Zalgcznik B.131.

LECZENIE PACJENTOW Z IDIOPATYCZNA WIELOOGNISKOWA CHOROBA CASTLEMANA (ICD-10: D47.7)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

Pacjent musi spetnia¢ wszystkie ponizsze Kryteria wiaczenia do
programu.

1) potwierdzona wieloogniskowa posta¢ choroby Castlemana;

2) wiek powyzej 18 roku zycia;

3) ujemne wyniki badan w kierunku zakazenia wirusem HIV oraz
HHV-8;

4) brak czynnego zakazenia WZW B;

5) odpowiednia wydolnos¢ szpiku oceniana na podstawie
wynikow badan laboratoryjnych:

a) calkowita liczba neutrofiléw > 1,0 x 1091,
b) liczba ptytek > 50 x 1091,
¢) hemoglobina < 170 g/l (10,6 mmol/l);
6) stosowanie skutecznej metody antykoncepcji;
7) brak wystepowania chtoniaka w wywiadzie.

Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sg rowniez pacjenci,
ktérzy byli leczeni siltuksymabem w ramach innego sposobu
finansowania terapii (z wyjatkiem badan Kklinicznych), pod
warunkiem, ze w chwili rozpoczgcia leczenia spetniali kryteria
kwalifikacji do programu lekowego.

1. Dawkowanie

Dawkowanie siltuksymabu zgodnie z
Charakterystyka Produktu Leczniczego aktualng
na dzien objgcia refundacja.

1. Badania przy kwalifikacji

1) morfologia krwi z rozmazem, CRP, st¢zenie albumin;

2) profil nerkowy (stezenie kreatyniny, mocznika, potasu, sodu i
kwasu moczowego, GFR);

3) aktywno$¢ ASpAT, AIAT, stezenie bilirubiny;

4) badania w kierunku zakazenia HIV (test przesiewowy HIV
Ag/Ab umozliwiajacy wykrycie antygenu p24 oraz przeciwciat
anty-HIV ~ 1/2) oraz HHV-8 (badanie LANA-1 w
immunohistochemii  lub  metoda reakcji tancuchowej
polimerazy PCR);

5) badania przesiewowe w Kierunku zakazenia HBV (HBSAQ i
HBcADb, a w przypadku dodatniego wyniku HBsAg lub HBcAb
badanie HBV-DNA);

6) test  cigzowy  (0znaczenie
kosmowkowej w moczu lub krwi);

stezenie  gonadotropiny

7) tomografia komputerowa (TK) obejmujgca szyje, klatke
piersiowa, jame brzuszna i miednice.

2. Monitorowanie leczenia

Monitorowanie skuteczno$ci leczenia powinno sie odbywac¢ na
podstawie kryteriow odpowiedzi wedlug miedzynarodowych




2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Czas leczenia w programie okresla lekarz na podstawie wystapienia
kryteriow wylaczenia z programu.

Leczenie siltuksymabem powinno by¢ wstrzymane, jesli pacjent ma
ciezkie zakazenie lub  jakiekolwiek  toksyczne  dziatanie
niehematologiczne i moze by¢ wznowione w tej samej dawce po
wyleczeniu.

3. Kryteria wylaczenia z programu

1) wystapienie objawOw nadwrazliwosci na siltuksymab lub
ktorykolwiek ze sktadnikow preparatu;

2) wystapienie toksyczno$ci powyzej 3. stopnia wedlug WHO;

3) utrzymujacy sie przez > 3 tygodnie wzrost nasilenia (> 2.
stopnia) objawdw zwigzanych z choroba;

4) pojawienie si¢ nowych objawoéw zwigzanych z chorobg 0
nasileniu > 3. stopnia;

5) pogorszenie stanu sprawnosci 0golnej, tj. utrzymujacy si¢ przez
> 3 tygodnie wzrost 0 > 1 punkt w skali ECOG;

6) progresja choroby potwierdzona w badaniu tomografii
komputerowej wezlow chtonnych na podstawie
zmodyfikowanych kryteriow Lugano;

7) cigza i laktacja.

zalecen Zespotu Ekspertow ds. Choroby Castlemana — Castleman
Disease Collaborative Network (CDCN).
1) monitorowanie objawéw choroby Castlemana wg =zalecen
CDCN na podstawie CTC;
2) monitorowanie bezpieczenstwa leczenia zgodnie z NCI-
CTCAE v 4.0;
3) morfologia krwi z rozmazem, CRP, stezenie albumin;
4) profil nerkowy (stezenie kreatyniny, mocznika, potasu, sodu i
kwasu moczowego, GFR);
5) aktywno$¢ ASpAT, AIAT,;
6) ocena  wielkosci  wegztdow  chlonnych na  podstawie

zmodyfikowanych kryteriow Lugano (tomografia
komputerowa).

Badania wykonuje sie:

1) morfologia krwi z rozmazem nalezy wykonywaé przez
pierwsze 12 miesiecy przed kazdym podaniem leku, a
nastepnie CO 2-4 miesigce;

2) stezenie CRP przez 6 miesigcy przed kazdym podaniem leku, a
nastepnie CO 2-4 miesigce;

3) profil nerkowy, albuminy, aktywno$¢ AspAT, AIAT przez 3
miesigce przed kazdym podaniem leku, a nastgpnie co 2-4
miesigce;

4) tomografi¢ komputerowa nalezy wykonywaé¢ po 3, 6 i 12
miesigcu terapii, a nastgpnie W razie podejrzenia progresji
choroby.

3. Monitorowanie programu

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




przedstawianie na zadanie kontroleréw Narodowego Funduszu
Zdrowia;

2) uzupetnienie danych zawartych w rejestrze (SMPT) dostgpnym
za pomoca aplikacji internetowej udostepnionej przez OW
NFZ, z czgstotliwo$cia zgodna z opisem programu oraz na
zakonczenie leczenia;

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.




