Zalgcznik B.101.

LECZENIE PACJENTOW Z ZABURZENIAMI LIPIDOWYMI (ICD-10: E78.01,121,122,125)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE
WYKONYWANE W RAMACH PROGRAMU

W ramach programu lekowego udostepnia si¢ leczenie:

1) doroslym pacjentom z heterozygotyczna hipercholesterolemia rodzinna:
a) alirokumabem,
b) ewolokumabem,
¢) inklisiranem,

2) doroslym pacjentom z homozygotyczna hipercholesterolemia rodzinna:
a) lomitapidem,

3) dorostym pacjentom z homozygotyczna hipercholesterolemia rodzinna:
a) ewolokumabem,

4) dorostym pacjentom z bardzo wysokim i ekstremalnym ryzykiem chordb
uktadu sercowo-naczyniowego:

a) alirokumabem,
b) ewolokumabem,
¢) inklisiranem,

5) pediatrycznym  pacjentom z homozygotyczna
hipercholesterolemia rodzinnga:

lub  heterozygotyczna

a) ewolokumabem,
6) pediatrycznym  pacjentom  z
rodzinng:

heterozygotyczna hipercholesterolemia

a) alirokumabem.

1. Dawkowanie
1.1. Alirokumab
1) dorosli pacjenci
150 mg alirokumabu podawane co 2 tygodnie
lub 300 mg alirokumabu podawane co 4
tygodnie (miesiecznie),
2) pediatryczni pacjenci
a) masa ciala ponizej 50 kg
150 mg alirokumabu podawane co 4 tygodnie
b) masa ciala 50 kg lub wigcej

300 mg
tygodnie.

alirokumabu podawane co 4

1.2. Ewolokumab

1) heterozygotyczna
hipercholesterolemii rodzinne;j:

postaé

a) 140 mg ewolokumabu podawane co 2
tygodnie,

2) bardzo wysokie chorob ukladu

ryzyko
sercowo-naczyniowego:

1. Badania przy kwalifikacji do leczenia
1) badanie lipidogramu;

2) oznaczenie  aktywnosci
alaninowej (AIAT);

3) test cigzowy (u kobiet w wieku rozrodczym),

aminotransferazy

4) dodatkowo W przypadku terapii
alirokumabem, ewolokumabem,
inklisiranem:

a) oznaczenie stezenia kreatyniny oraz
badanie eGFR,
b) oznaczenie aktywnosci kinazy

kreatynowej (CK);
5) dodatkowo w przypadku terapii lomitapidem:

a) wynik badania genetycznego
potwierdzajacego wystepowanie HoOFH w
wywiadzie,

b) oznaczenie aktywnos$ci aminotransferazy
asparaginowej (AspAT) 1 fosfatazy
alkalicznej (ALP),

¢) oznaczenie stezenia bilirubiny calkowite;j,




zgodnie ze wskazanymi w opisie programu warunkami i kryteriami.

1. Kryteria kwalifikacji

Musza zostaé spelnione tacznie kryteria ogdlne (1.1.) oraz kryteria szczegdtowe
(1.2.1. albo 1.2.2. albo 1.2.3. albo 1.2.4. albo 1.2.5.) dla poszczegdlnych terapii.
1.1. Ogolne kryteria kwalifikacji

1) wiek 18 lat i powyzej z wyjatkiem pacjentéw spehiajacych kryteria
wlaczenia do programu lekowego wymienione w podpunkcie 1.2.5.;

2) brak hiperlipidemii wtornej z wyjatkiem pacjentow speliajagcych kryteria
wlaczenia do programu lekowego wymienione w podpunkcie 1.2.4.;

3) brak homozygotycznej postaci hipercholesterolemii rodzinnej z wyjatkiem
pacjentéw spelniajacych kryteria wilaczenia do programu lekowego
wymienione w podpunkcie 1.2.2. albo 1.2.3. albo 1.2.5;;

4) wykluczenie cigzy i okresu karmienia piersig — dotyczy kobiet w wieku
rozrodczym,

5) brak przeciwwskazan do stosowania leku zgodnie z aktualng Charakterystyka
Produktu Leczniczego;

6) nicobecnos¢ istotnych schorzen wspotistniejacych lub stanow klinicznych
stanowiacych przeciwwskazanie do terapii stwierdzonych przez lekarza
prowadzacego w oparciu o odpowiednie, aktualne Charakterystyki Produktu
Lecziczego;

7) adekwatna wydolno$¢ narzadowa okreslona na podstawie wynikéw badan
laboratoryjnych krwi umoZliwiajaca w opinii lekarza prowadzacego
bezpieczne rozpoczecie terapii.

1.2. Szczegolowe kryteria kwalifikacji do leczenia

1.2.1. dorostych pacjentéw z heterozygotycznga hipercholesterolemia rodzinng
alirokumabem lub ewolokumabem lub inklisiranem

1) potwierdzona diagnoza rodzinnej heterozygotycznej hipercholesterolemii, tj.

> 8 punktéw w skali Dutch Lipid Clinic Network (rekomendowane

a) 140 mg ewolokumabu podawane co 2
tygodnie,
3) homozygotyczna postac hipercholesterolemii
rodzinne;j:
a) zalecana dawka poczatkowa to 420 mg raz
w miesigcu. Po 12 tygodniach leczenia,
czgsto$¢ dawkowania moze by¢ stopniowo
zwigkszana do 420 mg raz na 2 tygodnie,
jesli nie zostala uzyskana odpowiedz
istotna klinicznie. U pacjentéw, u ktorych
wykonywana  jest afereza,  mozna
rozpocza¢ leczenie dawka 420 mg
podawana raz na dwa tygodnie w taki
sposéb, aby schemat dawkowania
dopasowa¢ do harmonogramu zabiegow
aferezy.

1.3. Inklisiran

284 mg inklisiranu w pojedynczym wstrzyknigciu
podskérnym podawanym: po pierwszy,
ponownie po 3 miesigcach, a nastgpnie co 6

raz

miesiecy.

Dawki pominiete:

Jesli doszto do pominigcia zaplanowanej dawki w
okresie krotszym niz 3 miesigce, nalezy podac
inklisiran i kontynuowac¢ podawanie leku zgodnie z
pierwotnym harmonogramem.

Jesli doszlo do pominigcia zaplanowanej dawki w
okresie przekraczajacym 3 miesiace, nalezy
rozpoczaé nowy schemat dawkowania — inklisiran

d) oznaczenie stezenia albumin w surowicy
krwi,

e) oznaczanie aktywnos$ci transpeptydazy
gamma - glutamylowej (GGTP),

f) badania przesiewowe w celu wykrycia
sthuszczeniowego zapalenia i zwldknienia

watroby  zgodnie z Charakterystyka
Produktu Leczniczego;

6) dodatkowo w przypadku terapii
ewolokumabem pacjentow z
homozygotyczna hipercholesterolemia
rodzinng:

a) wynik badania genetycznego
potwierdzajacego wystepowanie HoFH w
wywiadzie.

2. Monitorowanie bezpieczenstwa leczenia
1) monitorowanie bezpieczenstwa leczenia - na
kazdej wizycie;
2) dodatkowo w przypadku terapii lomitapidem:

a) stezenie cholesterolu 1 trojglicerydéw
przed kazdym zwickszeniem dawki lub co
miesigc, wybierajac czestsza z tych opcji,
roku
wykonywaé badania czynnosci watroby

(przynajmniej oznaczenie AIAT i AspAT)

b)w pierwszym leczenia nalezy

przed kazdym zwickszeniem dawki lub co
miesigc, wybierajac czestsza z tych opcji,
c) po pierwszym roku nalezy wykonywaé
badania czynnos$ci watroby przynajmniej




wykonanie badania genetycznego z diagnostyka kaskadowa czlonkéw
rodziny);

2) LDL-C >70 mg/dl (1,8 mmol/I)
lub

LDL-C >55 mg/dl (1,4 mmoll) w przypadku wspolistnienia innego
powaznego czynnika ryzyka tj.: nadci$nienie tetnicze, otylos¢ (BMI >30
kg/m? lub obwod talii > 80 cm u kobiet i >94 cm u mezczyzn), lipoproteina
(a) > 50 mg/dL (125 nmol/l), cukrzyca typu 2 z powaznym uszkodzeniem
narzadowym, przewlekla choroba nerek z eGFR < 60 ml/min/1,73 m?,
przebyty zabieg naczyniowy w obrgbie tetnic wiencowych, szyjnych,
dogtowowych i obwodowych z powodu choroby miazdzycowej,

pomimo stosowania diety i:

a) intensywnego leczenia statynami w maksymalnych tolerowanych
dawkach oraz statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem (laczny czas leczenia co najmniej 6-8 tygodni,
w tym leczenia skojarzonego minimum 1 miesigc) albo natychmiastowe
stosowanie terapii statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem w pierwszym rzucie leczenia (faczny czas

leczenia co najmniej 6-8 tygodni).

Konieczne jest udokumentowanie zachowania prawidlowego compliance
na podstawie realizacji recept w IKP.

lub

b) pacjenci z catkowita nietolerancja statyn, definiowana wedlug

obowigzujacych wytycznych towarzystw naukowych w zakresie
diagnostyki i leczenia zaburzen
(PTL/KLRWP/PTK/PTDL/PTD/PTNT),

tolerancji co najmniej 2 statyn —jednej w najmniejszej poczatkowej dawce

lipidowych
jako udokumentowany brak

na dobe i drugiej w dowolnej dostepnej dawce (okres leczenia statynami
ustalony przez lekarza prowadzacego, ale nie krotszy niz przez 3
miesigce), w przypadku objawéw migsniowych potwierdzony wynikiem
w skali SAMS (9-11pkt.);

nalezy poda¢ po raz pierwszy, ponownie po 3
miesigcach, a nastgpnie co 6 miesigcy.

1.4. Lomitapid

Zalecana dawka poczatkowa wynosi 5 mg raz na
dobe. Po 2 tygodniach dawke mozna zwigkszy¢ do
10 mg, zaleznie od akceptowalnego poziomu
bezpieczenstwa i tolerancji leku przez pacjenta, a
nastepnie, w odstepach minimum 4 tygodni, do 20
mg, 40 mg i do maksymalnej zalecanej dawki 60
mg.

2. Modyfikacja dawkowania

Szczegdly  dotyczace  sposobu podawania,
ewentualnego czasowego wstrzymania leczenia
dawki leku
zgodnie z aktualna Charakterystyka Produktu

Lecziczego odpowiedniego leku.

oraz ewentualnego zmniejszania

co 3 miesigce i

zwigkszeniem dawki,

przed kazdym

d) badania przesiewowe w celu wykrycia
stluszczeniowego zapalenia i zwidknienia
watroby (co roku).

3. Monitorowanie skuteczno$cileczenia
1) badanie lipidogramu.

Ocena odpowiedzi na leczenie powinna by¢

przeprowadzona, w miar¢  mozliwosci, z
wykorzystaniem tego samego rodzaju badan, ktory
byt zastosowany podczas kwalifikowania pacjenta
do leczenia. Wykonane badania musza pozwoli¢ na

obiektywna oceng odpowiedzi na leczenie.
W przypadku leczenia:

a) alirokumabem lub ewolokumabem (dotyczy
pacjentéw dorostych) - badanie lipidogramu
wykonuje sie po 3 miesigcach leczenia, a
nastepnie co 12 miesiecy,

b) alirokumabem lub ewolokumabem (dotyczy

pacjentow  pediatrycznych) -  badanie
lipidogramu wykonuje si¢ po 3 miesigcach
leczenia, a nastepnie co 6 miesiecy,

c) inklisiranem Wb lomitapidem - badanie

lipidogramu wykonuje si¢ po 6 miesiacach
leczenia, a nastepnie co 12 miesigcy.

4. Monitorowanie programu
1) gromadzenie w dokumentacji medycznej

pacjenta danych dotyczacych monitorowania




albo

3) pacjenci, z heterozygotyczna hipercholesterolemia rodzinng leczeni
ewolokumabem lub alirokumabem zakwalifikowani do programu lekowego
zgodnie z podpunktem1.2.5. po osiggnieciu pelnoletniosci, ktorzy podlegaja
przeniesieniu leczenia do osrodka dla dorostych bez konieczno$ci spehienia
kryteriow ogdnych kwalifikacji (1.1.).

1.2.2. dorostych pacjentéw z homozygotyczna hipercholesterolemia rodzinna

lomitapide m

1) potwierdzona diagnoza homozygotycznej hipercholesterolemii rodzinnej
(HoFH) na podstawie badania genetycznego;

2) brak innych postacihipercholesterolemii;

3) spelnienie kryteriow kwalifikacji do leczenia LDL afereza, a w przypadku
pacjentdw juz leczonych, spehienie tych kryteriow w momencie
rozpoczynania leczenia LDL afereza;

4) zgoda pacjenta na prowadzenie antykoncepcji zgodnie z odpowiednia,
aktualna Charakterystyka Produktu Leczniczego;

5) kryteria kwalifikacji do leczenia LDL afereza: LDL-C > 100 mg/dl (2,5
mmol/l) pomimo stosowania diety i:

a) intensywnego leczenia statynami w maksymalnych tolerowanych
dawkach oraz statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem (laczny czas leczenia co najmniej 6-8 tygodni,
w tym leczenia skojarzonego minimum 1 miesigc) albo natychmiastowe
stosowanie terapii statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem w pierwszym rzucie leczenia (laczny czas
leczenia co najmniej 6-8 tygodni).

Konieczne jest udokumentowanie zachowania prawidlowego compliance
na podstawie realizacji recept w IKP.

lub

b) pacjenci z catkowita nietolerancja statyn, definiowana wedlug
obowigzujacych wytycznych towarzystw naukowych w zakresie
diagnostyki i leczenia zaburzen lipidowych

leczenia ikazdorazowe ich przedstawianie na
7adanie kontrolerow Narodowego Funduszi
Zdrowia;

2) uzupelnianie danych  zawartych w

elektronicznym  systemie  monitorowania

programoéw lekowych dostepnymza pomoca

aplikacji internetowej udostepnionej przez

OW NFZ, z czegstotliwoscia zgodna z opisem

programu oraz na zakonczenie leczenia, w

tym przekazywanie danych dotyczacych

wybranych wskaznikéw skuteczno$citerapii,

dla ktorych jest mozliwe ich okreslenie przez

lekarza prowadzacego dla indywidualnego

pacjenta, spo$rod:

a) zmiana stezenia LDL-C;

b) zmiana stezenia TC;

¢) zmiana stezenia HDL;

d) zmiana stezenia tréjglicerydow;

e) procentowy spadek liczby zabiegéw LDL
aferezy.

3) przekazywanie informacji sprawozdawczo-

rozliczeniowych ~ do NFZ: informacje
przekazuje sie do NFZ w formie papierowej
lub w formie -elektronicznej, zgodnie z
wymaganiami opublikowanymi przez NFZ.




(PTL/KLRWP/PTK/PTDL/PTD/PTNT), jako udokumentowany brak
tolerancji co najmniej 2 statyn—jednej w najmniejszej poczatkowej dawce
na dobe i drugiej w dowolnej dostepnej dawce (okres leczenia statynami
ustalony przez lekarza prowadzacego, ale nie krétszy niz przez 3
miesigce), w przypadku objawdéw migsniowych potwierdzony wynikiem
w skali SAMS (9—11pkt.).

1.2.3. dorostych pacjentéw z homozygotyczng hipercholesterolemia rodzinng

ewolokumabem

1) potwierdzona diagnoza homozygotycznej hipercholesterolemii rodzinnej
(HoFH) na podstawie badania genetycznego;

2) LDL-C > 100 mg/dl (2,5 mmol/l) pomimo stosowania diety i:

a) intensywnego leczenia statynami w maksymalnych tolerowanych
dawkach oraz statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem (laczny czas leczenia co najmniej 6-8 tygodni,
w tym leczenia skojarzonego minimum 1 miesiac) albo natychmiastowe
stosowanie terapii statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem w pierwszym rzucie leczenia (laczny czas
leczenia co najmniej 6-8 tygodni).

Konieczne jest udokumentowanie zachowania prawidlowego compliance
na podstawie realizacji recept w IKP,

lub

b) pacjenci z calkowita nietolerancja statyn, definiowana wedlug
obowiazujacych wytycznych towarzystw naukowych w zakresie
diagnostyki i leczenia zaburzen lipidowych
(PT/KLRWP/PTK/PTDL/PTD/PTNT), jako udokumentowany brak
tolerancji co najmniej 2 statyn —jednej w najmniejszej poczatkowej dawce
na dobe i drugiej w dowolnej dostepnej dawce (okres leczenia statynami
ustalony przez lekarza prowadzacego, ale nie krotszy niz przez 3
miesiace), w przypadku objawoéw migsniowych potwierdzony wynikiem
w skali SAMS (9—11pkt.).

albo




3) pacjenci, z homozygotyczng hipercholesterolemia rodzinng leczeni
ewolokumabem zakwalifikowani do programu Ilekowego zgodnie =z
podpunktem 1.2.5. po osiagnigciu pelnoletniosci, ktérzy podlegaja
przeniesieniu leczenia do osrodka dla dorostych bez koniecznosci spelienia
kryteriow ogolnych kwalifikacji (1.1.).

1.2.4. dorostych pacjentow

a)z ekstremalnym ryzykiem choréb ukladu sercowo-naczyniowego

alirokumabem lub ewolokumabem lub inklisiranem
1) LDL-C >55 mg/dl (1,4 mmol/I) pomimo stosowania diety i:

a) intensywnego leczenia statynami w maksymalnych tolerowanych
dawkach oraz statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem (laczny czas leczenia co najmniej 6-8 tygodni,
w tym leczenia skojarzonego minimum 1 miesigc) albo natychmiastowe
stosowanie terapii statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem w pierwszym rzucie leczenia (lgczny czas
leczenia co najmniej 6-8 tygodni).

Konieczne jest udokumentowanie zachowania prawidtowego compliance
na podstawie realizacji recept w IKP.

lub

b) pacjenci z calkowita nietolerancja statyn, definiowang wedlug
obowigzujacych wytycznych towarzystw naukowych w zakresie
diagnostyki i leczenia zaburzen lipidowych
(PTL/KLRWP/PTK/PTDL/PTD/PTNT), jako udokumentowany brak
tolerancji co najmniej 2 statyn —jednej w najmniejszej poczatkowej dawce
na dobe i drugiej w dowolnej dostepnej dawce (okres leczenia statynami
ustalony przez lekarza prowadzacego, ale nie krétszy niz przez 3
miesiace), w przypadku objawdéw migsniowych potwierdzony wynikiem
w skali SAMS (9-11 pkt.).

2) przebyty zawal serca z udokumentowana w koronarografii lub tomografii
miazdzyca tetnic wiencowych, ktoéry wystapit do 60 miesiecy przed




wlaczeniem do programu lekowego oraz dodatkowym jednym zdarzeniem
sercowo-naczyniowym lub stanem chorobowyn/ czynnikiem ryzyka:

a) wiehcowym:
— z dodatkowo przebytym zawalem serca w wywiadzie

lub

— wielonaczyniowa choroba wiencowa, zdefiniowana jako co najmniej
50% zwezenie $wiatla naczynia w co najmniej 2 naczyniach

lub
— wiekiem ponizej 50 lat w chwili pierwszego zawalu,

lub

— po uprzednio wykonanym zabiegu PCI lub CABG wiclonaczyniowej
choroby wiencowej,

b) z choroba miazdzycowa tetnic innych niz wieicowe, rozumiang jako:
— choroba tetnic obwodowych (PAD), tj.:
i. chromanie przestankowe ze wskaznikiem kostka-ramie (ABI) <0,85
lub
ii. przebyta rewaskularyzacja tetnic obwodowych
lub
ili. amputacja konczyny z powodu choroby miazdzy cowe;j
lub
— choroba tetnic mézgowych, tj.:
i. przebyty udar mézgu niedokrwienny
lub
ii. przemijajacy atak niedokrwienny (TIA)
lub
iii. przebyta rewaskularyzacja tetnic doglowowych,

¢) inne stany chorobowe:




lub

—cukrzyca typu 2 z powamym uszkodzeniem narzadowym
definiowanym jako:

i. eGFR <45 ml/min/1,73 m2 niezaleznie od albuminurii
lub

ii. eGFR 45-59 ml/min/1,73 m2 oraz albuminuria (UACR 30-300
mg/g; stadium A2)

lub

iii. biatkomocz (UACR >300 mg/g; stadium A3)

lub

iv. obecno§é choroby mikronaczyniowej Ww przynajmniej trzech
réznych miejscach, np. albuminuria (stadium A2) oraz retinopatia
oraz neuropatia

lub

v. 10-letnie ryzyko sercowo-naczyniowe > 20% wedlug kalkulatora
SCORE2-Diabetes

lub

— przewlekla chorobanerek z eGFR < 60 ml/min/1,73 n?
lub

— lipoproteina (a) > 50 mg/dL (125 nmol/1)

lub

— potwierdzona diagnoza rodzinnej heterozygotycznej
hipercholesterolemii, tj. > 8 punktow w skali Dutch Lipid Clinic
Network.

b) z bardzo wysokim ryzykiem choréb ukladu sercowo-naczyniowego

alirokumabem lub ewolokumabem lub inklisiranem

1) LDL-C >70 mg/dl (1,8 mmol/l) pomimo stosowania diety i:

a) intensywnego leczenia statynami w maksymalnych tolerowanych

dawkach oraz statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w




skojarzeniu z ezetymibem (faczny czas leczenia co najmniej 6-8 tygodni,
w tym leczenia skojarzonego minimum 1 miesigc) albo natychmiastowe
stosowanie terapii statynami w maksymalnych tolerowanych dawkach w
skojarzeniu z ezetymibem w pierwszym rzucie leczenia (faczny czas
leczenia co najmniej 6-8 tygodni).

Konieczne jest udokumentowanie zachowania prawidlowego compliance
na podstawie realizacji recept w IKP.

lub

b) pacjenci z catkowita nietolerancja statyn, definiowana wedlug
obowigzujacych wytycznych towarzystw naukowych w zakresie
diagnostyki i leczenia zaburzen lipidowych
(PTL/KLRWP/PTK/PTDL/PTD/PTNT), jako udokumentowany brak
tolerancji co najmniej 2 statyn —jednej w najmniejszej poczatkowej dawce
na dobe i drugiej w dowolnej dostepnej dawce (okres leczenia statynami
ustalony przez lekarza prowadzacego, ale nie krotszy niz przez 3
miesigce), w przypadku objawéw miesniowych potwierdzony wynikiem
w skali SAMS (9-11 pkt.).

2) przebyty zawal serca z udokumentowana w koronarografii lub tomografii
miazdzyca tetnic wiencowych, ktéry wystapit do 24 miesigcy przed
wlaczeniem do programu lekowego.

1.2.5 pediatrycznych pacjentow z homozygotyczng lub heterozygotyczna
hipercholesterolemia rodzinna ewolokumabem lub pediatrycznych
pacjentow z  heterozygotyczng hipercholesterolemia  rodzinna
alirokumabem

1) wiek 10 — 18 lat dla ewolokumabu lub 8-18 lat dla alirokumabu;

2) potwierdzona diagnoza hipercholesterolemii rodzinnej na podstawie wyniku:
skali Dutch Lipid Clinic Network, tj. >8 punktéow w przypadku
heterozygotycznej hipercholesterolemii rodzinnej (HeFH) albo na podstawie
badania genetycznego w przypadku homozygotycznej hipercholesterolemii
rodzinnej (HoFH);




3) LDL-C > 100 mg/dl (2,5 mmol/l) pomimo stosowania diety i:

a) zoptymalizowanego leczenia hipolipemizujacego zgodnie z
obowigzujacymi  wytycznymi towarzystw naukowych w zakresie
diagnostyki i leczenia zaburzen lipidowych
(PTL/KLRWP/PTK/PTDL/PTD/PTNT) (stosowanego nie krocej niz 3
miesiace).

Konieczne jest udokumentowanie zachowania prawidtowego compliance
na podstawie realizacji recept w IKP.

lub

b) pacjenci z catkowita nietolerancja statyn, definiowana wedlug
obowigzujacych wytycznych towarzystw naukowych w zakresie
diagnostyki i leczenia zaburzen lipidowych
(PTL/KLRWP/PTK/PTDL/PTD/PTNT), jako udokumentowany brak
tolerancji co najmniej 2 statyn —jednej w najmniejszej poczatkowej dawce
na dobe i drugiej w dowolnej dostepnej dawce (okres leczenia statynami
ustalony przez lekarza prowadzacego, ale nie krotszy niz przez 3
miesiace).

Ponadto do programu lekowego kwalifikowani sg rowniez pacjenci, wymagajacy
kontynuacji leczenia, ktorzy byli leczeni substancjami czynnymi finansowanymi w
programie lekowym w ramach innego sposobu finansowania terapii (za wyjatkiem
trwajacych badan klinicznych tych lekéw), pod warunkiem, ze w chwili
rozpoczecia leczenia spehiali kryteria kwalifikacji do programu lekowego —
dotyczy kazdej z terapii w programie.

2. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie nalezy kontynuowa¢ do momentu podjecia przez lekarza decyzji o
wylaczeniu pacjenta z programu zgodnie z kryteriami zakonczenia udzatlu w
programie przedstawionymi w punkcie 4.

Dla pacjentow zakwalifikowanych zgodnie z punktem 1.2.5. terapia moze by¢
kontynuowana po ukonczeniu przez pacjenta 18 roku zycia, pod warunkiem




przeniesienia leczenia do os$rodka dla dorostych zgodnie z ppkt. 1.2.1.3. albo
1.2.3.3.

3. Zamiana lekow
W przypadku wystapienia u pacjentow w wieku 18 lat i powyzej, objawow
niepozadanych albo okolicznosci wskazanych w pkt. 4.2., albo ze wzgledu na
bezpieczenstwo pacjenta dopuszcza sie mozliwosé zamiany lekow:

a) alirokumab lub ewolokumab na inklisiran,

lub

b) inklisiran na alirokumab lub ewolokumab.
Niedopuszczalna jest zamiana lekow w obrebie tej samej grupy
farmakoterapeutycznej, rozumiana jako zamiana leczenia alirokumabem na
ewolokumab albo ewolokumabem na alirokumab.

Powyzsze nie dotyczy pacjentow z homozygotyczna hipercholesterolemia
rodzinna.

4. Kryteria wylaczenia z programu
1) wystapienie ciezkich reakcji alergicznych po podaniu leku;
2) brak skuteczno$ci terapii:

a)w przypadku leczenia alirokumabem Iub ewolokumabem (dotyczy
pacjentéw dorostych): rozumiany jako redukcja stezenia LDL-C o < 30%
po pierwszych 3 miesiacach leczenia, a nastepnie po kazdych kolejnych
12 miesigcach, a w przypadku leczenia inklisiranem: rozumiany jako
redukcja stezenia LDL-C o < 30% po pierwszych 6 miesiacach leczenia, a
nastepnie po kazdych kolejnych 12 miesiacach,
potwierdzona w dwodch kolejnych pomiarach stezenia LDL-C
(wykonanych w odstepie do maksymalnie 1 miesiaca), w stosunku do
warto$ci wyjsciowej okreslone;j:




— w momencie wlaczenia do programu lekowego, w przypadku pacjentoéw
wlaczonych do programu zgodnie z podpunktami 1.2.1. albo 1.2.3. albo
1.2.4. albo 1.2.5., (z wyjatkiem zamiany leku opisanejw pkt. 3),

— W momencie rozpoczecia terapii, w przypadku pacjentéw, ktorzy byli
leczeni substancjami czynnymi finansowanymi w programie lekowym
w ramach innego sposobu finansowania terapii (z wyjatkiem zamiany
leku opisanej w pkt. 3);

b) w przypadku leczenia lomitapidem rozumiany jako:

— redukcja stezenia LDL-C o < 40%, u pacjentéw wymagajacych redukcji
stezenia LDL-C o przynajmniej 40%, albo stezenie LDL-C wyzsze niz
2 mmol/L u pacjentéw wymagajacych mniejszej niz 40% redukcji
stezenia LDL-C (w stosunku do wartosci wyjsciowej okreslonej w
momencie wlaczenia do programu lekowego), po pierwszych 6
miesigcach leczenia, a nastepnie po kazdych kolejnych 12 miesiacach
leczenia, potwierdzona w dwoch kolejnych pomiarach stezenia LDL-C
(wykonanych w odstepie do maksymalnie 1 miesiaca) - dotyczy
pacjentéw, ktérzy nie byli weze$niej leczeni LDL afereza;

— redukcja stezenia LDL-C o < 40%, u pacjentéw wymagajacych redukcji
stezenia LDL-C o przynajmniej 40% oraz zmniejszenie o mniej niz
50% liczby wymaganych zabiegéw aferezy albo stezenie LDL-C
wyzsze niz 2 mmol/L u pacjentdéw wymagajacych mniejszej niz 40%
redukcji stezenia LDL-C oraz zmniejszenie o mniej niz 50% liczby
wymaganych zabiegow aferezy (w stosunku do warto$ci wyjsciowej
okreslonej przed rozpoczeciem procedury LDL aferezy), po pierwszych
6 miesiacach leczenia, a nastepnie po kazdych kolejnych 12 miesiagcach
leczenia, potwierdzona w dwdch kolejnych pomiarach ste¢zenia LDL-C
(wykonanych w odstepie do maksymalnie 1 miesigca) - dotyczy
pacjentow, u ktérych byla stosowana LDL afereza w chwili wlaczenia
do programu lekowego;

c¢)w przypadku leczenia alirokumabem Iub ewolokumabem (dotyczy
pacjentdw pediatrycznych): rozumiany jako redukcja stezenia LDL-C o <

5 %, po pierwszych 3 miesiacach leczenia, a nastepnie po kazdych




kolejnych 6 miesigcach leczenia, potwierdzona w dwodch kolejnych
pomiarach stezenia LDL-C (wykonanych w odstepie do maksymalnie 1
miesigca), w stosunku do warto$ci wyjsciowej okreslone;:

— w momencie wlgczenia do programu lekowego, w przypadku pacjentéw
wlaczonych do programu zgodnie z podpunktem 1.2.5.,

— w momencie rozpoczgcia terapii, w przypadku pacjentéw, ktérzy byli
leczeni substancjami czynnymi finansowanymi w programie lekowym
w ramach innego sposobu finansowania terapii;

W przypadku pacjentéw, u ktérych przed ukonczeniem 18 r.z. nie przeprowadzono
oceny skutecznosci po pierwszych 3 miesigcach leczenia, ocena taka
przeprowadzana jest w osrodku dla dorostych, a brak skutecznos$ci leczenia
rozumiany jestjako: redukcja stezenia LDL-C o <30% po pierwszych 3 miesigcach
leczenia a nastepnie po kazdych kolejnych 12 miesigcach leczenia, potwierdzona
w dwoch kolejnych pomiarach stezenia LDL-C (wykonanych w odstepie do
maksymalnie 1 miesigca), w stosunku do wartosci wyjsciowej okreslonej jak
powyzej.

3) wystapienie objawow nadwrazliwosci na ktérykolwiek ze stosowanych
lekow lub na ktorgkolwiek substancje pomocniczg leku, uniemozliwiajacy ch
kontynuacje leczenia;

4) okres cigzy lub karmienia piersia;

5) wystapienie chordb lub standw, ktore wedlug oceny lekarza prowadzgcego
uniemozliwiaja dalsze prowadzenie leczenia;

6) wystapienie nieakceptowalnej lub zagrazajacej zyciu toksycznosci, pomimo
zastosowania adekwatnego postepowania;

7) brak wspdlpracy lub nieprzestrzeganie zalecen lekarskich, w tym
dotyczacych okresowych badan kontrolnych oceniajacych skutecznos¢ i

bezpieczenstwo leczenia, ze strony §wiadczeniobiorcy lub jego opiekuna
prawnego.




