikacja $§wiadczeniobiorcow do programu przeprowadzana
jest przez Zespdt Koordynacyjny ds. Leczenia Biologicznego w

Chorobach  Reumatycznych, powotywany przez Prezesa
Narodowego  Funduszu  Zdrowia (dalej jako  Zespot
Koordynacyjny).

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznosci leczenia
odbywa si¢ w oparciu o oceng stanu klinicznego $wiadczeniobiorcy
oraz oceng efektywnosci zastosowanej terapii.

W ramach cze$ci I programu lekowego finansuje si¢ leczenie:
1) rytuksymabem

pacjentow z ziarniniakowatoscia z zapaleniem naczyn (GPA) lub
mikroskopowym zapaleniem naczyn (MPA).

1. Kryteria kwalifikacji

Dawkowanie leku aktualna

Charakterystyka Produktu Leczniczego.
Dawkowanie w postaciach GPA i MPA o
postac

zgodnie z

mniejszym nasileniu niz cigzka

analogiczne jak w postaci cigzkiej.

1. Badania przy kwalifikacji do programu

1) okreslenie poziomu aktywnosci choroby przy
uzyciu skali BVAS/WG, wraz z okresleniem
aktualnie przyjmowanej dawki prednizonu lub
jego ekwiwalentu;

2) oznaczenie przeciwcial przeciw cytoplazmie
granulocytow obojetnochtonnych (c-ANCA i
p-ANCA);

3) morfologia krwi z rozmazem,;

4) oznaczenie plytek krwi (PLT);

5) oznaczenie wartosci odczynu Biernackiego
(OB);

6) oznaczenie bialka C-reaktywnego (CRP);




1) wiek 18 lat i wigcej;

2) rozpoznanie ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA)
lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA) na podstawie
aktualnie obowiazujacych kryteriow;

3) wysoka aktywnos¢ choroby definiowana jako:

a) co najmniej 3 punkty w skali BVAS/WG, w tym
wystgpowanie co najmniej 1 objawu duzego aktywnej
choroby oraz obecno$¢ przeciwciat ANCA (c-ANCA lub
p-ANCA) w surowicy,

Iub

b) co najmniej 3 punkty w skali BVAS/WG, obecnosé¢
przeciwcial ANCA (c-ANCA lub p-ANCA) w surowicy,
ciezki stan ogolny chorego w ocenie lekarza oraz
konieczno$é dtugotrwatego stosowania
glikokortykosteroidéw (min. 6 miesi¢cy) w dawce 10 mg
lub wyzszej na dob¢ w przeliczeniu na prednizon, ktora
niesie ze sobg duze ryzyko dziatan niepozadanych.

4) w zalezno$ci od postaci choroby spelnienic wymagania
dotyczacego wczesniej zastosowanej terapii:

a) w indukeji remisji lub podtrzymaniu remisji ciezkiej
postaci choroby jako lek rownowazny z syntetycznymi
lekami immunosupresyjnymi/ immunomodulacyjnymi (I
lub kolejna linia leczenia),

b) w indukcji remisji lub podtrzymaniu remisji postaci
choroby o mniejszym nasileniu niz ci¢zka postaé¢ po
niepowodzeniu terapii co najmniej jednym lekiem
immunosupresyjnym/ immunomodulujagcym (I lub
kolejna linia leczenia);

5) adekwatna wydolno$¢ narzadowa okre$lona na podstawie
wynikow badan laboratoryjnych krwi zgodnie z zapisami
aktualnej Charakterystyki Produktu Leczniczego (ChPL);

7) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy
alaninowej (ALT);

8) oznaczenie aktywnos$ci aminotransferazy
asparaginianowej (AST);

9) oznaczenie stezenia kreatyniny w surowicy
krwi,

10) oznaczenie wskaznika eGFR;

11) badanie ogélne moczu;

12) oznaczenie dobowej proteinurii (jesli
wskazane);

13) oznaczenie przeciwcial anty-HCV;

14) oznaczenie przeciwciat anty-HBc total;

15) oznaczenie antygenu HBs;

16) oznaczenie przeciwcial anty-HIV;

17) oznaczenie st¢zenia immunoglobuliny G
(IgG);

18) oznaczenie st¢zenia immunoglobuliny M
(IgM);

19) oznaczenie stezenia immunoglobuliny A
(IgA);

20) elektrokardiografia (EKG);

21) badanie RTG lub TK klatki piersiowej
(wynik do 6 miesi¢cy przed kwalifikacja);

22) wykonanie testu IGRA w kierunku zakazenia

pratkiem gruzlicy.

2. Badania przy wznowieniu leczenia w

programie

Wybor badan do decyzji lekarza prowadzacego, w
zalezno$ci od stanu klinicznego, postaci choroby oraz




6) nieobecnos¢  istotnych  schorzen  wspdtlistniejacych
stanowigcych przeciwskazanie do terapii stwierdzonych
przez lekarza prowadzacego;

7) brak przeciwwskazan do stosowania leku zgodnie z aktualna
ChPL;

8) wykluczenie okresu cigzy lub karmienia piersig.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spetnione tacznie.

Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sg réwniez pacjenci
wymagajacy kontynuacji leczenia, ktorzy byli leczeni
rytuksymabem w ramach innego sposobu finansowania terapii,
za wyjatkiem trwajacych badan klinicznych tego leku, pod
warunkiem, ze w chwili rozpoczgcia leczenia spehiali kryteria
kwalifikacji do programu lekowego.

Pacjent, ktory osiagnal adekwatna odpowiedz na leczenie
rytuksymabem i lekarz prowadzacy podjat decyzje o zakonczeniu
lub wstrzymaniu leczenia, w przypadku nawrotu aktywnej
postaci choroby lub w celu podtrzymania remisji, moze mie¢
wznowione leczenie bez wstepnej kwalifikacji po uprzednim
zgloszeniu w SMPT.

Do leczenia rytuksymabem mozna zakwalifikowaé rowniez
pacjentéw z  innymi niZ  wymienione postaciami
ziarniniakowatos$ci z zapaleniem naczyn lub mikroskopowego
zapalenia naczyn, niezaleznie od wartosci BVAS/WG i poziomu
przeciwcial ANCA, ktore z uwagi na cigzki przebieg choroby groza
znacznym pogorszeniem stanu zdrowia - po uzyskaniu zgody
Zespotu Koordynacyjnego.

2. OKkreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjecia przez lekarza prowadzacego
decyzji o wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z

czasu jaki mingl od podania ostatniej dawki leku,
przy czym wymaga si¢ przeprowadzenia badan
pkt 1-13.

1) okreslenie poziomu aktywnosci choroby przy
uzyciu skali BVAS/WG, wraz z okres§leniem
aktualnie przyjmowanej dawki prednizonu lub
jego ekwiwalentu;

2) morfologia krwi z rozmazem;

3) oznaczenie wartosci odczynu Biernackiego
(OB);

4) oznaczenie biatka C-reaktywnego (CRP);

5) oznaczenie aktywnos$ci aminotransferazy
alaninowej (ALT);

6) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy
asparaginianowej (AST);

7) oznaczenie stezenia kreatyniny w surowicy
krwi;

8) oznaczenie wskaznika eGFR;

9) badanie ogdlne moczu;

10) oznaczenie dobowej proteinurii (jesli
dotyczy);

11) oznaczenie stezenia immunoglobuliny G
(IgG);

12) oznaczenie st¢zenia immunoglobuliny M
(IgM);

13) oznaczenie st¢zenia immunoglobuliny A
(IgA);

14) oznaczenie przeciwcial przeciw cytoplazmie

granulocytéw obojetnochtonnych (c-ANCA i
p-ANCA);




kryteriami wylaczenia z programu, o ktérych mowa w pkt 4.
Decyzja o wylaczeniu pacjenta wraz z podaniem przyczyny
wylaczenia jest odnotowywana w SMPT.

Lekarz moze podjac¢ decyzj¢ o wstrzymaniu leczenia w programie
w przypadku uzyskania trwatej remisji choroby, ktéra w opinii
lekarza moze by¢ bezpiecznie kontrolowana z zastosowaniem
standardowe;j terapii.

3. Kryteria oceny skuteczno$ci leczenia

W celu potwierdzenia skutecznosci leczenia pacjent musi uzyskaé
adekwatng odpowiedz na leczenie definiowang jako:

1) w leczeniu indukcyjnym — uzyskanie co najmniej niskiej
aktywnosci choroby definiowanej jako wystepowanie < 3
matych objawdéw aktywnej choroby ze skali BVAS/WG,
odpowiadajagcych na umiarkowane zwigckszenie dawki

glikokortykosteroidéw i niewymagajacych innej modyfikacji
leczenia stwierdzony podczas wizyty monitorujacej
skuteczno$¢ leku po 6 miesigcach (+/- 1 miesiac) od
rozpoczgcia leczenia indukcyjnego;

2) w leczeniu podtrzymujacym — utrzymanie niskiej aktywnos$ci

choroby, zgodnie z definicja w pkt. 1) powyzej, stwierdzanej
podczas wizyt monitorujacych skuteczno$¢ leku co 6
miesigcy (+/- 1 miesige) od rozpoczecia do zakonczenia
leczenia podtrzymujacego rytuksymabem.
Pacjent, u ktorego w trakcie leczenia podtrzymujgcego
rytuksymabem dochodzi do utraty niskiej aktywnosci
choroby, zgodnie z decyzja lekarza prowadzacego, moze
otrzymac kolejny cykl leczenia indukcyjnego rytuksymabem
— po odnotowaniu w SMPT.

4. Kryteria wylaczenia z programu

15) oznaczenie przeciwcial anty-HCV;
16) oznaczenie antygenu HBs;
17) elektrokardiografia (EKG);

18) badanie RTG lub TK klatki piersiowej
(wynik do 6 miesi¢ey przed podaniem leku).

3. Monitorowanie terapii rytuksymabem

1) badanie ogdlne moczu;

2) morfologia krwi z rozmazem,;

3) oznaczenie aktywnos$ci aminotransferazy
alaninowej (ALT);

4) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy
asparaginianowa (AST);

5) oznaczenie wskaznika eGFR;

6) oznaczenie stezenia kreatyniny w surowicy
krwi;

7) okreslenie poziomu aktywnosci choroby przy
uzyciu skali BVAS/WG, wraz z okre§leniem
aktualnie przyjmowanej dawki prednizonu lub
jego ekwiwalentu;

8) oznaczenie dobowej proteinurii (jesli
wskazane);

9) oznaczenie wartosci odczynu Biernackiego
(OB);

10) oznaczenie biatka C-reaktywnego (CRP);

11) oznaczenie przeciwcial przeciw cytoplazmie
granulocytéw obojetnochtonnych (c-ANCA
i/lub p-ANCA);

12) oznaczenie st¢zenia immunoglobuliny G
(IgG);




1) uzyskanie trwaltej remisji choroby, ktéra w opinii lekarza
prowadzacego umozliwia zakonczenie podawania leku w
ramach programu;

2) niespetnienie kryteriow oceny skutecznosci o ktérych mowa
w pkt 3. Kryteria oceny skutecznosci leczenia,

3) wystapienie chorob lub stanow, ktére w opinii lekarza
prowadzacego uniemozliwiajg dalsze prowadzenie leczenia;

4) wystapienie dzialan niepozadanych uniemozliwiajacych
kontynuacje¢ leczenia zgodnie z decyzja lekarza;

5) wystapienie nadwrazliwoSci na lek lub substancje
pomocnicza uniemozliwiajace kontynuacje leczenia;

6) wystapienie zagrazajacej zyciu albo nieakceptowalnej
toksycznosci  pomimo  zastosowania  adekwatnego
postepowania;

7) brak wspotpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich ze
strony $wiadczeniobiorcy dotyczacych okresowych badan
kontrolnych oceniajacych skuteczno$¢ 1 bezpieczenstwo
leczenia.

13) oznaczenie st¢zenia immunoglobuliny M
(IgM);

14) oznaczenie st¢zenia immunoglobuliny A
(IgA) (do decyzji lekarza);

15) elektrokardiografia (EKG);

16) badanie RTG klatki piersiowej lub TK klatki
piersiowej (do decyzji lekarza).

Badania wykonuje si¢ po 3 miesigcach (+/- 1 miesiac)
dniach od rozpoczgcia terapii indukcyjnej (wybor
badan do decyzji lekarza prowadzacego).
Po 6 miesigcach (+/- 1 miesiac) od rozpoczecia
terapii indukcyjnej, nalezy wykona¢ peten panel
badan monitorujagcych (badania pkt 1-16, z
mozliwoscia wylaczenia pkt 8, 14, 16).
Nastepnie badania wykonuje si¢ co 6 miesiecy (+/- 1
miesigc) od rozpoczecia leczenia podtrzymujacego
(obligatoryjne badanie pkt 7, pozostate do decyzji
lekarza prowadzacego).

Zesp6t Koordynacyjny w celu monitorowania
adekwatnej odpowiedzi na leczenie, na podstawie
danych gromadzonych w elektronicznym systemie
monitorowania programéw lekowych podsumowuje
wyniki leczenia w programie lekowym na koniec
kazdego roku.

4. Monitorowanie programu

1) gromadzenie w dokumentacji medycznej
pacjenta danych dotyczacych monitorowania
leczenia i kazdorazowe ich przedstawianie na




zadanie kontrolera Narodowego Funduszu
Zdrowia;

zawartych w
monitorowania

2) uzupetnienie danych
elektronicznym  systemie
programow lekowych dostgpnym za pomoca
aplikacji internetowej udostepnionej przez OW
NFZ, z czgstotliwoscia zgodna z opisem
programu oraz na zakonczenie leczenia w tym
przekazywanie danych dotyczacych wskaznika
skutecznosci leczenia zawartego w punkcie 3.
Kryteria oceny skutecznosci leczenia;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-
rozliczeniowych do  NFZ  (informacje
przekazuje si¢ do NFZ w formie papierowe;j lub

elektronicznej), zgodnie z

wymaganiami opublikowanymi przez NFZ.

w  formie

II. LECZENIE PACJENTOW Z OLBRZYMIOKOMORKOWYM ZAPALENIEM TETNIC (GCA) (ICD-10: M31.5, M31.6)

Kwalifikacja §wiadczeniobiorcow do programu przeprowadzana
jest przez Zesp6t Koordynacyjny ds. Leczenia Biologicznego w

Chorobach  Reumatycznych, powotywany przez Prezesa
Narodowego  Funduszu Zdrowia (dalej jako  Zespot
Koordynacyjny).

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznosci leczenia
odbywa si¢ w oparciu o oceng stanu klinicznego $wiadczeniobiorcy
oraz oceng¢ efektywnosci zastosowanej terapii.

W ramach czesci II programu lekowego finansuje si¢ leczenie:
1) tocilizumabem

pacjentow z olbrzymiokomoérkowym zapaleniem tgtnic (GCA).

Dawkowanie tocilizumabu w postaci dozylnej
w leczeniu GCA:

Tocilizumab w postaci dozylnej nalezy
podawaé we wlewie dozylnym co 4 tygodnie w
dawce 8 mg/kg masy ciala. Ewentualne
zmniejszenie dawki lub wydluzenie odstepu
miedzy podaniami leku prowadzone zgodnie z

aktualnymi rekomendacjami.

1. Badania przy kwalifikacji do programu

1) morfologia krwi z rozmazem oraz oznaczenie
bezwzglednej liczby granulocytow
obojetnochtonnych (ANC);

2) oznaczenie ptytek krwi (PLT);

3) oznaczenie cholesterolu catkowitego, LDL,
HDL, tréjglicerydow;

4) oznaczenie warto$ci odczynu Biernackiego
(OB);

5) oznaczenie biatka C-reaktywnego (CRP);

6) oznaczenie aktywno$ci aminotransferazy
alaninowej (ALT);




1. Kryteria kwalifikacji

1) rozpoznanie GCA ustalone na podstawie aktualnie
obowiazujacych kryteriow;

2) brak remisji lub utrata remisji uzyskanej po zastosowaniu
standardowe;j terapii, w tym z uzyciem
glikokortykosteroidow lub wystgpowanie istotnych dziatan
niepozadanych badz przeciwwskazan do stosowania
standardowej terapii w zalecanych dawkach;

3) aktywna posta¢ choroby definiowana jako wystgpowanie co
najmniej jednego z ponizszych:

a) klinicznych objawéw GCA z lub bez podwyzszonych
warto$ci parametrow zapalnych: OB > 30mm/h i/lub CRP
> 1 mg/dl (10 mg/1),

lub

b) cechy aktywnego zapalenia tetnic w badaniu obrazowym
(PET, MRI, TK, USG).

4) adekwatna wydolno$¢ narzadowa okreslona na podstawie
wynikéw badan laboratoryjnych krwi zgodnie z zapisami
aktualnej Charakterystyki Produktu Leczniczego (ChPL);

5) nieobecno$¢  istotnych  schorzen  wspotistniejacych
stanowigcych przeciwskazanie do terapii stwierdzonych
przez lekarza prowadzacego;

6) brak przeciwwskazan do stosowania leku zgodnie z aktualna
ChPL;

7) wykluczenie okresu cigzy lub karmienia piersia.
Kryteria kwalifikacji musza by¢ spetnione tacznie.

Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sg rowniez pacjenci
wymagajacy kontynuacji  leczenia, ktoérzy byli leczeni
tocilizumabem w ramach innego sposobu finansowania terapii,
za wyjatkiem trwajacych badan klinicznych tego leku, pod

7) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy
asparaginianowej (AST);

8) oznaczenie stg¢zenia kreatyniny w surowicy
krwi,

9) oznaczenie wskaznika eGFR;

10) badanie og6lne moczu;

11) oznaczenie dobowej proteinurii (jesli
wskazane);

12) oznaczenie przeciwcial anty-HCV;

13) oznaczenie przeciwciat anty-HBc total;
14) oznaczenie antygenu HBs;

15) oznaczenie przeciwcial anty-HIV;

16) elektrokardiografia (EKG);

17) badanie RTG lub TK klatki piersiowe;j
(wynik do 6 miesiecy przed kwalifikacja);

18) wykonanie testu IGRA w kierunku zakazenia
pratkiem gruzlicy.

2. Badania przy wznowieniu leczenia w
programie

Wybor badan do decyzji lekarza prowadzacego, w

zalezno$ci od stanu klinicznego, postaci choroby oraz

czasu jaki minal od podania ostatniej dawki leku,

przy czym wymaga si¢ przeprowadzenia badan
pkt 1-10.

1) morfologia krwi z rozmazem oraz oznaczenie
bezwzglednej liczby granulocytow
obojetnochtonnych (ANC);

2) oznaczenie cholesterolu catkowitego, LDL,
HDL, tréjgliceryddw;




warunkiem, ze w chwili rozpoczgcia leczenia spehniali kryteria
kwalifikacji do programu lekowego.

Pacjent, ktory osiagnat adekwatng odpowiedz na leczenie
tocilizumabem i lekarz prowadzacy podjat decyzje o zakonczeniu
lub wstrzymaniu leczenia, w przypadku nawrotu aktywnej
postaci choroby lub w celu podtrzymania remisji, moze mie¢
wznowione leczenie bez wstepnej kwalifikacji po uprzednim
zgloszeniu w SMPT.

2. OKkreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjecia przez lekarza prowadzacego
decyzji o wylaczeniu $wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z
kryteriami wylaczenia z programu, o ktéorych mowa w pkt 4.
Decyzja o wylaczeniu pacjenta wraz z podaniem przyczyny
wylaczenia jest odnotowywana w SMPT.

Cykl leczenia tocilizumabem trwa do 12 miesiecy (13 podan leku)
z mozliwoscia przedluzenia leczenia po odnotowaniu tego faktu
przez lekarza prowadzacego w SMPT.

Lekarz moze podjaé¢ decyzje o wstrzymaniu leczenia w programie
w przypadku uzyskania trwatej remisji choroby, ktora w opinii
lekarza moze by¢ bezpiecznie kontrolowana z zastosowaniem
standardowe;j terapii.

3. Kryteria oceny skuteczno$ci leczenia

W celu potwierdzenia skutecznosci leczenia pacjent musi uzyskaé
adekwatng odpowiedz na leczenie definiowang jako:

ustgpienie lub istotne zmniejszenie objawow klinicznych GCA i
obnizenie wyjsciowo podwyzszonych parametrow zapalnych (OB,
CRP) stwierdzone po 6 miesigcach (+/- 1 miesiac) terapii.

4. Kryteria wylaczenia z programu

3) oznaczenie wartosci odczynu Biernackiego
(OB);
4) oznaczenie biatka C-reaktywnego (CRP);

5) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy
alaninowej (ALT);

6) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy
asparaginianowej (AST);

7) oznaczenie st¢zenia kreatyniny w surowicy
krwi,

8) oznaczenie wskaznika eGFR;

9) badanie ogdlne moczu;

10) oznaczenie dobowej proteinurii (jesli
dotyczy);

11) oznaczenie przeciwcial anty-HCV;
12) oznaczenie antygenu HBs;
13) elektrokardiografia (EKG);

14) badanie RTG lub TK klatki piersiowej (do 6
miesi¢cy przed podaniem leku).

3. Monitorowanie terapii tocilizumabem

1) morfologia krwi z rozmazem z oznaczeniem
plytek krwi (PLT) oraz bezwzglgdnej liczby
granulocytow oboj¢tnochtonnych (ANC);

2) stezenie cholesterolu catkowitego, LDL, HDL,
trojglicerydow;
3) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy

alaninowej (ALT);

4) oznaczenie aktywnosci aminotransferazy
asparaginianowa (AST);




1) uzyskanie trwalej remisji choroby, ktéora w opinii lekarza
prowadzacego umozliwia zakonczenie podawania leku w
ramach programu;

2) niespelnienie kryteriow oceny skutecznosci o ktorych mowa
w pkt 3. Kryteria oceny skutecznosci leczenia,

3) wystapienie chorob lub stanow, ktére w opinii lekarza
prowadzacego uniemozliwiaja dalsze prowadzenie leczenia;

4) wystapienie dzialan niepozadanych uniemozliwiajacych
kontynuacje¢ leczenia zgodnie z decyzja lekarza;

5) wystapienie nadwrazliwoSci na lek lub substancje
pomocnicza uniemozliwiajace kontynuacje leczenia;

6) wystapienie zagrazajacej zyciu albo nieakceptowalnej
toksycznosci  pomimo  zastosowania  adekwatnego
postepowania;

7) brak wspotpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich ze
strony $wiadczeniobiorcy dotyczacych okresowych badan
kontrolnych oceniajacych skuteczno$¢ 1 bezpieczenstwo
leczenia.

5) oznaczenie wartosci odczynu Biernackiego
(OB);
6) oznaczenie biatka C-reaktywnego (CRP);

7) oznaczenie st¢zenia kreatyniny w surowicy
krwi;

Badania wykonuje si¢ po 3 i 6 miesigcach (+/- 1
miesiac), a nastepnie co 6 miesiecy (+/- 1 miesigc)
od rozpoczgcia podawania leku wraz z ocena
skuteczno$ci zastosowanej terapii w oparciu o ocen¢
aktywnosci choroby na podstawie wystgpowania
klinicznych objawéw GCA i warto$ci parametrow
zapalnych OB i CRP.

Zespot Koordynacyjny w celu monitorowania
adekwatnej odpowiedzi na leczenie, na podstawie
danych gromadzonych w elektronicznym systemie
monitorowania programéw lekowych podsumowuje
wyniki leczenia w programie lekowym na koniec
kazdego roku.

4. Monitorowanie programu

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

2) uzupehienie danych zawartych W
elektronicznym  systemie = monitorowania
programow lekowych dostgpnym za pomoca
aplikacji internetowej udostgpnionej przez OW
NFZ, z czgstotliwoscia zgodng z opisem
programu oraz na zakonczenie leczenia w tym




przekazywanie danych dotyczacych
wskaznikéw skuteczno$ci leczenia zawartych
w punkcie 3. Kryteria oceny skutecznosci

leczenia,
3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-
rozliczeniowych do  NFZ  (informacje

przekazuje si¢ do NFZ w formie papierowej lub
elektronicznej),  zgodnie z
wymaganiami opublikowanymi przez NFZ.

w  formie

III. LECZENIE CHORYCH Z AKTYWNA POSTACIA EOZYNOFILOWEJ ZIARNINIAKOWATOSCI Z ZAPALENIEM NACZYN (EGPA) (ICD-10:

M30.1)

Kwalifikacja §wiadczeniobiorcow do programu przeprowadzana
jest przez Zespot Koordynacyjny ds. Leczenia Biologicznego w

Chorobach  Reumatycznych, powotywany przez Prezesa
Narodowego  Funduszu Zdrowia (dalej jako  Zespot
Koordynacyjny).

Kwalifikacja do programu oraz weryfikacja skutecznosci leczenia
odbywa si¢ w oparciu o oceng stanu klinicznego $wiadczeniobiorcy
oraz oceng¢ efektywnosci zastosowanej terapii.

W ramach czesci I1I programu lekowego finansuje si¢ leczenie:
1) mepolizumabem
2) benralizumabem

pacjentéw z eozynofilowa ziarniniakowato$cig z zapaleniem
naczyh (EGPA).

1. Kryteria kwalifikacji
1) wiek:
1.1) 6 lat i powyzej w przypadku kwalifikacji do terapii
mepolizumabem,

1. Dawkowanie
1.1) mepolizumab

Zalecana 1 jednocze$nie maksymalna dawka
mepolizumabu u dorostych to 300 mg
podawane podskornie raz na 4 tygodnie.

Dostosowanie dawki u dzieci i mlodziezy -
zgodnie z aktualng ChPL.

1.2) benralizumab

Zalecana i jednocze$nie maksymalna dawka
benralizumabu wynosi 30 mg we
wstrzyknigciu podskérnym co 4 tygodnie.

2. Modyfikacja dawkowania

Czasowe wstrzymanie leczenia lub wydhizenie
odstgpu pomigdzy kolejnymi dawkami u
pacjentow, u ktorych uzyskano cel terapii oraz

sposob  podawania, w tym ewentualne

1. Badania przy kwalifikacji do programu

1) okreslenie poziomu aktywnosci choroby przy
uzyciu skali BVAS wraz z okre§leniem
aktualnie przyjmowanej dawki prednizonu lub
jego innych
(cytotoksycznych/ immunosupresyjnych/
biologicznych);

ekwiwalentu oraz lekow

2) morfologia krwi z rozmazem z okresleniem
bezwzglednej liczby eozynofilow;

3) badanie ogdlne moczu;

4) oznaczenie  dobowej  proteinurii  (jesli
wskazanie);
5) oznaczenie  aktywno$ci  aminotransferazy

alaninowej (ALT) i asparaginianowej (AST);
6) oznaczenie biatka C-reaktywnego (CRP);

7) oznaczenie  stezenia  kreatyniny/GFR  w

surowicy krwi;

8) badanie katu na pasozyty;




1.2) 18 lat i powyzej w przypadku kwalifikacji do terapii
benralizumabem;

2) udokumentowane rozpoznanie eozynofilowej
ziarniniakowato$ci z zapaleniem naczyn (EGPA) zgodnie z
aktualnymi wytycznymi opartymi na dowodach naukowych,
w tym kryteriami klasyfikacyjnymi wg ACR/EULAR;

3) aktywna posta¢ EGPA (BVAS > 2) pomimo leczenia
zgodnego z zaleceniami ACR/EULAR;

3.1) posta¢ nawracajgco-ustepujgca definiowana jako co
najmniej jeden nawrdt aktywnej choroby (BVAS > 2) w
okresiec 6 miesigcy poprzedzajacych wiaczenie do
programu, pomimo stosowania skojarzonego leczenia
podtrzymujacego, w tym glikokortykosteroidow w dawce
>7.5 mg/dobe w przeliczeniu na prednizon oraz azatiopryny
lub metotreksatu lub mykofenolanu mofetilu,

Iub

3.2) posta¢ oporna na leczenie w okresie 6 miesigcy
poprzedzajacych wiaczenie do programu definiowana jako:

3.2.1) brak uzyskania co najmniej niskiej aktywnoS$ci
choroby (BVAS < 2) pomimo stosowania zalecanego
przez ACR/EULAR skojarzonego leczenia indukujacego
remisje w pierwszej linii, w tym glikokortykosteroidow w
rekomendowanych dawkach w postaci doustnej lub
dozylnej oraz co najmniej jednego leku cytotoksycznego
lub immunosupresyjnego lub biologicznego, jak
cyklofosfamid lub azatiopryna lub metotreksat lub
mykofenolan mofetilu lub rytuksymab,

lub
3.2.2) nawrdt aktywnej choroby (BVAS > 2) u pacjentow
stosujacych skojarzone leczenie podtrzymujace, w tym
>7.5 mg/dobg w
azatiopryn¢ lub

glikokortykosteroidy w  dawce
przeliczeniu na prednizon oraz

zmniejszenie dawki, prowadzone zgodnie z
aktualng ChPL lub przyjeta praktyka kliniczna.

3. Kontynuacja leczenia w warunkach

domowych

Pacjent odbywa w os$rodku minimum cztery
wizyty w odstepach zgodnych z dawkowaniem
leku. Leczenie moze by¢ kontynuowane w
warunkach domowych, jesli lekarz i pacjent
uznaja to za wlasciwe.

Wizyty maja tez na celu edukacje pacjenta w
leku -
samodzielnego lub przez opiekuna prawnego.

zakresie administrowania

Pacjent lub opiekunowie prawni pacjenta
muszg by¢ poinstruowani odnos$nie techniki

leku,
oraz

podawania dziennika

leczenia

prowadzenia
rozpoznawania
niepozadanych (cigzkich reakcji alergicznych) i
czynnosci, ktore nalezy podjaé¢ w przypadku ich
wystapienia.

dzialan

Pacjent otrzymuje leki dla celow terapii
domowej w os$rodku prowadzacym terapi¢ w
programie lekowym danego pacjenta.

9) oznaczenie st¢zenia immunoglobulin IgG, IgM,
IgA, IgE;

10) elektrokardiografia (EKG);

11) ECHO serca (do decyzji lekarza);

12) spirometria (do decyzji lekarza);

13) badanie RTG lub TK klatki piersiowej (do 3

miesiecy przed kwalifikacjg) (do decyzji
lekarza);

14) oznaczenie przeciwcial przeciw cytoplazmie
granulocytow obojetnochtonnych (c-ANCA i
p-ANCA);

15) test cigzowy (u kobiet w wieku rozrodczym);

16) wykonanie testu IGRA w kierunku zakazenia
pratkiem gruzlicy (do decyzji lekarza).

2. Monitorowanie leczenia

1) okreslenie poziomu aktywnosci choroby przy
uzyciu skali BVAS wraz z okre$leniem
aktualnie przyjmowanej dawki prednizonu lub
jego ekwiwalentu;

2) morfologia krwi z rozmazem z okresleniem
bezwzglednej liczby eozynofilow;

3) oznaczenie  aktywnoS$ci  aminotransferazy
alaninowej (ALT) i asparaginianowej (AST);

4) oznaczenie biatka C-reaktywne (CRP);

5) oznaczenie  stezenia  kreatyniny/GFR  w
surowicy krwi;

6) badanie ogo6lne moczu;

7) oznaczenie dobowej proteinurii (jesli dotyczy);




metotreksat lub mykofenolan mofetilu, w przypadku
zmniejszenia dawki glikokortykosteroidow do  <7.5
mg/dobe w przeliczeniu na prednizonu.

4) adekwatna wydolno$¢ narzadowa okreslona na podstawie
wynikow badan laboratoryjnych krwi zgodnie z zapisami
aktualnej Charakterystyki Produktu Leczniczego (ChPL);

5) nieobecno$¢  istotnych  schorzen  wspotistniejacych
stanowigcych przeciwskazanie do terapii stwierdzonych
przez lekarza prowadzacego;

6) brak przeciwwskazan do stosowania leku zgodnie z aktualna
ChPL.

Kryteria kwalifikacji musza by¢ spelnione tacznie.

Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sa rowniez pacjenci
wymagajacy kontynuacji  leczenia, ktorzy byli leczeni
mepolizumabem albo benralizumabem w ramach innego
sposobu finansowania terapii, za wyjatkiem trwajacych badan
klinicznych tego leku, pod warunkiem, ze w chwili rozpoczgcia
leczenia spelniali kryteria kwalifikacji do programu lekowego.

U pacjentdw z zaj¢ciem istotnych dla zycia i zdrowia narzadow,
decyzja Zespotu Koordynacyjnego ds. Leczenia Biologicznego w
Chorobach Reumatycznych, pacjent moze by¢ zakwalifikowany do
leczenia w programie po nieskutecznosci leczenia GKS w
monoterapii.

Do programu wigcza si¢, bez konieczno$ci ponownej kwalifikacji,
w celu zapewnienia kontynuacji terapii, pacjentki wytaczone z
programu w zwigzku z cigza, ktore w momencie wylaczenia
spelniaty pozostate kryteria przedluzenia leczenia.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

8) oznaczenie przeciwcial przeciw cytoplazmie
granulocytow obojetnochtonnych (c-ANCA i
p-ANCA - jesli dotyczy);

9) ECHO serca (do decyzji lekarza);

10) spirometria (do decyzji lekarza);

11) badanie RTG lub TK klatki piersiowej (do
decyzji lekarza).

Badania wykonuje si¢ co 6 miesiecy (+/- 1 miesigc).
Oceng skuteczno$ci na podstawie skali BVAS
wykonuje si¢ co 6 miesiecy (+/- 1 miesiac).

Zespot Koordynacyjny w celu monitorowania
adekwatnej odpowiedzi na leczenie, na podstawie
danych gromadzonych w elektronicznym systemie
monitorowania programéw lekowych podsumowuje
wyniki leczenia w programie lekowym na koniec
kazdego roku.

3. Monitorowanie programu

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

2) uzupehienie danych zawartych W
elektronicznym ~ systemie =~ monitorowania
programéw lekowych (SMPT) dostepnym za
pomocg aplikacji internetowej udost¢pnionej
przez OW NFZ, z czestotliwo$cia zgodng z
opisem programu oraz na zakonczenie leczenia
w tym przekazywanie danych dotyczacych
wskaznika skutecznosci leczenia zawartego w




Leczenie trwa do czasu podjecia przez lekarza prowadzacego
decyzji o wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z programu, zgodnie z
kryteriami wylaczenia z programu, o ktorych mowa w pkt 4.

3. Kryteria oceny skuteczno$ci leczenia

W celu potwierdzenia skutecznosci leczenia pacjent musi uzyskac
adekwatng odpowiedz na leczenie definiowang jako:

1) uzyskanie niskiej aktywnosci choroby zdefiniowanej jako
wynik w skali BVAS <2 — po 6 miesigcach (+/- 1 miesiac)
leczenia;

Iub

2) spadek warto$ci BVAS o co najmniej 50% przy jednoczesnej
redukcji dawki GKS o co najmniej 50% — po 6 miesigcach
(+/- 1 miesiac) leczenia;

oraz

3) utrzymywanie si¢ adekwatnej odpowiedzi w trakcie
kolejnych ocen co 6 m-cy (+/- 1 miesiagc) w trakcie
aktywnego leczenia w programie (obligatoryjnie, niezaleznie
ktore kryterium spetniono po 6 miesigcach terapii).

4. Kryteria wylaczenia

1) uzyskanie trwalej remisji choroby (BVAS = 0) lub trwatej
niskiej aktywnosci choroby (BVAS < 2), ktore w opinii
lekarza prowadzgcego umozliwiajg wstrzymania podawania
leku w ramach programu;

2) niespelnienie kryteriow oceny skutecznosci o ktorych mowa
w pkt 3. Kryteria oceny skutecznosci leczenia;

3) wystapienie chorob lub stanow, ktoére w opinii lekarza
prowadzacego uniemozliwiajg dalsze prowadzenie leczenia;

punkcie 3. Kryteria oceny skutecznosci leczenia
tj. wynik w skali BVAS oraz przyjmowana
dawka prednizonu lub jego ekwiwalentu;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-

rozliczeniowych do  NFZ  (informacje
przekazuje si¢ do NFZ w formie papierowej lub
w formie elektronicznej), zgodnie
z wymaganiami opublikowanymi przez NFZ.




4) cigza, z wyjatkiem sytuacji, gdy potencjalne korzysci dla
matki wyraznie przewyzszaja ryzyko dla ptodu;

5) wystgpienie dziatan niepozadanych uniemozliwiajacych
kontynuacje¢ leczenia zgodnie z decyzja lekarza
prowadzacego;

6) wystapienie nadwrazliwosci na lek lub substancje
pomocnicza uniemozliwiajace kontynuacje leczenia;

7) wystapienie zagrazajacej zyciu albo nieakceptowalnej
toksycznosci  pomimo  zastosowania  adekwatnego
postepowania;

8) brak wspolpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich ze
strony $wiadczeniobiorcy lub jego prawnych opiekunow,
m.in. dotyczacych okresowych badan kontrolnych
oceniajacych skutecznos¢ i bezpieczenstwo leczenia.

5. Kryteria ponownego wlaczenia

1) u pacjentow, u ktorych leczenie wstrzymano z powodu
uzyskania trwatej remisji choroby (BVAS = 0), w przypadku
wzrostu aktywno$ci mierzonej wartoscia BVAS > 1, pacjent
moze ponownie rozpocza¢ leczenie bez wstepnej
kwalifikacji;

2)u pacjentow, u ktorych leczenie wstrzymano z powodu
uzyskania trwalej niskiej aktywnos$ci choroby (BVAS <2), w
przypadku wzrostu aktywnos$ci mierzonej warto$cig BVAS >
2, pacjent moze ponownie rozpocza¢ leczenie bez wstgpnej
kwalifikacji.




