Zalacznik B.182.

LECZENIE PACJENTOW Z CHOROBA VON HIPPEL-LINDAU (ICD-10: Q85.8)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA
LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIADIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

1. Kryteria kwalifikacji

1) choroba von Hippel-Lindau (VHL) potwierdzona w oparciu o badanie
molekularne zaburzen germinalnych w genie VHL, wykonane za
pomocg zwalidowanego testu. W przypadku ujemnego wyniku badania
molekularnego, rozpoznanie moze by¢ postawione po speltnieniu
kryteriow rodowodowo-klinicznych;

2) potwierdzone rozpoznanie co najmniej jednej wymagajacej leczenia

zmiany nowotworowej zwigzanej z choroba VHL, sposrod
wymienionych ponizej:
a) miejscowy rak nerkowokomarkowy,

b) naczyniak krwionoény zarodkowy centralnego uktadu nerwowego
(ang. hemangioblastoma),

c) nowotwor neuroendokrynny trzustki,

dla ktdrej — na podstawie konsultacji specjalistycznych wiasciwych dla

lokalizacji zmiany —

nieodpowiednie;

leczenie miejscowe zostalo uznane za

3) zmiany mozliwe do obiektywnej oceny w badaniach obrazowych (wg
aktualnej wersji RECIST);

4) brak obecnosci choroby przerzutowej w badaniach obrazowych
wykonanych podczas kwalifikacji;

5) brak wczesniejszego systemowego leczenia przeciwnowotworowego
zmiany bedacej podstawa kwalifikacji do terapii belzutyfanem;

6) dopuszczalne sg wczesniejsze:

1. Dawkowanie

Zalecana dawka belzutyfanu wynosi
120 mg doustnie, raz na dobg.

Dawkowanie, w tym jego
modyfikacje, zgodnie z
Charakterystyka Produktu

Leczniczego.

1. Badania przy kwalifikacji
1) badania laboratoryjne:
a) morfologia krwi z rozmazem,

b) biochemia: glukoza na czczo, bilirubina catkowita, AST,
ALT, fosfataza alkaliczna, albuminy, mocznik, kwas
moczowy, LDH, kreatynina, biatko calkowite,

c) elektrolity: sod, potas, wapn,

d) zelazo, ferrytyna, transferyna, catkowita zdolno$¢ wigzania
zelaza;

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

3) TK lub MR lub inne badania obrazowe wiasciwego obszaru
ciata w zaleznosci od lokalizacji zmian nowotworowych
zwigzanych z chorobg VHL oraz sytuacji klinicznej pacjenta;

4) inne badania w razie wskazan klinicznych.

2. Monitorowanie bezpieczenstwa leczenia
1) badania laboratoryjne:
a) morfologia krwi z rozmazem;

b) biochemia: glukoza na czczo, bilirubina catkowita, AST,
ALT, mocznik, LDH, kreatynina,

c) elektrolity: sod, potas, wapn;

2) test cigzowy (u kobiet w wieku rozrodczym).




a) leczenie chirurgiczne zmiany bedacej podstawa do kwalifikacji do
terapii  belzutyfanem w  przypadku  udokumentowanego
niepowodzenia leczenia lub progresji,

lub

b) duzy zabieg chirurgiczny badz radioterapia z dowolnej przyczyny,

jesli zostaty zakonczone co najmniej 4 tygodnie przed rozpoczeciem

leczenia belzutyfanem;

7) wiek >18 lat;

8) stan ogblny ECOG 0-2;

9) nieobecno$¢ istotnych schorzen wspdtistniejagcych Iub  stanow
klinicznych stanowigcych przeciwskazanie do rozpoczecia terapii w
oparciu o aktualng ChPL.

Powyzsze kryteria musza by¢ spetnione tacznie.

Do programu lekowego, w celu zapewnienia kontynuacji terapii,
kwalifikowani sa rowniez pacjenci, ktorzy byli leczeni belzutyfanem w
ramach innego sposobu finansowania terapii (z wyjatkiem trwajgcych badan
klinicznych tego leku), pod warunkiem, ze w chwili rozpoczecia leczenia
spetniali kryteria kwalifikacji do programu lekowego.

2. OKkreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjgcia przez lekarza prowadzacego decyzji o
wylaczeniu §wiadczeniobiorcy z programu zgodnie z kryteriami wylaczenia.
Do programu wiaczane sa, bez koniecznosci ponownej kwalifikacji, pacjentki
wylaczone z niego w zwiazku z cigzg lub karmieniem piersia, ktore w
momencie wylaczenia nie spelnialy pozostatych kryteriow wylaczenia z
programu.

3. Kryteria wylaczenia z programu

1) wystgpienie objawow nadwrazliwosci na Dbelzutyfan lub na
ktérakolwiek substancje pomocniczg;

2) progresja choroby nowotworowej oceniona na podstawie badan
obrazowych; je$li progresja dotyczy jednego nowotworu, ale

Wizyty monitorujace bezpieczenstwo leczenia odbywaja si¢ co 4
tygodnie przez pierwsze 3 miesigce terapii, a nastgpnie nie rzadziej
niz co 12 tygodni.

3. Monitorowanie skutecznos$ci leczenia

Ocena odpowiedzi na leczenie wykonywana jest po 12 tygodniach
od rozpoczecia terapii, a nastepnie co 24 tygodnie w oparciu o
wyniki badan obrazowych:

1) TK lub MR lub inne badania obrazowe wilasciwego obszaru
ciata w zaleznosci od lokalizacji zmian nowotworowych
zwigzanych z choroba VHL oraz sytuacji klinicznej pacjenta;

2) inne badania w razie wskazan klinicznych.

Okreslenie odpowiedzi na leczenie powinno by¢ wykonywane z
wykorzystaniem metody identycznej do wykorzystanej podczas
kwalifikowania do leczenia. Wykonane badania obrazowe musza
umozliwi¢ obiektywng ocen¢ odpowiedzi na leczenie.

Ocena odpowiedzi na leczenie powinna by¢ przeprowadzana
zgodnie z aktualnymi kryteriami RECIST.

Na podstawie ww. badan w celu monitorowania skutecznosci
leczenia lekarz prowadzacy okres§la dla indywidualnego pacjenta
wskazniki odpowiedzi na leczenie, w tym:

a) odpowiedz na leczenie (ORR), w tym catkowitg odpowiedZ na
leczenie (CR),

b) stabilizacje choroby (SD),
c) progresje choroby (PD).

4. Monitorowanie programu

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

2) uzupetianie danych zawartych w elektronicznym systemie
monitorowania programéw lekowych, w tym przekazywanie




jednoczesnie pacjent odnosi korzysci w innych, rownie dominujacych
guzach zwigzanych z VHL, mozna kontynuowaé leczenie pod
warunkiem, ze zaprzestanie podawania belzutyfanu prowadzitoby do
koniecznosci wdrozenia nicodpowiedniej interwencji miejscowej dla
tych guzow;

3) wdrozenie przeciwnowotworowego leczenia systemowego innego niz
belzutyfan;

4) mozliwo$¢ przeprowadzenia interwencji miejscowej dla zmiany
nowotworowej odnoszacej korzy$¢ z leczenia belzutyfanem; jesli
mozliwo$¢ podjecia interwencji miejscowej dotyczy jednego
nowotworu, ale jednocze$nie pacjent odnosi korzysci w innych, rownie
dominujacych guzach zwiazanych z VHL, mozna kontynuowaé
leczenie pod warunkiem, ze zaprzestanie podawania belzutyfanu
prowadzitoby do koniecznosci wdrozenia nieodpowiedniej interwencji
miejscowej dla tych guzéw;

5) wystgpienie nieakceptowalnej lub zagrazajacej zyciu toksycznosci,
pomimo zastosowania adekwatnego postgpowania,

6) wystgpienie chordb lub standw, ktore w opinii lekarza prowadzacego
uniemozliwiajg dalsze prowadzenie leczenia;

7) okres cigzy lub karmienia piersia;

8) brak wspolpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich, w tym
zwlaszcza dotyczacych okresowych badan kontrolnych oceniajacych
skuteczno$¢ i bezpieczenstwo leczenia ze strony $wiadczeniobiorcy lub
jego prawnych opiekundw.

danych dotyczacych wskaznikéw skutecznosci terapii
zawartych w pkt. 3 dostepnym za pomoca aplikacji
internetowej udostepnionej przez OW NFZ, z czestotliwoscia
zgodng 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).




