Zatacznik nr 8
Zatacznik nr 15

Opis swiadczenia

KWALIFIKACJA DO LECZENIA PIERWOTNYCH NIEDOBOROW ODPORNOSCI U PACJENTOW
DOROSLYCH ORAZ WERYFIKACJA JEGO EFEKTOW

Charakterystyka $wiadczenia

1.1

nazwa Swiadczenia

kwalifikacja do leczenia pierwotnych niedoboréw odporno$ci u pacjentéw dorostych
oraz weryfikacja jego efektow

1.2

zakres $wiadczenia — programy
lekowe objete kwalifikacja i weryfikacjg
leczenia przez zespot koordynacyjny

1) Leczenie pierwotnych niedoboréw odpornosci (PNO) u pacjentéw dorostych;

2) Leczenie pierwotnych niedoboréw odpornosci (PNO) u pacjentéw dorostych z
zastosowaniem immunoglobuliny ludzkiej normalnej podawane;j z
rekombinowang hialuronidazg ludzkq

1.3

choroby i problemy zdrowotne (wg ICD
10) objete Swiadczeniem

1) D8O

D® O 0O T
—_— =

=

c)
d)

4) D89.
immunologicznych

- Niedobory odpornosci z przewagq defektu odpornosci humoralnej, w tym:

D80.0 - Dziedziczna hipogammaglobulinemia;

D80.1 - Nierodzinna hipogammaglobulinemia;

D80.3 - Wybidrczy niedobor podklas immunoglobulin G (IgG);

D80.4 - Wybidrczy niedobdr immunoglobulin M (IgM);

D80.5 - Niedobdr odpornosci ze zwigkszonym stezeniem immunoglobulin
M (IgM);

D80.6 - Niedobdr przeciwciat ze stezeniem immunoglobulin zblizonym do
normy lub z hiperimmunoglobulinemig;

D80.8 - Inne niedobory odpornosci z przewagq defektow przeciwciat;
D80.9 - Nieokreslony niedob6r odpornosci z przewazajacym defektem
przeciwciat;

D81.9 - Nieokreslone ztozone niedobory odpornosci;

- Niedobér odporno$ci skojarzony z innymi powaznymi wadami, w tym:
D82.0 - Zespot Wiskotta-Aldricha;
D82.1 - Zespdt Di George'a;
D82.3 - Niedobor odpornosci towarzyszacy dziedzicznej wadliwej
odpowiedzi na zakazenie wirusem Epstein-Barr;
D82.8 - Niedobor odpornosci skojarzony z innymi okreslonymi powaznymi
wadami;
D82.9 - Nieokreslony niedobor odpornosci skojarzony z powaznymi
wadami;

- Pospolity zmienny niedobér odpornosci, w tym:
D83.0 - Pospolity zmienny niedobér odpornosci z przewaga zaburzen
funkgji lub liczebno$ci komérek B;
D83.1 - Pospolity zmienny niedobdr odporno$ci z przewaga zaburzen
dotyczacych immunoregulacyjnych komérek T;
D83.8 - Inne pospolite zmienne niedobory odpornosci;
D83.9 - Nieokreslony pospolity zmienny niedobor odpornosci;

9 - Nieokreslone zaburzenia przebiegajace z udziatem mechanizméw
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$wiadczenia skojarzone

nie dotyczy

1.5

oznaczenie zespotu koordynacyjnego
odpowiadajacego za kwalifikacje i
weryfikacje leczenia

Zesp6t Koordynacyjny ds. leczenia pierwotnych niedoboréw odporno$ci

1.6

kwalifikacje lekarzy specjalistow —
cztonkow zespotu koordynacyjnego

lekarze specjalisci w dziedzinie immunologii klinicznej lub choréb wewnetrznych, lub
chordb ptuc, lub hematologii

1.7

zasady kwalifikacji chorych
wymagajacych udzielenia Swiadczenia

1) kryteria kwalifikacji zostaty okreslone w opisach programéw lekowych
wymienionych w pkt 1.2;

2) kwalifikacja lub weryfikacja skuteczno$ci leczenia odbywa sie w oparciu o
dokumenty, ktérych wzér zostat okre$lony w pkt 2.

1.8

specyfikacja zasadniczych procedur
medycznych wykonywanych w trakcie
udzielania $wiadczenia (wg ICD 9 CM)

89.00 - badanie i porada lekarska, konsultacja




2.0 Wzoér wniosku o leczenie preparatami immunoglobulin dorostych
pacjentow z pierwotnymi niedoborami odpornosci

Zesp6t Koordynacyjny ds. ds. Leczenia Pierwotnych Niedoboréw Odpornosci

Whiosek o przydzielenie preparatu immunoglobulin w programach B.62 i B.78

Whiosek nalezy wystaé na adres sekretariatu Zespotu Koordynacyjnego ds. Leczenia Pierwotnych Niedoboréw Odpornosci

Dane personalne pacjenta:

Imig:

Nazwisko:

PESEL.:

Jednostka wystawiajaca wniosek:

Pelna nazwa:

Miejscowos¢: Kod:
uUl.: Nr:
Tel.: Fax.:

Nr karty historii choroby pacjenta

Adres e-mail do korespondencji:

Lekarz wystawiajacy wniosek:

Imig i nazwisko:

podpis i pieczqtka lekarza

podpis i pieczgtka
Kierownika jednostki uprawnionej do terapii immunoglobulinami

Kwalifikacja - wstepna ocena chorego

Data urodzenia (dd/mm/rrrr)

Data rozpoznania PNO (D/M/R)

Rok pojawienia sie pierwszych objawdéw sugerujqcych
zaburzenia o charakterze PNO:




ROZPOZNANIE pierwotnego niedoboru odpornosci potwierdzone przez immunologa
klinicznego:
Data potwierdzenia rozpoznania:

Zaznacz wiasciwe

ICD 10 (kryteria okreslone w
systemie SMPT)

D 80.0 | Dziedziczna hipogammaglobulinemia |:|

D 80.1 | Nierodzinna hipogammaglobulinemia |:|

D 80.3 | Wybidrczy niedobdr podklas immunoglobulin G (IgG) D

D 80.4 | Wybidrczy niedobér immunoglobulin M (IgM) |:|

D 80.5 | Niedobor odpornosci ze zwiekszonym stezeniem IgM |:|

D 80.6 | Niedobdr przeciwciat ze stezeniem immunoglobulin zbliZonym |:|
do normy lub z hiperimmunoglobulinemiq

D 80.8 | Inne niedobory odpornosci z przewagq defektow przeciwciat |:|

D 80.9 | Nieokreslony niedobdr odpornosci z przewazajqcym defektem |:|
przeciwciat

D 81.9 | Nieokreslone ztozone niedobory odpornosci |:|

D 82.0 | Zespot Wiskotta- Aldricha |:|

D 82.1 | Zespot Di George'a |:|

D 82.3 | Niedobdr odpowiedzi towarzyszqcy dziedzicznej wadliwej |:|
odpowiedzi na zakaZenie wirusem Epstein-Barr

D 82.8 | Niedobor odpowiedzi skojarzony z innymi okreslonymi I:l
powaznymi wadami

D 82.9 | Nieokreslony niedobdr odpornosci skojarzony z powaznymi I:l
wadami

D 83.0 | Pospolity zmienny niedobdr odpornosci z przewagq zaburzen |:|
funkcji lub liczebnosci komdrek B

D 83.1 | Pospolity zmienny niedobdr odpornosci z przewagq zaburzen I:l
dotyczgcych immunoregulacyjnych limfocytéw T

D 83.8 | Inne pospolite zmienne niedobory odpornosciowe |:|

D 83.9 | Nieokreslony pospolity zmienny niedobdr odpornosci |:|

D 89.9 | Nieokreslone zaburzenia przebiegajqce z udziatem I:l

mechanizmdéw immunologicznych.

Wykluczono inne przyczyny zaburzen odpornosci TAK []

NIE [ ]




Badanie przedmiotowe:

Bez zmian

Odchylenia w badaniu
przedmiotowym

Nie badano

Glowa

Szyja

Gardlo

Tarczyca

Klatka piersiowa

Uktad oddechowy

Serce

Jama brzuszna

Uktad moczowo-ptciowy

Obwodowe wezty chtonne

Skora

Uktad nerwowy

Jesli odchylenia - opisz jakie:




Dane metryczne:

Masa ciata (w kg): Wzrost (w cm):

Obwéd brzucha (w cm):

Cis$nienie tetnicze (mmHg): Czynnos¢ serca/minute:

Zakazenia:

Zakazenia w roku poprzedzajacym wiaczenie chorego do programu lekowego:

TAK [ ] NIE []

Jesli tak: | Liczba zakazen w roku:

Liczba infekcji ciezkich:

Umiejscowienie:

Liczba infekcji:

Goérne drogi oddechowe

Btona $§luzowa nosa i zatok przynosowych

Ucho $rodkowe

Ucho zewnetrzne

Dolne drogi oddechowe

Przewdd pokarmowy

Gorne drogi moczowe

Dolne drogi moczowe

Narzady rodne

Gruczot krokowy

Skoéra i tkanka podskdrna

Naczynia

Uktad kostno-stawowy

Zakazenie narzadowe

Infekcja uogolniona/sepsa

Inne: jakie:. i
Antybiotykoterapia w roku poprzedzajacym wlaczenie chorego do Programu TAK [_] NIE []
Lekowego:
Jesli tak: | Ile razy w roku:

Szczepienia profilaktyczne

Szczepienia profilaktyczne w roku poprzedzajacym wiaczenie chorego do programu

lekowego

TAK [] NIE[]

Jesli tak: wpisz nazwe szczepionki i date szczepienia:

Lp.

Nazwa szczepionki: Data szczepienia:

1.

2.

3.




Schorzenia towarzyszace

SCHORZENIA TOWARZYSZACE: TAK [] NIE []
Jesli tak: wypetnij zatqcznik dotyczqcy schorzen towarzyszqcych (Zatqcznik nr I)

Leczenie towarzyszace

LECZENIE TOWARZYSZACE: TAK [ ] NIE []
Jesli tak - wypetnij zatqcznik dotyczacy leczenia towarzyszqcego (Zatqcznik nr II)

Pacjent leczony wczesniejIg: | TAK [ | NIE []

Jesli
TAK:

W ramach (] W ramach innego [] W ramach analogicznego []
JGP programu lekowego programu lekowego

Uwaga: u pacjentéw, ktérzy kontynuuja terapie immunoglobulinami, nalezy przeprowadzi¢ badania
diagnostyczne zgodnie z harmonogramem monitorowania w trakcie programu lekowego

lesé' Wykona¢ nalezy wymienione ponizej badania diagnostyczne:
Obecne Stezenie IgG: [g/1] Data badania:

Stezenie IgG przed pierwszym podaniem
immunoglobulina: [g/1]

Data badania:

Uwaga!
Dotyczy tylko chorych wczesniej leczonych Ig

Badania Wartosc¢ Jednostka W normie Poza norma
IgA |:| |:|
I[gM |:| |:|
IgE |:| |:|
HCV PCR |:| |:|
HIV PCR |:| l:l
EBV PCR TAK[ ] NIE[]
Opcjonalnie: i 4 ¢ S .
PC) leczebno,sc subpopulacji i ocena funkcjonalna TAK[] NIE[]
limfocytow:

Jesli tak - opis poniZej

Opis: wyniki badan + komentarz:




PodKklasy IgG - opcjonalnie:

Klasa wartosé jednostka W normie Poza norma
IgG1 [] []
IgG; O L]
IgG3 [] []
1G4 ] L]

Badania obrazowe:

BADANIA OBRAZOWE WYKONYWANE W OSTATNIM ROKU: TAK [ ]
Jesli tak - wypetnij zatqcznik dotyczqcy badan obrazowych (zatqcznik nr I1I)

NIE []

Epikryza:




Zalacznik - zgoda pacjenta

Wyrazam zgode na przetwarzanie moich danych osobowych w celach wynikajacych z art.
188 oraz art. 188c ustawy o S$wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze Srodkéw
publicznych.

Zostatam(em) poinformowana(y) o istocie choroby, mozliwosci wystgpienia objawoéw
niepozadanych i powiklan zastosowanej terapii oraz o mozliwoSci zaprzestania terapii.

Majac powyzsze na uwadze, wyrazam zgode na leczenie substytucyjne immunoglobulinami
oraz zobowigzuje sie do przyjmowania tego leku zgodnie z zaleceniami lekarskimi, oraz stawienia
sie na badania kontrolne w wyznaczonych terminach.

Data i podpis pacjenta:

Data i podpis lekarza przyjmujacego zgode:



Zalacznik Nr 1

Lista schorzen towarzyszacych:

Lp.

Rozpoznanie - stownie

ICD.10

Data rozpoznania
(ROK)




Zalacznik nr 11

Lista lekéw towarzyszacych

Lp.

Nazwa leku

Dawka

Formulacja

Droga
podania

Data
wlaczenia

Data
zakonczenia

Przyczyna podawania
leku: rozpoznanie
opisowe oraz ICD.10




ZALACZNIK NR III
BADANIA OBRAZOWE WYKONYWANE W OSTATNIM ROKU

Lp. USG ] Klatki piersiowej []
Rtg ] Zatok obocznych nosa []
CT ] Jamy brzusznej []
MRI ] inne []
Inne ]
Jakie: Jakie:

Opis badania (jesli wynik nieprawidtowy):




Karta monitorowania pacjenta z PNO

. Nazwisko i imie pacjenta

. Nr karty lub historii choroby

PESEL

. Data wizyty

. Wys. ciala [cm]

. Masa ciala [kg]

BMI

BP

ol v a|w N =

.HR

10. St. IgG*

12. Przerwy w podawaniu immunoglobulin:

od

Do Nie byto

Z powodu:

a. decyzji lekarza

b. decyzji pacjenta

c. schorzen towarzyszacych

d. inne

13. Stosowana dawka na kg
m.c./mies.

14.Dawka
podana

15. Dzialania niepozadane

Tak

Nie

16. Zakazenia ciezkie lub
istotne w opinii lekarza od
ostatniej wizyty/zlozenia
wniosku

Tak

Nie

17. Wykonano badania zgodne z
opisem programu

Tak

Nie

18. Opinia lekarza prowadzacego co do celowosci dalszego leczenia:

Wskazana kontynuacja

Tak

Nie

19. Uwagi:

20. Data kolejnej wizyty:

21. Preparat immunoglobulin do podania przy kolejnej wizycie:

IVIG

SCIG

*wynik nie moze by¢ starszy niz 4 tygodnie

Imie i nazwisko lekarza:

podpis i pieczqtka lekarza

podpis i pieczqtka
Kierownika jednostki uprawnionej do terapii immunoglobulinami




Karta monitorowania pacjenta z PNO

ocena skuteczno$ci leczenia (co 12 miesiecy)

Prosze wypelni¢ w czasie wizyty pacjenta i przesta¢ na adres Sekretariatu Zespotu Koordynacyjnego

1. Nazwisko i imie pacjenta

2. Nr karty lub historii choroby

3. PESEL

4. Data wizyty ‘

Ocena skutecznosci leczenia w opinii immunologa klinicznego:
Prowadzenie leczenia przy pomocy immunoglobulin u pacjenta z PNO jest:

0

L

Nieskuteczne i obecne powiklania: czeste lub ciezkie zakazenia pojawiajg sie czeSciej niz przed
rozpoczeciem substytucji Ig i, dodatkowo, pojawity sie powiktania wynikajgce z niedoboru
immunoglobulin lub procesu leczenia

Nieskuteczne, bez obecnosci powiklan: czeste lub ciezkie zakazenia pojawiaja sie nawet czesciej niz
przed rozpoczeciem substytucji Ig, ale nie obserwuje sie dodatkowych powiktan
wynikajacych z niedoboru immunoglobulin lub procesu leczenia

Bez zmian: czeste lub ciezkie zakazenia pojawiajg sie tak samo czesto jak przed rozpoczeciem substytucji
Ig i moga by¢ obecne lub rozwing¢ sie nowe powiktania wynikajace z niedoboru
immunoglobulin lub procesu leczenia

Czes$ciowa poprawa z obecnos$cia powiklan: czeste lub ciezkie zakazenia pojawiaja sie rzadziej niz przed
wlaczeniem lg i pojawity sie powiktania wynikajace z niedoboru immunoglobulin lub
procesu leczenia

CzeSciowa poprawa: czeste lub ciezkie zakazenia pojawiaja sie rzadziej niz przed wilaczeniem Ig i nie
rozwinety sig nowe powiktania wynikajace z niedoboru immunoglobulin lub procesu
leczenia

Poprawa: nie pojawiaja sie czeste lub ciezkie zakazZenia, ale obecne s3 lub pojawity sie nowe powiktania
wynikajace z niedoboru immunoglobulin lub procesu leczenia

Znaczna poprawa: nie pojawiajg sie czeste lub ciezkie zakazenia i brak powiklan wynikajacych z
niedoboru immunoglobulin lub procesu leczenia.

Opinia lekarza prowadzacego co do celowosci dalszego leczenia: na podstawie oceny klinicznej i przeprowadzonych

badan:
Wskazana kontynuacja leczenia TAK NIE
Uwagi:
Wykonano wszystkie procedury zgodnie z TAK Nie

opisem programu:

Data kolejnej wizyty oceniajacej

skuteczno$¢ leczenia:

Imie i nazwisko lekarza immunologa klinicznego:

podpis i pieczqtka lekarza podpis i pieczqtka
Kierownika jednostki uprawnionej do terapii immunoglobulinami




