Nazwa programu:

LECZENIE CHOROBY LESNIOWSKIEGO-CROHNA U DZIECI

ICD-10 K50 Choroba Lesniowskiego -Crohna [odcinkowe zapalenie jelita]
Dziedzina medycyny: gastroenterologia, pediatria

Cele programu:
1. zapewnienie prawidlowego rozwoju psychofizycznego pacjentom w wieku od
7 lat do ukonczenia 18 roku zycia z cigzka postacia choroby Lesniowskiego-
Crohna,
2. zmniejszenie liczby powiktan jelitowych 1 pozajelitowych u pacjentow;
3. wydluzenie okreséw remisji w przebiegu choroby;
4. poprawa jakosci zycia chorych z choroba Lesniowskiego-Crohna.

Opis problemu medycznego
Choroba Les$niowskiego — Crohna (chL-C) jest $réd$ciennym, wystepujacym odcinkowo,
nieswoistym procesem zapalnym przewodu pokarmowego. Uwaza si¢, ze w rozwoju tych
choréb uczestnicza czynniki genetyczne, Srodowiskowe 1 immunologiczne. O udziale
czynnika genetycznego swiadczy rodzinne wystgpowanie choroby w 5-10% przypadkow.
Objawy ch L-C =zaleza od lokalizacji, rozlegloSci 1 stopnia zaawansowania zmian
w przewodzie pokarmowym. Czgsto pierwsze objawy sa niespecyficzne, a choroba zaczyna

si¢ skrycie co utrudnia 1 czgsto opdznia postawienie prawidtowej diagnozy. U dzieci
typowymi objawami sa niedobor wzrostu i opoOznienie dojrzewania piciowego (10%
przypadkdéw).

Bardzo charakterystyczne dla ch L-C zmiany okotoodbytnicze (ropnie, przetoki, szczeliny,
naddatki skorne), pojawiaja si¢ w okolo 15% przypadkow. Przetoki moga by¢ zewngtrzne
i wewngtrzne, pojedyncze lub mnogie i wystgpuja one w 20-40 % przypadkow, zas
u pacjentow z chorobg jelita grubego w 50-80%. Oprocz przetok, dochodzi do tworzenia
otorbionych ropni oraz do znacznego zwe¢zenie $wiatla jelita z objawami niepelnej
niedroznos$ci. Natomiast ostra niedrozno$¢ jelit, masywny krwotok lub wolna perforacja
prowadzaca do rozlanego zapalenia otrzewnej jest powiktaniem rzadkim. Poniewaz w chL-C
moze doj$¢ do zmian chorobowych w innych niz jelita czg$ciach przewodu pokarmowego
niekiedy obserwuje si¢ zaburzenia potykania, a zajgcie zotadka i/lub dwunastnicy imituja
objawy owrzodzenia tych narzadow lub zwegzenie odzwiernika. Przebieg chL-C jelita
cienkiego i/lub grubego jest wybitnie przewlekty, wieloletni. W wigkszosci przypadkow
choroba przebiega z okresami zaostrzen i remisji. Tylko u 5% pacjentdw wystgpuje jeden rzut
choroby z dlugotrwata remisja. Niestety czasami choroba przybiera przewlekla agresywna
posta¢ wymagajaca stalej intensywnej terapii i licznych zabiegdw operacyjnych, co moze
prowadzi¢ do znacznego inwalidztwa.

W przebiegu choroby moga wystgpowaé rowniez powiklania pozajelitowe, takie jak
sttuszczenie watroby, zapalenie duzych stawdw, zesztywniajace zapalenie stawoOw
krggostupa, zapalenie tgczowki oka 1 in.

Epidemiologia
Nie ma jednoznacznych danych epidemiologicznych dotyczacych rozpowszechnienia
1 zapadalno$ci na chorobg Lesniowskiego — Crohna w Polsce. Wedlug danych szacunkowych



liczba chorych na poczatku 2007 roku wynosita okoto 5 tys. U okoto 25% pacjentow choroba
diagnozowana jest przed 18 rokiem zycia, rowniez wsrdd dzieci w wieku ponizej 2 lat.
W badaniach epidemiologicznych obserwuje si¢ wzrost zapadalno$ci na chorobe
Le$niowskiego — Crohna. Najwigksza zapadalno$§¢ na chorobg Lesniowskiego — Crohna
stwierdza si¢ migdzy 20 a 30 rokiem zycia. Srednia zapadalno$é jest szacowana na 3/100 000
0s6b na rok.

Opis programu

Program zaktada leczenie dzieci w wieku od 7 lat do ukonczenia 18 roku zycia, chorych
z powodu ch L-C o cigzkim przebiegu (PCDAI>51 pkt), ktorzy nie wykazali odpowiedzi na
pelny 1 odpowiedni kurs leczenia kortykosteroidem i/lub lekiem immunosupresyjnym albo nie
toleruja takiego leczenia lub jest ono u nich przeciwwskazane ze wzgledow medycznych,
a u ktorych stwierdzono wysokie st¢zenie biochemicznych markerdéw stanu zapalnego ( jak
np. biatko C-reaktywne) i wysokie OB.

Opis dziatania leku:
TNFa (TNFa — tumor necrosis factor), odgrywa istotna rol¢ w patomechanizmie rozwoju
stanu zapalnego w przebiegu choroby Les$niowskiego - Crohna. Neutralizacja jego dziatania
pozwala na skuteczna kontrole procesu zapalnego. Infliksymab jest chimerycznym
przeciwcialem monoklonalnym, ktére poprzez przylaczenie si¢ do czasteczki czynnika
martwicy nowotworow alfa neutralizuje jego dzialanie.

Schemat podawania leku:
Infliksymab nalezy poda¢ w dawce 5 mg/kg mc w infuzji dozylnej trwajacej ponad
2 godziny. Nastepne dawki nalezy poda¢ po 14 i1 42 dniach od pierwszej infuzji.

Kwalifikacja chorych do programu wymaga wczesniejszego wykonania nastgpujacych badan
laboratoryjnych:

- morfologia krwi, Ht,

-OB,

- AIAT 1 AspAT,

- poziom kreatyniny,

- poziom elektrolitow,

- CRP,

-antygen Hbs,

- przeciwciata anty-HCV,

- antygen HIV.

Ponadto wymagane jest wykonanie:
- EKG,

- RTG Kklatki piersiowe;j,

- badan endoskopowych,

- obliczenia wskaznika PCDALI.

Kryteria wilqczenia do programu

Do programu moga zosta¢ wlaczeni chorzy w wieku od 7 lat do momentu ukonczenia 18
roku zycia, z cigzka postacia chL-C (PCDAI> 51 pkt), u ktorych brak jest lub nastapita utrata
odpowiedzi na dotychczas stosowane leczenie (za wyjatkiem leczenia biologicznego),



a u ktérych wystepuje wysokie stezenie markeréw stanu zapalnego jak np. CRP, oraz wysoki
OB. U chorych tych moga wystepowac czynne przetoki.

W przypadku pacjentek dojrzatych ptciowo, prowadzacych aktywne zycie seksualne musi
by¢ wyrazona zgoda na §wiadoma kontrole urodzen w okresie do 6 miesigcy po zastosowaniu
ostatniej dawki infliksymabu.

Monitorowanie leczenia
W celu monitorowania leczenia §wiadczeniodawca jest zobowigzany wykona¢ w 31 dniu
od podania I-szej dawki leku nastepujace badania:
- morfologia krwi,OB, Ht,
- AIAT 1 AspAT.
Badania te nalezy wykona¢ takze po 2 tygodniach od podania 3-ciej dawki leku. Wtedy tez
nalezy przeprowadzi¢ oceng wskaznika PCDALI.

Monitorowanie programu

Dane dotyczace monitorowania leczenia i oceny efektow leczenia nalezy gromadzi¢
w dokumentacji pacjenta i kazdorazowo przedstawia¢ na zadanie kontrolerom NFZ.

Ponadto $wiadczeniodawca zobowiazany jest przesyta¢ do OW NFZ kart¢ monitorowania

( wedlug wzoru stanowiacego zatacznik do opisu programu) po 2 miesiacach od rozpoczecia
leczenia w ramach programu i /lub po zakonczeniu leczenia.

Kryteria wylqczenia 7 programu:
Z uczestnictwa w programie wytaczeni sa chorzy u ktorych stwierdzono:

- nadwrazliwo$¢ na substancje¢ czynna i/lub na ktorakolwiek substancj¢ pomocnicza,

- ciaze i okres karmienia,

- czynng gruzlice lub inne cigzkie zakazenia takie jak np. posocznica i1 zakazenia
oportunistyczne, aktywne infekcje wirusem cytomegalii, yersinia pseudotuberculosis,
pneumocustis carini, infekcje wywotane opornymi na leki atypowymi mykobakteriami

- przebycie w ciagu ostatnich 3 miesi¢cy przed wlaczeniem leku ostrych infekeji takich jak

np.: potpaséca, zapalen watroby, pluc,

- pancytopeni¢ i niedokrwisto$¢ aplastyczna

- umiarkowana i cigzka niewydolno$¢ migsnia serca (klasa III/IV wg NYHA), lub niestabilna

chorobe wiencowa,

- przewleklta niewydolno$¢ oddechowa, przewleklta niewydolnos¢ nerek, przewlekta

niewydolnos$¢ watroby,

- udokumentowang infekcje wirusem HIV,

- obecno$¢ powaznych chordob uktadu nerwowego, chorob endokrynologicznych,

hematologicznych i psychicznych.

- zespot demielinizacyjny lub objawy przypominajace ten zespot,

- w okresie do 5 lat przed zastosowaniem leku stwierdzenie stanéw przedrakowych lub

chorob nowotworowych.

Kryteria wykluczenia 7 programu:
- wystapienie progresji choroby,
- wystapienie dzialan niepozadanych.



- wystapienie zakazenia o ci¢zkim przebiegu,
- wystapienie choroby nowotworowe;.

Wymagania wobec sSwiadczeniodawcow udzielajqcych swiadczen w ramach programu
terapeutycznego:’

Program moze by¢ realizowany w oddziale choréb dzieci , z poradnia gastroenterologiczna,
zatrudniajacym lekarzy specjalistow z zakresu pediatrii-gastroenterologii i pielggniarki.
Swiadczeniodawca musi zapewni¢ wykonanie badan niezbgdnych do wilasciwej kwalifikacji
do leczenia 1 monitorowania leczenia.



Algorytm wyliczania PCDAI wg Hyamsa

objawy pkt
Boéle brzucha
brak 0
stabe 5
silne 10
Stolce ( dziennie)
<2, bez krwi 0
2-5 luznych lub §l. krwi 5
>5 lub znaczne krwawienie 10
Samopoczucie
dobre (petna aktywnos¢) 0
nieco gorsze (mniejsza aktywnos$¢) 5
zte (znaczne ograniczenie aktywnosci) 10
Stezenie hemoglobiny (g/dl)
>12 0
10-12 2,5
<10 5
OB (mm/godz.)
<20 0
20 - 50 2,5
>50 5
Stezenie albumin (g/1)
>35 0
31-35 5
<31 10
Wsk. Cole'a (%)
>85 0
80 - 85 10
<85 20
Badanie palpacyjne brzucha
brak tkliwos$ci i oporu 0
nieznaczna tkliwos$¢ lub wyczuwalny guz 5
wyrazna tkliwo$¢ i guz 10
Zmiany okotoodbytnicze
brak 0
niewielkie, bez bolesnosci 5
przetoki, bolesnos¢ lub ropien 10
Objawy pozajelitowe
(goraczka >380C, zapalenie j. ustnej, stawow,
skory itp.)
brak 0
jeden z objawow 5
dwa lub wiccej 10

Ocena aktywnosci: 0-10 pkt. - brak aktywnosci, 11-25 pkt.- tagodna posta¢ choroby
26-50 pkt.- §rednia posta¢ choroby, >51 pkt. - cigzka posta¢ choroby.



