Zalacznik B.154.FM.

LECZENIE PACJENTOW Z ZESPOLEM LENNOXA-GASTAUTA LUB Z ZESPOLEM DRAVET (ICD-10: G40.4)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

W programie finansuje sie leczenie jedna z nastepujacych substancji:
1) kannabidiol,

2) fenfluramina,

zgodnie ze wskazanymi w opisie programu warunkami i kryteriami.

Kwalifikacji $wiadczeniobiorcdw do terapii oraz ocene skutecznosci
leczenia dokonuje Zespét Koordynacyjny ds. Leczenia pacjentéw z
zespotem Lennoxa-Gastauta lub z zespolem Dravet, powolywany
przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia.

1. Kryteria kwalifikacji
1) wiek 2 lata i powyzej;
2) rozpoznanie kliniczne zespotu Lennoxa-Gastauta lub zespotu
Dravet, w ktérym napady padaczkowe nie sa w pelni
stosowane leki

kontrolowane przez aktualnie

przeciwpadaczkowe;

3) brak kontroli napadéw pomimo zastosowania co najmniej
trzech lekow przeciwpadaczkowych, w dotychczasowej terapii
(w odpowiedniej dawce przez odpowiedni czas);

4) w przypadku kwalifikacji do terapii kannabidiolem: obecna
terapia przeciwpadaczkowa prowadzona z uzyciem klobazamu
lub réwnoczesne rozpoczecie terapii klobazamem w momencie

1. Dawkowanie

Sposéb podawania oraz ewentualne czasowe
wstrzymania leczenia, prowadzone zgodnie z
aktualnymi Charakterystykami Produktu
Leczniczego (ChPL).

1.1. Dawkowanie kannabidiolu

Kannabidiol jest wskazany do stosowania w
leczeniu napadéw padaczkowych zwiazanych z
zespolem Lennoxa-Gastauta (LGS) lub 1z
zespotem Dravet (DS) jako lek wspomagajacy w
skojarzeniu z klobazamem.

Maksymalna dawka kannabidiolu to 10 mg/kg
mc. podawana 2 x dobe (20 mg/kg mc./dobe).

1.2. Dawkowanie fenfluraminy

Maksymalna dawka fenfluraminy to 26 mg (13
mg dwa razy na dobe, tj. 6,0 ml dwa razy na
dobe).

Fenfluramina objeta jest programem

kontrolowanego dostepu, ktdry zapobiega
stosowaniu poza wskazaniami rejestracyjnymi do

1. Badania przy kwalifikacji do leczenia

1.1. Terapia kannabidiolem:
1) oznaczenie stezenia aminotransferazy alaninowej;
2) oznaczenie stezenia aminotransferazy asparaginianowej;

3) oznaczenie stezenia bilirubiny catkowitej;

1.2. Terapia fenfluramina:
1) morfologia krwi z rozmazem;
2) badanie echokardiograficzne;
3) pomiar cisnienia krwi;

4) badania antropometryczne (masa ciala, BMI).

Warunkiem kwalifikacji do programu jest posiadanie dokumentacji
medycznej na podstawie, ktérej postawiono kliniczne rozpoznanie
zespolu Lennoxa-Gastauta lub zespolu Dravet wraz z historia
wczesniejszego leczenia przeciwpadaczkowego i dzienniczkiem
napadéw padaczkowych z okresu co najmniej 6 miesiecy, na
podstawie ktdérego ustala sie Srednig miesieczna liczbe napadéw w
okresie ostatnich 6 miesiecy.

2. Monitorowanie leczenia

2.1. W ramach monitorowania leczenia pacjent lub jego opiekun




wlaczenia do programu;

5) prowadzenie dzienniczka napadéw padaczkowych w okresie
co najmniej 6 miesiecy przed wlaczeniem do programu
lekowego;

6) adekwatna wydolno$¢ narzadowa okreSlona na podstawie
wynikéw badan laboratoryjnych krwi zgodnie z zapisami
aktualnej Charakterystyki Produktu Leczniczego (zwanej dalej
ChPL);

7) nieobecno$é istotnych
stanowiacych przeciwskazanie do terapii stwierdzonych przez
lekarza prowadzacego w oparciu o aktualng ChPL;

schorzen wspolistniejacych

8) brak przeciwwskazan do stosowania:
a) kannabidiolu oraz klobazamu zgodnie z aktualna ChPL w
przypadku kwalifikacji do terapii kannabidiolem,
b) fenfluraminy zgodnie z aktualng ChPL w przypadku
kwalifikacji do terapii fenfluramina;
9) wykluczenie okresu cigzy lub karmienia piersia.

Powyzsze kryteria kwalifikacji muszq by¢ spelnione acznie.

Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sa réwniez pacjenci
wymagajacy kontynuacji leczenia, ktérzy byli leczeni dotychczas w
ramach innego sposobu finansowania terapii, za wyjatkiem
trwajacych badan klinicznych, pod warunkiem, ze w chwili
rozpoczecia leczenia spekniali kryteria kwalifikacji do programu
lekowego.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie nalezy kontynuowa¢ do momentu podjecia przez lekarza
decyzji o wylaczeniu pacjenta z programu zgodnie z kryteriami
wylaczenia.

3. Zmiana terapii w ramach programu lekowego

Zmiana terapii z kannabidiolu na fenfluramine oraz z fenfluraminy
na kannabidiol jest mozliwa w przypadku:

a) wystapienia przeciwwskazan zgodnych z aktualng ChPL,

zmniejszania masy ciata u pacjentéw otytych
oraz ma zapewni¢, Ze przepisujacy lek lekarze
zostali poinformowani o koniecznosci okresowej
kontroli  czynnoSci serca u  pacjentéw
przyjmujacych fenfluramine.

prowadzi odpowiedni dzienniczek. Zakres minimalnych

wymaganych do oceny parametréw:
a) liczba napad6éw padaczkowych w miesigcu;
b) liczba dni bez napadéw w miesiacu;
¢) najdhuzszy czas trwania napadu;
d) semiologia napadu;
liczba i  dawki lekow

e) nazwa, przyjmowanych

przerywajacych napad.

2.2. W przypadku terapii kannabidiolem po 1 miesiacu, po 3 — 4
miesigcach i po 6 — 7 miesigcach od pierwszego podania
kannabidiolu nalezy wykonac:

1) oznaczenie stezenia aminotransferazy alaninowej;
2) oznaczenie stezenia aminotransferazy asparaginianowej;
3) oznaczenie stezenia bilirubiny catkowitej.

Jezeli terapia jest kontynuowana powyzsze badania laboratoryjne
nalezy powtarzac co 3 - 6 miesiecy.

W przypadku zmiany dawki kannabidiolu powyzej 10 mg/kg
mc./dobe nalezy wznowi¢ pierwotny harmonogram badan
kontrolnych, tj. po 1 miesigcu, po 3-4 miesigcach i po 6-7
miesigcach od momentu rozpoczecia dawkowania powyzej 10
mg/kg mc./dobe - nalezy wykonac:

1) oznaczenie stezenia aminotransferazy alaninowej;
2) oznaczenie stezenia aminotransferazy asparaginianowej;

3) oznaczenie stezenia bilirubiny catkowitej.

2.3. W przypadku terapii fenfluraming:

1) przez pierwsze dwa lata badanie echokardiograficzne nalezy
wykonywac co 6 miesiecy, nastepnie co rok;

2) badania wykonywane raz w roku:
a) morfologia krwi z rozmazem,
b) pomiar cisnienia krwi,
¢) pomiary antropometryczne (masa ciata, BMI);

3) badanie echokardiograficzne nalezy wykona¢ 3-6 miesiecy po




b) braku skutecznos$ci opisanej w pkt. 4.
przy spetnieniu kryteriow kwalifikacji do danej terapii.
Zmiana mozliwa jest po uzyskaniu zgody Zespotu Koordynacyjnego

ds. Leczenia pacjentow z zespolem Lennoxa-Gastauta lub z
zespotem Dravet.

Przy zmianie terapii, Zesp6t Koordynacyjny ds. Leczenia pacjentéw
z zespolem Lennoxa-Gastauta lub z zespolem Dravet wskaze
wartosci wyjsciowe do kolejnych ocen skutecznosci.

4. Kryteria wylaczenia z programu

1) brak adekwatnej odpowiedzi ocenianej po pierwszych 4
miesigcach leczenia (+ 14 dni), rozumianej jako nieuzyskanie
co najmniej 30% redukcji miesiecznej liczby napadéow w 4
miesigcu leczenia w programie lekowym w poréwnaniu ze
$rednia  miesieczng z 6  miesiecy  bezposrednio
poprzedzajacych rozpoczecie leczenia;

2) brak adekwatnej odpowiedzi ocenianej po kazdych kolejnych 3
miesigcach leczenia (= 14 dni) rozumianej jako nieuzyskanie
co najmniej 30% redukcji miesiecznej liczby napadéw w
okresie ostatnich 3 miesiecy leczenia w programie lekowym w
poréwnaniu ze $rednig miesieczng z 6 miesiecy bezposrednio
poprzedzajacych rozpoczecie leczenia;

3) niekorzystny stosunek korzysci do ryzyka;

4) zakoniczenie stosowania klobazamu - dotyczy terapii
kannabidiolem;

5) ciaza, z wyjatkiem sytuacji, gdy potencjalne korzysci dla matki
wyraznie przewyzszajq ryzyko dla ptodu;

6) wystapienie choréb lub stanéw, ktére w opinii lekarza
prowadzacego uniemozliwiaja dalsze prowadzenie leczenia;

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

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

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

zakoniczeniu/przerwaniu terapii z jakiejkolwiek przyczyny.

24.Po 4 miesigcach (£ 14 dni) od pierwszego podania
kannabidiolu lub fenfluraminy nalezy dokona¢ oceny
skuteczno$ci leczenia na podstawie prowadzonego dzienniczka
napadéw padaczkowych w oparciu o nizej wskazane wskazniki
efektywnodci.

Wskazniki efektywnoSci:

a) procentowa zmiana miesiecznej liczby  napadow
padaczkowych z ostatnich 3 miesiecy leczenia [%] w
poréwnaniu z miesieczna liczba napadéw z okresu 6
miesiecy przed rozpoczeciem leczenia;

b) liczba dni bez napadéw;
c) poprawa stanu klinicznego pacjenta w ocenie lekarza;

d) dziatania niepozadane.

Jezeli terapia jest kontynuowana ocene skuteczno$ci klinicznej
nalezy powtarza¢ co 3 miesiace (+ 14 dni).

W  przypadku wystgpienia stanéw uniemozliwiajacych ocene
skutecznosci (np. infekcji, goraczki, wzrostu aktywnos$ci enzymow
watrobowych) mozliwe jest czasowe wstrzymanie oceny
skuteczno$ci terapii przy czym odroczenie nie moze by¢ dtuzsze niz
9 miesiecy.

3. Monitorowanie programu

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

2) uzupelnienie danych zawartych w elektronicznym systemie
monitorowania programéw lekowych dostepnym za pomoca
aplikacji  internetowej  udostepnionej przez — Oddziat
Wojewodzki NFZ 7z czestotliwo$cia zgodna z opisem
programu oraz na zakonczenie leczenia, w tym przekazywanie
danych dotyczacych wskaznikow efektywnosci terapii
zawartych w punkcie 2.4.;

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-rozliczeniowych




10) brak wspélpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich ze
strony $wiadczeniobiorcy lub jego prawnych opiekunéw, w
tym brak prowadzenia dzienniczka napadéw padaczkowych
lub dotyczacych okresowych badan kontrolnych oceniajacych
skuteczno$¢ i bezpieczenistwo leczenia.

do NFZ (informacje przekazuje sie do NFZ w formie
papierowej lub w formie elektronicznej zgodnie z
wymaganiami opublikowanymi przez NFZ).




