Zalacznik nr 13

Zatacznik nr 12

Opis Swiadczenia

KWALIFIKACJA | WERYFIKACJA LECZENIA PIERWOTNYCH NIEDOBOROW ODPORNOSCI

Charakterystyka $wiadczenia

1.1

nazwa $wiadczenia

Kwalifikacja i weryfikacja leczenia pierwotnych niedoboréw odpornosci

1.2

okreslenie i kody powigzanych ze
$wiadczeniem schorzen (wg ICD 10)

- D80 Niedobory odpornosci z przewaga defektu odporno$ci humoralnej, w tym:

D80.0 Dziedziczna hipogammaglobulinemia;

D80.1 Nierodzinna hipogammaglobulinemia;

D80.3 Wybiérczy niedobér podklas immunoglobulin G (IgG);

D80.4 Wybiérczy niedobér immunoglobulin M (IgM);

D80.5 Niedobor odpornosci ze zwiekszonym stezeniem immunoglobulin M
(IgM);

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

D80.8 Inne niedobory odporno$ci z przewagg defektow przeciwciat;
D80.9 Nieokre$lony niedobor odporno$ci z przewazajacym defektem
przeciwciat;

D81.9 Nieokre$lone ztozone niedobory odpornosci

- D82 Niedobor odpornosci skojarzony z innymi powaznymi wadami, w tym:

D82.0 Zespdt Wiskotta-Aldricha;

D82.1 Zespdt Di George'a;

D82.3 Niedobér odporno$ci towarzyszacy dziedzicznej wadliwej odpowiedzi
na zakazenie wirusem Epstein-Barr;

D82.8 Niedobdr odpornosci skojarzony z innymi okre$lonymi powaznymi
wadami;

D82.9 Nieokre$lony niedobdr odpornosci skojarzony z powaznymi wadami

- D83 Pospolity zmienny niedobér odpornosci, w tym:

D83.0 Pospolity zmienny niedobér odpornosci z przewagg zaburzen funkcji
lub liczebnosci komérek B;

D83.1 Pospolity zmienny niedob6r odpornosci z przewaga zaburzen
dotyczacych immunoregulacyjnych komorek T;

D83.8 Inne pospolite zmienne niedobory odpornosci;

D83.9 Nieokre$lony pospolity zmienny niedobér odpornosci;

- D89.9 Nieokreslone zaburzenia przebiegajace z udziatem mechanizmow

immunologicznych

1.3

$wiadczenia skojarzone

nie dotyczy

14

czestos¢ wystepowania jednostki
chorobowej lub procedury
medycznej

Brak danych u oséb dorostych w Polsce (przyjmuije sig, ze w populacji kaukaskie;
czestos¢ wystepowania ok. 1 na 10 000 oséb).




1.5

kryteria kwalifikacji chorych
wymagajacych udzielenia
$wiadczenia

Zespdt Koordynacyjny dokonuje kwalifikacji chorych do uczestnictwa w programie
lekowym w oparciu 0 opis przedmiotowego programu. Rozpoczecie terapii nastepuje
wytgcznie po pozytywnej kwalifikacji pacjenta do leczenia przez Zespét
Koordynacyjny.

Kwalifikacja oraz weryfikacja skutecznosci leczenia odbywa sig w oparciu o:

1. ocene stanu zdrowia pacjenta,

2. analize dokumentacji medycznej.

1.6

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

89.00 - badanie i porada lekarska, konsultacja

1.7

zalecenia dotyczace dalszego
postepowania (zalecane lub
konieczne kolejne $wiadczenia)

w przypadku pozytywnej kwalifikacji - wigczenie do wiasciwego programu lekowego

1.8

oczekiwane wyniki postepowania
(efekt dziatania)

- poprawa stanu klinicznego

- poprawa kontroli choroby

- ograniczenie powikfan i zwigzanych z tym hospitalizacji (infekcje)
- wczesniejsze wykrycie nowotwordw

- poprawa jakosci zycia chorych

1.9 | ryzyka powiktan postepowania Zgodne z zapisami w charakterystyce produktu leczniczego, dla poszczegélnych
medycznego i czgstos¢ ich preparatéw immunoglobulin.
wystepowania
2. |Warunki wykonania
2.1 | specyfikacja i liczba badan zostata okre$lona w opisie programu Leczenie pierwotnych niedobordw odpornosci
diagnostycznych, niezbednych dla | (PNO) u pacjentdw dorostych
wykonania $wiadczenia
2.2 | zakres oczekiwanych informacjina |- ograniczenie iloci i ciezkoSci powikian u chorych
podstawie wykonanych badan - zahamowanie postepu choroby
diagnostycznych - poprawa jako$ci zycia chorych
2.3 | $redni czas udzielania $wiadczenia | zgodnie z kryteriami opisanymi w programie leczenia pierwotnych niedoborow
odpornosci
2.4 | sprzetiaparatura medyczna - program archiwizacji danych dotyczacych programéw lekowych w systemie
komputerowym (SMPT), wypetniany przez lekarzy prowadzacych i przez Zespét
Koordynacyjny.
2.5 | warunki organizacyjne udzielania Osrodek bedacy realizatorem przedmiotowego Swiadczenia musi zapewni¢ warunki
$wiadczen do realizacji nastepujacych zadan Zespotu Koordynacyjnego:

- nadzorowanie zgtaszalno$ci przez poszczegdlne osrodki chorych do leczenia,

- nadzorowanie procesu diagnostycznego prowadzonego przez poszczegolne osrodki
tak, aby od chwili kwalifikacji do zastosowania leczenia uptynat moZliwie najkrétszy
okres czasu,

- zapewnienie niezaktoconego, ciagtego przeptywu informacji pomiedzy osrodkami
prowadzacymi terapie i o$rodkiem koordynujacym, o skuteczno$ci prowadzonego
leczenia i ewentualnych dziataniach ubocznych,

- aktualizacja i nadzér nad prowadzonym rejestrem zgodnym z wymaganiami
programu  oraz  prowadzenie  archiwum niezbednego dla  potrzeb
sprawozdawczosci i analiz

2.6 | kwalifikacje specjalistow - lekarze ze specjalizacjg w zakresie immunologii klinicznej, chordb wewnetrznych,
chordb ptuc, hematologii
2.7 |umiejetnosci i dodwiadczenie - lekarze ze specjalizacjg w zakresie immunologii klinicznej z podstawowq

zawodowe

specjalizacjg z choréb wewnetrznych lub lekarze wyspecjalizowani w dziedzinie
immunologii klinicznej w systemie modutowym, w ktérym modut podstawowy




obejmowat choroby wewnetrzne, lekarze ze specjalizacjq w zakresie chordb
wewnetrznych, lekarze ze specjalizacjg w zakresie choréb pluc, lekarze ze
specjalizacjg w zakresie hematologii

2.8

zakres dziedzin medycyny
uprawnionych do wykonania
$wiadczenia

- immunologia Kliniczna

3. | Skutecznos¢ medyczna i ekonomiczna
3.1 | potwierdzenie skuteczno$ci - poprawa jako$ci zycia chorych objetych terapig
procedury medycznej z podaniem - wydtuzenie czasu przezycia chorych
stopnia ufnosci wyniku (korzysci - ograniczenie nasilenia powiktan
uzyskane dzieki jej zastosowaniu —
efektywno$¢ medyczna)
4. |lIstniejace wytyczne postepowania |-  wedtug aktualnie obowigzujacych standardéw i wytycznych

medycznego




Wzo6r wniosku o leczenie preparatami immunoglobulin
dorostych  pacjentow z  pierwotnymi niedoborami
odpornosci

Zespot Koordynujacy ds. leczenia pierwotnych niedoboréw odpornosci (PNO) u
pacjentéw dorostych
Whiosek o przydzielenie preparatu immunoglobulin

Whniosek nalezy wystac na adres sekretariatu Zespotu Koordynacyjnego ds. leczenia preparatami immunoglobulin dorostych
pacjentow z pierwotnymi niedoborami odpornosci

Dane personalne pacjenta:
Imie:
Nazwisko:
PESEL:

Jednostka wystawiajaca wniosek:
Pelna nazwa

Miejscowos¢ Kod
UL Nr
Tel. Fax

Nr karty lub historii choroby pacjenta:
Adres e-mail do korespondencji z jednostka wystawiajaca wniosek:

Lekarz wystawiajacy wniosek:

Imie i nazwisko

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

1. 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:

ICD 10 Jesli zaznaczono, koniecznos¢
wypelnienia zatgcznika nr:
D 80.0 Dziedziczna hipogammaglobulinemia D - Zal.Nr1/1
D 80.1 Nierodzinna hipogammaglobulinemia |:| - Zal.Nr1/2
D 80.3 Wybidrczy niedobor podklas immunoglobulin G (IgG) |:| - Zal.Nr1/3
D 80.4 Wpybiérczy niedobér immunoglobulin M (IgM) D
D 80.5 Niedobor odpornosci ze zwiekszonym stezeniem IgM |:| - Zal.Nr1/4
D 80.6 Niedobdr przeciwciat ze stezeniem immunoglobulin |:|
zblizonym do normy lub z hiperimmunoglobulinemiq
D 80.8 Inne niedobory odpornosci z przewagq defektow |:| - Zal. Nr1/5
przeciwciat )
D 80.9 Nieokreslony niedobér odpornosci z przewazajgcym |:| - Zal. Nr1/5
defektem przeciwciat )
D 81.9 Nieokreslone ztozone niedobory odpornosci |:| - Zal.Nr1/6
D 82.0 Zespot Wiskotta- Aldricha |:| - Zal.Nr1/7
D 82.1 Zespdt Di George'a [] - Zal.Nr1/8
D 82.3 Niedobdér odpowiedzi towarzyszqcy dziedzicznej
wadliwej odpowiedzi na zakazenie wirusem Epstein- |:|
Barr
D 82.8 Niedobdr odpowiedzi skojarzony z innymi okreslonymi |:|
powaznymi wadami
D 82.9 Nieokreslony niedobor odpornosci skojarzony z D - Zal. Nr1/9
powaznymi wadami )
D 83.0 Pospolity zmienny niedobor odpornosci z przewagq
zaburzen funkcji lub liczebnosci komérek B D = Zai.Nr1/10
D 83.1 Pospolity zmienny niedobdor odpornosci z przewagq
zaburzen dotyczqcych immunoregulacyjnych |:| - Zal.Nrl1/10
limfocytow T
D 83.8 Inne pospolite zmienne niedobory odpornosciowe |:| - Zal.Nr1/10
D 83.9 Nieokreslony pospolity zmienny niedobdr odpornosci |:| - Zal.Nr1/10
D 89.9 Nieokreslone zaburzenia przebiegajgce z udziatem
mechanizméw immunologicznych. D = Zal.Nrl/11




Po okres$leniu ICD 10 - wypelnij kryteria rozpoznania zgodnie z Zatgcznikiem I - Kryteria
rozpoznania.

Wykluczono inne przyczyny zaburzen odpornosci TAK [ ] NIE []

Badanie przedmiotowe:

Bez zmian Odchylenia w badaniu  Nie badano
przedmiotowym

Glowa

Szyja

Gardto

Tarczyca

Klatka piersiowa

Uktad oddechowy

Serce

Jama brzuszna

Uktad moczowo-ptciowy

Obwodowe wezty chtonne

Skéra

Uktad nerwowy

I
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I
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Jesli odchylenia - opisz jakie:

Jakos$¢ zycia
Chory wypetnit kwestionariusz EQ-5D TAK [] NIE []
Chory wypetnil kwestionariusz SF-12 TAK [] NIE []

Jesli tak: Dane z kwestionariuszy nalezy umie$ci¢ na wzorach umieszczonych ponizej:




EQ-5D

Zaznaczajgc symbolem M jeden kwadrat w kazdej grupie podanej ponizej, wybierz zdanie najlepiej
okreslajace stan Twojego zdrowia dzisiaj.

Zdolnos¢ poruszania sie

Nie mam problemoéw z chodzeniem
Mam troche probleméw z chodzeniem
Musze pozostawac w tézku

LI JL

Samoopieka

Nie mam zadnych problemdéw z samoopieka
Mam troche probleméw z myciem i ubieraniem sie
Nie moge sam sie umy¢ ani ubrac

I -

Zwykta dziatalnos¢ (np. praca, nauka, zajecia domowe, aktywnosc¢ rodzinna,
zajecia w czasie wolnym)

Nie mam problemoéw z wykonywaniem moich zwyktych czynnosci

Mam troche probleméw z wykonywaniem moich zwyktych czynnosci

Nie moge wykonywaé moich zwyktych czynnosci

LI JL

B4l/dyskomfort

Nie odczuwam bdlu ani dyskomfortu
Odczuwam umiarkowany bél lub dyskomfort
Odczuwam krancowy bdl lub dyskomfort

LI JL

Niepokdj /przygnebienie

Nie jestem niespokojny ani przygnebiony
jestem umiarkowanie niespokojny lub przygnebiony
jestem kraicowo przygnebiony

LI JL



EQ-5D

Aby umozliwi¢ badanym ocene, jak dobry lub zty
jest ich stan zdrowia przygotowaliSmy skale
(podobng do skali termometru), na ktdrej
najlepszy stan zdrowia jest oznaczony liczbg
100, a najgorszy stan zdrowia jaki mozna sobie
wyobrazi¢ jest oznaczony jako 0.

Chcielibysmy, zeby$ wskazat na skali, jak dobry
lub zty jest wedtug Ciebie stan Twojego zdrowia
dzisiaj. Zréb to rysujac linie z kostki ponizej do
jakiegokolwiek punktu na skali, okreslajac, jak
dobry lub zt jest Twéj aktualny stan zdrowia.

Twdj stan

zdrowia
dzisiaj

Najlepszy
wyobrazalny stan

10_0

955 0
8%_ 0
3

Najgorszy wyobrazalny
stan zdrowia



Kwestionariusz oceny jakosci zycia SF-12

1. Generalnie mozesz powiedzie¢, ze stan Twojego zdrowia jest:

doskonaty [1 dobry [] niezadowalajacy []
bardzo dobry [1 zadowalajacy []

2. Ponizej wymieniono w punktach czynnosci wykonywane zazwyczaj w ciggu dnia. Czy aktualnie Twoje
zdrowie ogranicza Twoje mozliwos$ci ich wykonania? Je$li tak, to jak bardzo?

Bardzo Troche Nie ogranicza

Czynno$ci : .
ogranicza | ogranicza wecale

a) Czynnosci o umiarkowanej trudnosci, takie jak
przesuwanie stotu, odkurzanie gra w kregle, w
golfa

b) Pokonywanie kilku pieter schodéw

3. Czy w ostatnim miesigcu miates-(a$) problemy z praca lub codzienng aktywnoscia, ktére wynikaty ze
stanu zdrowia i powodowaty:

TAK NIE

a) Gorsze samopoczucie niz oczekiwate$(-as)?

b) Ograniczenie w rodzaju pracy lub innych czynno$ci?

4. Czy w ciggu ostatniego miesigca miate$(-a§) problemy zwigzane z wykonywang praca lub
codziennymi czynnos$ciami wynikajacymi z probleméw emocjonalnych (np. poczucie depresji,
zdenerwowanie)?

TAK NIE

a) Osiagniecia (rezultaty) mniejsze, niz oczekiwatby$(-abys$)

b) Niemozno$¢ wykonywania pracy lub innej czynno$ci tak starannie
jak zwykle

5. Jak czesto w ciggu ostatniego miesigca bél zakt6cat Twoja normalng prace (zawodowa i domowa?)

$rednio

wcale [ [
nawet bardzo []

troche [

] bardzo [1]
]

6. Ponizsze pytania dotyczg Twojego samopoczucia w ciggu ostatniego miesigca. Na kazde pytanie
prosze udzieli¢ jednej odpowiedzi najbardziej zblizonej do stanu faktycznego. lle razy wystapit dany
objaw w ciggu ostatniego miesigca?

Caly | Duzo | Mato | Wiekszo | Jaki§ | wecale
czas czasu | czasu | S¢czasu | czas

a) Bytes(-as) wyciszony(-a) i spokojny(-a)

b) Byte$(-a$) peten(-na) energii

c) Bytes(-as) zalamany(-a) i smutny(-a)

d) Twoje zdrowie ograniczato kontakty
towarzysKie (spotkania z przyjaciéimi lub




bliska rodzing)




Dane metryczne:

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

Obwdéd brzucha (w cm)

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

Zakazenia w roku poprzedzajacym wilaczenie chorego do Programu Lekowego:

Jesli tak: Liczba zakazen w roku:

Liczba infekcji ciezkich (posocznice,
wstrzqsy septyczne, zapalenia ptuc,
zapalenia opon mézgowo-
rdzeniowych/mézgu, ropnie narzqdowe i
/lub weztéw chtonnych, ropowice,
ropniaki, inne trudno leczqce sie
zakazenia)

Umiejscowienie:

Gorne drogi oddechowe
Btona $§luzowa nosa i zatok przynosowych
Ucho $rodkowe

Ucho zewnetrzne

Dolne drogi oddechowe
Przewd6d pokarmowy
Gérne drogi moczowe
Dolne drogi moczowe
Narzady rodne

Gruczot krokowy

Skoéra i tkanka podskérna
Naczynia

Uktad kostno-stawowy
Zakazenie narzadowe

Infekcja uogoélniona/sepsa

oodobogoooogoodgn

Antybiotykoterapia w roku poprzedzajacym wlaczenie chorego do Programu
Lekowego:

Jesli tak: Ile razy w roku: I:l

Szczepienia profilaktyczne

Szczepienia profilaktyczne w roku poprzedzajacym wiaczenie chorego do programu
lekowego

TAK []

LTI

TAK [] NIE

]

TAK []

NIE

NIE



Jesli tak: wpisz nazwe szczepionki i date szczepienia:

Lp. Nazwa szczepionki: Data szczepienia:

1.

Schorzenia towarzyszace

SCHORZENIA TOWARZYSZACE: TAK [] NIE []
Jesli tak: wypetnij zatqcznik dotyczqcy schorzen towarzyszqcych (Zatqcznik nr I1)

Leczenie towarzyszace

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

Pacjent leczony wczesniej Ig:  TAK [] NIE []
W ramach
- . W ramach W ramach innego )
Jesli TAK: 1GP ] programu lekowego ] analogicznego ]

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

Jesli NIE: Wykona¢ nalezy wymienione ponizej badania diagnostyczne:

Obecne Stezenie
IgG: g/l

Data badania (d/m/r):

Uwaga!
g/l Dotyczy tylko chorych
wczesniej leczonych Ig

Stezenie IgG przed pierwszym podaniem
immunoglobulina




BADANIA

WARTOSC

JEDNOSTKA

w
NORMIE

POZA
NORMA

IgA

IgM

IgE

WBC

RBC

Hgb

Hct

PLT
Limfocyty
Neutrofile
Eozynofile
Bazofile
Monocyty
Glukoza
AST

ALT

ALP

GGTP
Kreatynina
GFR

CRP

LDH

HCV PCR
HIV PCR
HbsAg

Mocz-bad.og.

Ciezar wt.
Glukoza
Biatko
Ciata
ketonowe
Bakterie
Nabtonki
WBC
RBC

OO0 OO0 OddoooooooooooboodddddOd

OO0 OO0 000000 oooooonoo o4




EBV PCR

Opcjonalnie:

Liczebno$¢ subpopulacji i ocena funkcjonalna
limfocytow:

Jesli tak - opis ponizej

Opis: wyniki badan + komentarz:

TAK[] NIE[]

TAK[ ] NIE[]

Podklasy IgG - opcjonalnie:

klasa wartos¢ jednostka W normie Poza norma
IgG: [ ]
IgG2 [ ]
IgGs [ ]
18G4 [l L]

Badania obrazowe:

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

Epikryza:




3. ZGLOSZENIE
Zglaszajac wniosek potwierdzam, Ze pacjent spelnia kryteria wigczenia do programu lekowego.
Whnioskuje o:

1. Zamiane leczenia IV na preparat HyQvia (karta monitorowania*)

2. Rozpoczecie leczenia preparatem HyQvia (karta monitorowania*)

3. Zamiane leczenia S.C innym lekiem na leczenie preparatem HyQvia (karta monitorowania*)

*wzory zostang udostepnione przez Zesp6t Koordynacyjny ds. Leczenia Pierwotnych Niedoboréw Odpornosci

Oswiadczam, iz w przypadku zakwalifikowania do terapii immunoglobulinami pacjent bedzie leczony preparatami
zakupionymi przez OSrodek Realizujacy Program ze srodkéw przyznanych przez Narodowy Fundusz Zdrowia.

Lekarz prowadzacy:

Imie Nazwisko

Data

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




4. Zalacznik -zgoda pacjenta

Wyrazam zgode na przetwarzanie moich danych osobowych w celach wynikajgcych z art. 188
ustawy o Swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw publicznych (Dz.U. Nr 210,
poz. 2135 z p6Zn. zm.)

Jednoczes$nie wyrazam zgode na leczenie substytucyjne immunoglobulinami. Zobowiazuje sie do ich
przyjmowania zgodnie z zaleceniami lekarskimi oraz zgtaszania sie na badania kontrolne w
wyznaczonych terminach.

Data i podpis pacjenta:

Data i podpis lekarza przyjmujacego zgode:



ZALACZNIK NR 1/1:

D 80.0 Dziedziczna hipogammaglobulinemia (Agammaglobulinemia sprzezona z ptcig)

Obnizony odsetek limfocytéw B CD19+ ponizej 2% w przeprowadzonej
przynajmniej 2-krotnie ocenie

:l i jeden z nastepujacych: (rozpoznanie pewne)
1. mutacja w obrebie genu dla Btk
2. brak Btk mRNA w neutrofilach lub monocytach w badaniu metoda
Northern blot
3. brak biatka Btk w monocytach lub ptytkach krwi
4. obnizony odsetek limfocytéw B ponizej 2% u kuzyndw ptci meskiej ze
strony matki: wujkéw, bratankéw

] lub wszystkie z ponizszych cech (rozpoznanie prawdopodobne)
1. poczatek nawracajgcych zakazen bakteryjnych w pierwszych 5 latach zycia
2. stezenia IgG, IgM oraz IgA w surowicy krwi ponizej 2 SD normy dla wieku
3. brak izohemaglutynin i/lub staba odpowiedz na antygeny szczepionkowe
4. wykluczenie innych przyczyn hipogammaglobulinemii

] lub

wykluczono inne przyczyny hipogammaglobulinemii
i obecna jest przynajmniej jedna z ponizszych cech:

1. poczatek nawracajgcych zakazen bakteryjnych w pierwszych 5 latach zycia
2. stezenia lgG, IgM oraz IgA w surowicy krwi ponizej 2 SD normy dla wieku
3. brak izohemaglutynin

[]

[ OOdn

I | R I

Musi by¢ zaznaczony

Koniecznos¢ zaznaczenia
minimum jednego punktu-
jesli zaden niezaznaczony

—muszq by¢ zaznaczenia

w kolejnych punktach

Koniecznos¢ zaznaczenia
wszystkich punktow

Musi by¢ zaznaczony

Koniecznos¢ zaznaczenia
minimum jednego punktu-



ZALACZNIK NR 1/2

D 80.1 Nierodzinna hipogammaglobulinemia

Jedno z ponizszych:

e Nawracajgce zakazenia

Mo:zliwos¢ wybrania
jednego z kryteriow

e  Cechy autoimmunizacji (szczegélnie cytopenie)

e tagodna limfoproliferacja/chtoniak

HEEEE

oraz
istotny niedobor 1gG, podklas IgG, IgA lub IgM (oceniony co
najmniej 2x) D

oraz

wykluczenie wtérnych przyczyn hipogammaglobulinemii D Koniecznos¢ wyboru

wszystkich kryteriow
oraz

prawidtowy wynik isohemaglutynin i/albo prawidtowa
odpowied? poszczepienna |:|

oraz

prawidtowe limfocyty T i limfocyty T dziewicze D



ZALACZNIK NR 1/3:

D 80.3 Wybidérczy niedobér podklas immunoglobulin G (IgG)

e nawracajace zakazenia
O Koniecznos¢ wybrania obu
e istotny niedobdr podklas IgG stwierdzony co najmniej kryteriow
2-krotnie O



ZALACZNIK NRI/ 4:

D 80.5

(Zespot hiper 1IgM sprzezony z chromosomem X)

Przynajmniej jedno z ponizszych:

lub

lub

lub

lub

zwiekszona podatno$¢ na zakazenia (nawracajgce i/lub oportunistyczne
zakazenia, z kryptosporydiozg wiacznie)

deregulacja immunologiczna (autoimmunizacja, limfoproliferacja,
stwardniajace zapalenie drég z2étciowych)

cytopenia (neutropenia lub autoimmunologiczna cytopenia )
rozrost nowotworowy (chtoniak)

obcigzajgcy wywiad rodzinny

znaczace obnizenie stezenia 1gG (ocenione co najmniej dwukrotnie)

prawidtowe lub podwyzszone stezenie IgM (ocenione co najmniej
dwukrotnie)

wykluczono inne zdefiniowane przyczyny hipogammaglobulinemii

brak dowodow na niedobér limfocytéw T, definiowany jako obecnos¢
przynajmniej dwdch z trzech nastepujacych cech (m=miesigc, rz=rok

zycia):

v CD4 liczba/microlitr: 0-6m <1000, 6m-1rz <800, 1-2rz <500, 2-
6rz <300, 6-12rz <250, >12rz <200

v % naiwnych CD4: 0-2rz <30%, 2-6rz <25%, 6-16rz <20%, >16rz
10%

v brak odpowiedzi proliferacyjnej limfocytéw T

brak cech zespotu ataxia- telangiectasia (plamy cafe-au lait, ataksja,
telangiektazja, podwyzszone stezenie AFP)

I R

Niedobdr odpornosci ze zwiekszonym stezeniem immunoglobulin M (IgM)

Mozliwos¢ wybrania
jednego lub wiecej z
kryteriow

Mo:zliwos¢ wybrania
dowolnego z
kryteriow;



ZALACZNIK NR 1/5:

D 80.8 Inne niedobory odpornosci z przewaga defektéw przeciwciat

D 80.9 Nieokreslony niedobér odpornosci z przewazajagcym defektem przeciwciat

Przynajmniej jedno z ponizszych:

® co najmniej 1 ciezkie zakazenie

® nietypowy, uciazliwy przebieg zakazen

® przynajmniej 1 cecha deregulacji immunologicznej —(wymienic¢ Koniecznos¢ wyboru
jaka) * jednego z kryteriow

® niedobdr wzrostu i masy ciata

OO O od

® pierwotny niedobdr odpornosci w rodzinie

Oraz
® co najmniej 1 nieprawidtowosc funkcjonalna lub numeryczna w ) B
Koniecznos¢ wyboru
badaniach immunologicznych — (wymienic jaka) tego kryterium
Oraz
o wykluczenie wtérnych przyczyn zaburzen immunologicznych Koniecznos¢ wyboru
(zakazenie, nowotwor) O tego kryterium
Oraz

® brak cech innych zdefiniowanych zespotéw [] Koniecznosc wyboru
tego kryterium

% %k



ZALACZNIK NR I/ 6:

D 81.9 Nieokreslone ztozone niedobory odpornosci

Przynajmniej jedno z ponizszych:

Oraz

Oraz:

Oraz

Oraz

® co najmniej 1 ciezka infekcja wymagajaca hospitalizacji ]

® przynajmniej 1 cecha deregulacji immunologicznej —(wymieni¢ jaka)*
Autoimmunizacja
Limfoproliferacja ]
Ziarniniaki
Enteropatia
® nowotwor

e pierwotny niedobdr odpornosci w rodzinie

0O

® co najmniej 1 nieprawidtowos¢ funkcjonalna lub numeryczna w

* [

badaniach immunologicznych — (wymienic jaka) *

przynajmniej dwie z czterech nieprawidtowosci dotyczgcych limfocytow T:
o redukcja liczby limfocytéw TCD3 lub TCD4 lub TCD8
e redukcja liczby dziewiczych limfocytéw TCD4 i/lub TCD8
e wzrost liczby limfocytéw T gamma/delta

e nieprawidtowa odpowiedz limfocytéw T na mitogeny

OO0

® wykluczenie zakazenia HIV

[

e wykluczenie innych, dobrze okreslonych zespotow PNO

* %

Koniecznos¢ wyboru
jednego z kryteriow

Koniecznos¢ wyboru
tego kryterium

Koniecznos¢ wyboru
minimum dwdch z
czerech kryteriow

Koniecznos¢ wyboru
tego kryterium

Koniecznos¢ wyboru
tego kryterium



ZALACZNIK NR 1/7:

D 82.0

Pacjent pfci meskiej z wrodzong matoptytkowoscia (ponizej 70.000 ptytek/mm3),

Zespot Wiskotta- Aldricha

matg objetoscia ptytek...

P WNPRE

..i €0 najmniej jedno z ponizszych: (rozpoznanie pewne ) -

mutacja w genie WASP

brak WASP mRNA w badaniu limfocytéw metodg Northern blot
brak biatka WASP w limfocytach

kuzyni, wujkowie ze strony matki z matg objetoscig ptytek lub
matoptytkowoscig

..i co najmniej jedno z ponizszych: (rozpoznanie prawdopodobne)

wyprysk (egzema)

obnizona synteza swoistych przeciwciat w odpowiedzi na antygeny
polisacharydowe

nawracajgce zakazenia bakteryjne lub wirusowe

choroby autoimmunizacyjne

chtoniaki, biataczki lub guzy OUN

....Lub pacjent ptci meskiej po zabiegu splenektomii z powodu
matoptytkowosci i obecna jest przynajmniej jedna z ponizszych cech

(rozpoznanie mozliwe)

wyprysk (egzema)

obnizona synteza swoistych przeciwciat w odpowiedzi na antygeny
polisacharydowe

nawracajace zakazenia bakteryjne lub wirusowe

choroby autoimmunizacyjne

chtoniaki, biataczki lub guzy OUN

]

ood o o O O0od

OO0 O O

Musi by¢ zaznaczony

Koniecznos¢ zaznaczenia
co najmniej jednego z
punktow, jesli nie
zaznaczono punktéw Il i
1

Koniecznos¢ zaznaczenia
co najmniej jednego z
punktdow, jesli nie
zaznaczono punktow [ i lll

Koniecznos¢ zaznaczenia
minimum jednego punktu-
jesli nie zaznaczono
punktéw Iill



ZALACZNIK NR 1/8:

D 82.1 Zesp6t di George'a — DGS

Redukcja liczby limfocytéow T CD3+ (ponizej 500/mm3)
Oraz: (1) dwie z trzech ponizszych cech: (rozpoznanie pewne)

1. Wada serca lub duzych naczyn (przetrwaty przewdd tetniczy, tetralogia
Fallota, przerwany tuk aorty, nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy
podobojczykowej)

2. Hipokalcemia wymagajaca leczenia, utrzymujgca sie powyzej 3 tygodni

3. Delecja w obrebie chromosomu 22q11.2

Lub: () rozpoznanie prawdopodobne
Redukcja liczby limfocytéw T CD3+ (ponizej 1 500/mm3) oraz delecja w obrebie

chromosomu 22q11.2

Lub: (lll) rozpoznanie mozliwe
Redukcja liczby limfocytéw T CD3+ (ponizej 1 500/mm3) oraz przynajmniej jedno z

nastepujacych zaburzen:

1. Wada serca

2. Hipokalcemia wymagajaca leczenia, utrzymujgca sie powyzej 3 tygodni
3. Cechy dysmorfii twarzy lub nieprawidtowosci dotyczace anatomicznej
budowy podniebienia

]

[

Odod o

Musi by¢ zaznaczony, jesli
nie zaznaczone Il lub Il

Koniecznos¢ zaznaczenia
przynajmniej dwoch
punktow

Musi by¢ zaznaczony, jesli
nie zaznaczone I i lll

Musi by¢ zaznaczony, jesli
nie zaznaczone I i Il

Koniecznos¢ zaznaczenia
minimum jednego punktu,
jesli nic nie zaznaczono w

p. lill



ZALACZNIK NR 1/9:

D 82.9 Nieokreslony niedobér odpornosci skojarzony z powaznymi wadami

Cechy dysmorfii? : TAK ] NIE ]
Jesli tak - jakie: Niskorostosc
Dysmorfia twarzy
Microcephalia
Zaburzenia uktadu szkieletowego

Inne: jakie?

Iy I [ Y [ I |

2.
Inne cechy?: TAK ] NIE ]

Bielactwo

Zaburzenia owfosienia i rozwoju uzebienia
Wady serca

Wady nerek

Zaburzenia stuchu

Opdznienie rozwoju psychoruchowego
Drgawki

Inne: jakie?

L - - =




ORAZ

co najmniej jedna nieprawidtowosé funkcjonalna lub numeryczna w
badaniach immunologicznych — opis nieprawidtowosci:

Kazdy z punktéw
musi by¢

ORAZ

ORAZ

zaznaczony

wykluczenie wtérnych przyczyn zaburzen immunologicznych (zakazenie,
nowotwar) ]

brak cech innych, dobrze zdefiniowanych zespotéw ]



ZAtACZNIK NR 1/10:

D 83.0 Pospolity zmienny niedobér odpornosci z przewagg zaburzen funkcji lub
liczcby komorek B

D 83.1 Pospolity zmienny niedob6r odpornosci z przewagg zaburzen dotyczacych
immunoregulacyjnych limfocytéw T

D 83.8 Inne pospolite zmienne niedobory odpornosciowe

D 83.9 Nieokreslony pospolity zmienny niedobér odpornosci

Kryteria (nowe)

Przynajmniej jedno z ponizszych (1-5)

1.Zwiekszona podatnos¢ na zakazenia

e 2. Objawy autoimmunizacyjne
° 3. Zmiany ziarniniakowe

e 4. Niewyjasniona poliklonalna limfoproliferacja

. 5. Rozpoznanie niedoboru przeciwciat u cztonka rodziny

[]
oraz
. 6.Znaczace (<2 SD) obnizenie stezenia IgG i IgA, przy obnizonym lub prawidtowym stezeniu

IgM

[]
oraz jedno z ponizszych
. 7.Nieadekwatna odpowiedzZ poszczepienna i/lub nieobecnos¢ izohemaglutynin |:|
. 8.0bnizona liczba limfocytédw B pamieci ,switch”

[]

oraz



. 9. Wykluczenie wtérnych przyczyn hipogammaglobulinemii

. 10.Wykluczenie istotnego niedoboru limfocytow T

Liczba CD4/mikrolitr >12r zycia >200, % naiwnych CD4>16r. zycia <10%



ZAtACZNIK NR 1/11:

D 89.9 Nieokreslone zaburzenia przebiegajace z udziatem mechanizméw

immunologicznych.

e co najmniej jedno ciezkie zakazenie
e nietypowy, ucigzliwy przebieg zakazen

e przynajmniej jedna cecha deregulacji immunologicznej — (wymieni¢ jaka)

e niedobdr wzrostu i masy ciata

e pierwotny niedob6r odpornosci w rodzinie

ORAZ
co najmniej jedna nieprawidtowosc¢ funkcjonalna lub numeryczna w
badaniach immunologicznych (wymieni¢ jaka)

ORAZ
wykluczenie wtérnych przyczyn zaburzern immunologicznych (zakazenie,
nowotwor)

ORAZ
brak cech innych zdefiniowanych zespotéw

przynajmniej jedna z
cech musi by¢
zaznaczona



Zalacznik Nr 11

Lista schorzen towarzyszacych:

Lp.

Rozpoznanie - stownie

ICD.10

Data rozpoznania
(ROK)




Zalacznik nr 111

Lista lekow towarzyszacych

Przyczyna
podawania leku:
Data Data
Nazwa leku Dawka | Formu- | Droga wilaczenia | zakonczenia rozpoznanie
lacja podania 4 opisowe oraz

ICD.10




ZALACZNIKNR1V

BADANIA OBRAZOWE WYKONYWANE W OSTATNIM ROKU

| ) T USG [] Klatki piersiowej []
Rtg ] Zatok obocznych nosa []
CT [] Jamy brzusznej []
MRI [] inne []
Inne [] Jakie: e,
Jakie: e

Opis badania (jesli wynik nieprawidtowy):

| S J— USG ] Klatki piersiowej []
Rtg ] Zatok obocznych nosa []
CT [] Jamy brzusznej []
MRI [] inne []
Inne [] Jakie: e,
Jakie:

Opis badania (jesli wynik nieprawidtowy):




ZALACZNIKNRV:

DZIALANIA NIEPOZADANE

Data poczatku AE(DD/MM/RRRR: ‘ ‘

Data zakoriczenia: ‘ Lub kontynuacja AE ]

Rozpoznanie zgodnie z ICD.10

Opis dziatania niepoiadanego:

AE — zwigzek z przyjmowanymi immunoglobulinami:

Pewny
Prawdopodobny
Mozliwy

Mato prawdopodobny
Watpliwy

Brak zwigzku

I I I Y I oy |

AE - stopien nasilenia dolegliwosci/objawéw:

tagodne ]
Umiarkowane ]
ciezkie ]

Skutkiem wystapienia AE jest:

Zgon

Zagrozenie zycia

Trwate lub znaczgce inwalidztwo lub uposledzenie sprawnosci

Hospitalizacja lub jej przedtuzenie

Inne, ktére lekarz wg swojego stanu wiedzy uzna za ciezkie
Jesli zaznaczono przynajmniej jedng odpowiedz z powyzszych (dotyczqcych skutkéw wystgpienia AE) jest
zakreslona, nalezy rozpoznac SAE (serious adverse event) i dopisac informacje o lekach:

I I |




ZALACZNIK NR VI:

ZAKAZENIA

Zakazenie od ostatniej wizyty: TAK ] NIE[ ]
Jesli tak:
Umiejscowienie: Gorne drogi oddechowe

Btona sluzowa nosa i zatok przynosowych
Ucho srodkowe

Ucho zewnetrzne

Dolne drogi oddechowe

Przewdd pokarmowy

Gorne drogi moczowe

Dolne drogi moczowe

Narzady rodne

Gruczot krokowy

Skéra i tkanka podskdrna

Naczynia

Ukfad kostno-stawowy

Zakazenie narzagdowe

Infekcja uogdlniona/sepsa

I o

Inne: jakie: oo

Rozpoznanie (ICD.10) ‘ ‘

Data poczatku infekcji:

Data zakonczenia: Lub w trakcie leczenia ]

Opis zakazenia:

Przebieg zakazenia:
|:| Zakazenie prowadzgce do dysfunkcji lub niewydolnosci jedno- lub wielonarzgdowej
] Zakazenie powodujgce znaczgce pogorszenie stanu chorego z zaawansowang chorobg przewlekta
|:| Zakazenie narzgdowe lub ogdlnoustrojowe u 0sdb z obnizong odpornoscia

] Nie dotyczy

W przypadku zaznaczenia minimum jednego z trzech powyzZszych punktow zakazenie kwalifikuje sie jako cieZkie —
nalezy wypetnic¢ odpowiedzi na kolejne pytania

ciezkie :| Dodatkowo zawsze nalezy wypetnic zatgcznik dotyczqcy dziatan niepozqgdanych

MIEJSCE ZAKAZENIA:
Zewnatrzszpitalne ]
Wewnatrzszpitalne ]



ETIOLOGIA:
] Pierwotniakowa:

] Toksoplazmoza
] Kryptosporydioza
] Grzybicza:
] Kandydoza jamy ustnej, przetyku i dalszych odcinkdw przewodu
pokarmowego, ptuc
] Kryptokokoza
] zakazenie Pneumocystis jiroveci
] Wirusowa:
Cytomegalia (zajecie uktadu pokarmowego, siatkéwki, zapalenie ptuc)
Zakazenia wirusem opryszczki o ciezkim przebiegu
Pétpasiec o ciezkim przebiegu (minimum 3 dermatomy)

I

] Bakteryjna:

Poantybiotykowe zapalenie jelit (Clostridium difficile)
Wywotane przez pratki gruzlicy, w tym pratki atypowe
Posocznice salmonellozowe

] INNa: jaKa:....oceeveeeereererarenns

] Nieustalona

I

W przypadku zaznaczenia minimum jednego patogenu nalezy zakwalifikowac infekcje jako oportunistyczng

Zakazenie oportunistyczne ]

W przypadku zaznaczenia okienka: ,,nieustalona” zakazenie nalezy zakwalifikowac jako tagodne lub umiarkowane
— wyskakuje okienko: ,,tagodne/umiarkowane”

tagodne/umiarkowane ]

leczenie stosowane z powodu zakazenia: TA ] NIE[ ]

Jesli tak, zaznaczenie z jakiej grupy (mozliwosé zaznaczenia kilku), a nastepnie wypetnienie/uzupetnienie strony
leczenia towarzyszqcego

Przeciwbakteryjne

Przeciwwirusowe

Przeciwgrzybicze

Przeciwpasozytnicze

INNE: JAKI..eoieeeereeeee et

oo



ZALACZNIK NR VII:

BADANIA LABORATORYJNE

BADANIA

WARTOSC

JEDNOSTKA

NORMA

POZA
NORMA

IgA

IgM

IgE

WBC

RBC

Hgb

Hct

PLT
Limfocyty
Neutrofile
Eozynofile
Bazofile
Monocyty
Glukoza
AST

ALT

ALP

GGTP
Kreatynina
GFR

CRP

LDH

HCV PCR
HIV PCR
HbsAg

Mocz-bad.og.

Ciezar wt.
Glukoza
Biatko
Ciata
ketonowe
Bakterie
Nabtonki
WBC
RBC

OO0 OO0 Oddoooooooooobbddddddon

OO0 OO0 0000000 donoo o4




EBV PCR TAK[] NIE[]

Opcjonalnie: Liczebno&é sub lacii i funkei 1
iczebnos$¢ subpopulacji i ocena funkcjonalna TAK[] NIE[]

limfocytow:

Jesli tak - opis ponizej
Opis: wyniki badan + komentarz:

Podklasy IgG - opcjonalnie:

klasa wartos¢ jednostka wn poza wn
IgG: [ ]
IgG2 [ ]
IgGs [ ]
18G4 [l L]




ZALACZNIK NR VIII:

EQ-5D | SF-12

EQ-5D

Zaznaczajgc symbolem M jeden kwadrat w kazdej grupie podanej ponizej, wybierz zdanie najlepiej
okreslajace stan Twojego zdrowia dzisiaj.

Zdolnos¢ poruszania sie

Nie mam problemoéw z chodzeniem
Mam troche probleméw z chodzeniem
Musze pozostawac w tdzku

LI JL

Samoopieka

Nie mam zadnych problemdéw z samoopieka
Mam troche probleméw z myciem i ubieraniem sie
Nie moge sam sie umy¢ ani ubrac

I -

Zwykta dziatalno$¢ (np. praca, nauka, zajecia domowe, aktywnosc¢ rodzinna,
zajecia w czasie wolnym)

Nie mam problemoéw z wykonywaniem moich zwyktych czynnosci

Mam troche probleméw z wykonywaniem moich zwyktych czynnosci

Nie moge wykonywaé moich zwyktych czynnosci

LI JL

B6l/dyskomfort

Nie odczuwam bdlu ani dyskomfortu
Odczuwam umiarkowany bél lub dyskomfort
Odczuwam krancowy bdl lub dyskomfort

LI JL

Niepokdj /przygnebienie

Nie jestem niespokojny ani przygnebiony
jestem umiarkowanie niespokojny lub przygnebiony
jestem kraricowo przygnebiony

LI JL



EQ-5D

Aby umozliwi¢ badanym ocene, jak dobry lub zty
jest ich stan zdrowia przygotowaliSmy skale
(podobng do skali termometru), na ktorej
najlepszy stan zdrowia jest oznaczony liczbg
100, a najgorszy stan zdrowia jaki mozna sobie
wyobrazié jest oznaczony jako 0.

Chcielibysmy, zeby$ wskazat na skali, jak dobry
lub zty jest wedtug Ciebie stan Twojego zdrowia
dzisiaj. Zréb to rysujac linie z kostki ponizej do
jakiegokolwiek punktu na skali, okreslajac, jak
dobry lub zt jest Twéj aktualny stan zdrowia.

Twaj stan
zdrowia

dzisiaj

Najlepszy
wyobrazalny stan

IHOMO

8}_ 0
2:;_ 0
z,

Najgorszy wyobrazalny
stan zdrowia



Kwestionariusz oceny jakosci zycia SF-12

7. Generalnie mozesz powiedzie¢, ze stan Twojego zdrowia jest:

doskonaty [1 dobry [] niezadowalajacy []
bardzo dobry [1] zadowalajacy []

8. Ponizej wymieniono w punktach czynnosci wykonywane zazwyczaj w ciggu dnia. Czy aktualnie
Twoje zdrowie ogranicza Twoje mozliwosci ich wykonania? Jesli tak, to jak bardzo?

Bardzo Troche Nie ogranicza

Czynno$ci : .
ogranicza | ogranicza wcale

¢) Czynnosci o umiarkowanej trudnosci, takie
jak przesuwanie stotu, odkurzanie gra w
kregle, w golfa

d) Pokonywanie kilku pieter schodéw

9. Czy w ostatnim miesigcu miates$-(a$) problemy z praca lub codzienng aktywnoscia, ktoére
wynikaty ze stanu zdrowia i powodowaty:

TAK NIE

c) Gorsze samopoczucie niz oczekiwate$(-as)?

d) Ograniczenie w rodzaju pracy lub innych czynnosci?

10. Czy w ciggu ostatniego miesigca miate$(-as§) problemy zwigzane z wykonywana pracg lub
codziennymi czynno$ciami wynikajacymi z probleméw emocjonalnych (np. poczucie depresji,
zdenerwowanie)?

TAK NIE

c) Osiagniecia (rezultaty) mniejsze, niz oczekiwatbys$(-abys$)

d) Niemoznos¢ wykonywania pracy lub innej czynnosci tak
starannie jak zwykle

11. Jak czesto w ciagu ostatniego miesigca bdl zaktécat Twoja normalng prace (zawodows i

domow3a?)
wcale [1] $rednio [] bardzo []
troche [1] nawet bardzo []

12. Ponizsze pytania dotycza Twojego samopoczucia w ciggu ostatniego miesigca. Na kazde pytanie
prosze udzieli¢ jednej odpowiedzi najbardziej zblizonej do stanu faktycznego. lle razy wystgpit
dany objaw w ciggu ostatniego miesigca?

czas czasu | czasu | $¢ czasu | czas

Caly | Duzo | Mato | Wiekszo | Jaki§ | wecale

e) Byles(-as) wyciszony(-a) i spokojny(-a)

f) Byte$(-a$) peten(-na) energii

g) Bytes(-as) zatamany(-a) i smutny(-a)

h) Twoje zdrowie ograniczato kontakty
towarzyskie (spotkania z przyjaciétmi lub
bliska rodzing)




