SPRAWOZDANIE
Z PRZEBIEGU NEGOCJACJI
REFUNDACYJNYCH

Produktu leczniczego OXLUMO (lumazyran),
we wskazaniu:
Leczenie chorych na pierwotng hiperoksalurie typu 1 (ICD-10: E74.8)

WARSZAWA, 02 GRUDNIA 2021 ROKU



Wstep

Komisja Ekonomiczna przeprowadzita negocjacje w sprawie ustalenia warunkow refundacji produktu
leczniczego Oxlumo (lumazyran), we wskazaniu Leczenie chorych na pierwotng hiperoksalurie typu 1 (ICD-10:
E74.8).

Negocjacje odbyty sie w dniach: 20.09.2021 r., 05.10.2021 r. oraz w dniu 19.10.2021 r. Komisja dziatata
kierujgc sie zasadami gospodarnosci, rzetelnosci, obiektywizmu, legalizmu oraz réwnowazenia interesow
$wiadczeniobiorcéw, wnioskodawcéw oraz ptatnika Swiadczen zdrowotnych. Pomimo przeprowadzenia trzech tur
negocjacji nie osiagnieto porozumienia. Komisja Ekonomiczna podjeta negatywng uchwate w zakresie
rekomendacji objecia refundacja produktu leczniczego Oxlumo (lumazyran) na warunkach proponowanych przez
whioskodawce.

Uchwata Komisji Ekonomicznej zostata podjeta z uwzglednieniem:

1. opinii Rady Przejrzystosci nr 35/2021 z dnia 22 lutego 2021 r. w sprawie technologii lekowych ocenianych
pod katem uwzglednienia na wykazie technologii lekowych o wysokim poziomie innowacyjnosci;

2. opracowania analitycznego oceny technologii w ramach Funduszu Medycznego 014/2020 AOTMIT z 19
lutego 2021 r. wraz z opisem programu lekowego w brzmieniu okre$lonym przez AOTMIT;

3. maksymalnej i minimalnej CZN na terytorium Rzeczypospolitej Polskiej w okresie roku przed ztozeniem
wniosku dla danej wielkosci opakowania i dawki;

4. maksymalnej i minimalnej CZN uzyskanej w poszczegélnych krajach UE i EFTA w ramach finansowania
ze $rodkdw publicznych w okresie roku przed ztozeniem wniosku dla danej wielko$ci opakowania i dawki;

5. informacji o rabatach i upustach oraz porozumieniach cenowych w innych panstwach UE i EFTA
ujawnionych przez wnioskodawce lub dostepnych w domenie publiczne;j;

6. kosztu terapii przy zastosowaniu wnioskowanego preparatu w poréwnaniu z innymi mozliwymi do
zastosowania w danym wskazaniu terapiami/ technologiami medycznymi, w tym dostepnymi lub
refundowanymi w Polsce;

7. wptywu na budzet ptatnika publicznego po uwzglednieniu 5% marzy hurtowej i 8% podatku od towardw i
ustug;

8. wysokos$ci progu uzyskania dodatkowego roku zycia skorygowanego o jako$¢ ustalonego w wysokosci
trzykrotnosci PKB na jednego mieszkarica (obecne uwarunkowania refundacyjne) oraz sze$ciokrotno$ci
PKB na jednego mieszkanca (projekt nowelizacji ustawy refundacyjnej), podczas gdy art. 19 ust. 2 pkt 7
ustawy o refundacji expressis verbis wskazuje, ze w toku negocjacji Komisja Ekonomiczna bierze pod
uwage wysokoS¢ progu kosztu uzyskania dodatkowego roku zycia skorygowanego o jego jakoSc,
ustalonego w wysokosci trzykrotnosci Produktu Krajowego Brutto na jednego mieszkarca, o ktérym mowa
w art. 6 ust. 1 ustawy z dnia 26 pazdziernika 2000 r. o sposobie obliczania wartosci rocznego produktu
krajowego brutto, a w przypadku braku mozliwosci wyznaczenia tego kosztu - koszt uzyskania
dodatkowego roku zycia;

9. publikacji pt. ,Still diagnosed too late and under-recognized? The first comprehensive report on primary
hyperoxaluria in Poland™,

1 Autorzy artykutu: Przemystaw Sikora, Marcin Zaniew, Ryszard Grenda, Katarzyna Jobs, Jacek Rubik, Jan Zawadzki, Marek
Myslak, Magdalena Durlik, Florian Erger, Beata Bienia$, Bernd Hoppe, Bodo B. Beck; artykut opublikowany w Polskie
Archiwum Medycyny Wewnetrznej — grudziern 2020; 130 (12); zrodio https://www.researchgate.net/publication/346651162
dostep on line w dniu 19 pazdziernika 2021 r.



https://www.researchgate.net/publication/346651162

Podstawowe informacje o technologii leczniczej 2.
CHARAKTERYSTYKA TECHNOLOGII MEDYCZNEJ

Produkt leczniczy, roztwor do wstrzykiwan, 94,5 mg/0,5 ml, 1 fiolka. Kod ATC: A16AX - Inne leki stosowane w
chorobach przewodu pokarmowego i zaburzeniach metabolizmu. Produkt leczniczy Oxlumo ma status leku
sierocego.

Zalecana dawka lumazyranu obejmuje dawki nasycajace podawane raz w miesigcu przez 3 miesiace, a nastepnie
dawki podtrzymujace. Dawkowanie ustala sie w oparciu 0 mase ciata.

Produkt leczniczy Oxlumo jest wylgcznie do stosowania podskérmego i powinien by¢ podawany przez fachowy
personel medyczny.

Oxlumo jest stosowany w leczeniu pierwotnej hiperoksalurii typu 1 (ang. primary hyperoxaluria type 1, PH1) we
wszystkich grupach wiekowych.

W miedzynarodowej klasyfikaciji rozpoznan ICD-10 pierwotna hiperoksaluria typu 1 znajduje sie pod kodem E74.8
(oksaluria).

OCENA POTRZEBY ZDROWOTNEJ

Zgodnie z danymi GBD z 2019 r. dla Polski brak jest szczegétowych danych dotyczacych obcigzenia PH1 w
populacji, natomiast dane dla szerszej populacji (zaburzenia endokrynologiczne, metaboliczne, krwi i odpornosci)
wskazujg, ze szacowany wskaznik (na 100 tys.) utraty lat Zycia w petnym zdrowiu w przypadku mezczyzn wynosi
43,39, a w przypadku kobiet 33,75.

W odnalezionych wytycznych (PTU 2018 i EAU 2020) nie wskazano na mozliwo$¢ zastosowania terapii
lumazyranem. Jednocze$nie nalezy mie¢ na uwadze, ze omawiany lek zostat zarejestrowany w listopadzie 2020
roku, natomiast najnowsze wytyczne opublikowane zostaty w marcu 2020 r. Wytyczne polskie jako opcje
terapeutyczng wskazujg wymuszenie obfitej diurezy, ograniczenie spozycia szczawiandw i regularne przyjmowanie
wapnia. Zaréwno w polskich jak i w europejskich wytycznych wskazano na mozliwos$¢ stosowania pirydoksyny w
celu obnizenia stezenia szczawiandw w moczu, a takze cytrynianow, ktére zmniejszajg proces krystalizacji.
Podsumowujac odnalezione wytyczne, obecnie leczenie hiperoksalurii polega na przestrzeganiu odpowiedniej
diety i stosowaniu pirydoksyny.

Zgodnie z odnalezionymi wytycznymi klinicznymi w leczeniu hiperoksalurii jedyng dostepng opcja terapeutyczng
jest pirydoksyna, ktéra wg obwieszczenia Ministra Zdrowia z 21.12.2020 r. nie jest na ten moment finansowana ze
$rodkow publicznych. Obecnie w Polsce zgodnie z Urzgdowym Wykazem Produktéw Leczniczych Dopuszczonych
do Obrotu na terytorium Rzeczypospolitej Polskiej, wedtug stanu na dzien 1 stycznia 2020 r. (Dziennik Urzedowy
Ministra Zdrowia z 2020, poz. 48) pirydoksyna jest dostepna w dwéch produktach leczniczych dostepnych bez
recepty, z ktorych tylko w jednym (Vitaminum B6 Teva), leczenie hiperoksalurii jest wskazaniem zarejestrowanym.

Przedmiotowe wskazanie nie byto poddane wczesniejszej ocenie w AOTMIT.
WIELKOSC POPULACJI DOCELOWEJ

Czestos¢ wystepowania PH1 szacuije sie na okoto 1 na 120 000 zywych urodzen, a wystepowanie wynosi od 1 do
3/1 000 000 w Ameryce Pdinocnej i Europie. Decyzja o statusie leku sierocego zostata oparta na podstawie
szacunkowej czestosci wystepowanie 0,05/10 000 osob w Unii Europejskiej. Uznano, ze odpowiada to tacznie
okoto 2600 osobom (w rejonie Europejskiej Wspdlnoty Gospodarczej).

Oszacowana liczebnos¢ populacji kwalifikujacej sie do leczenia produktem Oxlumo wynosi od 38 do 114
pacjentow. Oszacowania przeprowadzono na podstawie danych dotyczacych wystepowania choroby w Ameryce
Pétnocnej i Europie oraz ogdinej populaciji Polski, dlatego nalezy je traktowac z ostroznoscia.

2 za opracowaniem analitycznym AOTMIT Nr. 014/2020 z 19 lutego 2021 roku






Przygotowania do negocjacji

Przed przystgpieniem do negocjacji Komisja Ekonomiczna przeanalizowata caty dostepny materiat dotyczacy
sprawy, ze szczegolnym uwzglednieniem skutecznosci, bezpieczenstwa i warunkéw ekonomicznych, w tym
dotyczacy kosztow dostepnej opcji terapeutycznej w leczeniu chorych na pierwotng hiperoksalurig typu 1 (ICD-10:
E74.8).

Propozycje Komisji Ekonomicznej stanowity realizacje przyjetej strategii negocjacyjnej, ktéra wynikata zaréwno z
realizacji kryteriow wymienionych w art. 19 ust. 1 ustawy o refundacji (zgodnie z ktérymi majq by¢ prowadzone
negocjacje z wnioskodawca), jak rowniez realizacji obowigzku ustalenia w czasie negocjacji klinicznie istotnych
punktow koricowych i ustalenia mechanizméw podziatéw ryzyka opartych o wyniki kliniczne, zgodnie z art. 36 ust
3 ustawy o refundacji. Komisja Ekonomiczna poszukiwata porozumienia rownowazacego interes Wnioskodawcy i
pfatnika publicznego, ktére konsumowatoby wtasciwosci technologii i przestanki strategii negocjacyjnej

W trakcie procesu negocjacyjnego Komisja uwzglednita réwniez niepewnosci wskazane w opracowaniu
analitycznym oceny technologii w ramach Funduszu Medycznego 014/2020 AOTMIT z 19 lutego 2021 .

Strategia realizowana przez zespoty negocjacyjne Komisji Ekonomicznej

Biorac pod uwage okoliczno$ci opisane powyzej, wyniki przedstawionych badan klinicznych oraz zidentyfikowane
obszary niepewnosci, przyjeto nastepujace zatozenia procesu negocjacyjnego:

1. Dazenie do zapewnienia leczenia produktem leczniczym Oxlumo wszystkich pacjentéw spetniajacych
kryteria wtaczenia do programu lekowego.

2. Uzgodnienie sposobu oceny efektywnosci produktu Oxlumo, poprzez referencje do istotnych punktow
klinicznych umozliwiajacych okreslenie instrumentéw podziatu ryzyka opartego na wynikach klinicznych.

3. Uzyskanie efektywnego kosztu leczenia produktem Oxlumo dla pacjentéw pozytywnie odpowiadajacych
na leczenie.

4. Osiagniecie racjonalnych, akceptowalnych i mieszczacych sie w granicach rozsadku relacji pomiedzy
uzyskiwanymi efektami leczenia produktem Oxlumo a ponoszonymi przez ptatnika publicznego kosztami



jego finansowania, przy uwzglednieniu wysokosci progu uzyskania dodatkowego roku Zycia
skorygowanego o jako$¢, w wysoko$ci trzykrotnoci PKB na jednego mieszkanca.

Propozycje Komisji Ekonomicznej stanowity realizacje przyjetej strategii negocjacyjnej. Komisja Ekonomiczna
poszukiwata porozumienia réwnowazacego interes Wnioskodawcy i ptatnika publicznego, ktére godzitoby zalety
ocenianej technologii i zatozenia strategii negocjacyjnej przyjetej przez KE.

Negocjacje — ostatnia faza

Podczas ostatniego spotkania negocjacyjnego w dniu 19 pazdziernika 2021 r. wnioskodawca przedstawit
nastepujace propozycje:

Propozycja wnioskodawcy:



Propozycja Komisji Ekonomicznej (ostatnia tura negocjacii przeprowadzona w dniu 19
pazdziernika 2021 r.) — dla programu lekowego opracowanego przez AOTMIT):

1.
2.

CZN: 21.700,00 zt
RSS:

CHB nie wyzsza niz 24.608,00 zt dla $wiadczeniodawcdw (wynikajaca z szesciokrotnosci PKB) - za
pacjenta skutecznie leczonego uznany miatby byC pacjent, u ktérego stezenie szczawianéw w dobowe;j
zbiorce moczu nie przekracza Gornej Granicy Normy zapisanej w ChPL-u. Dodatkowo zespdt
zaproponowat, aby badanie poziomu kwasu szczawiowego prowadzone byto co miesigc w okresie od
wiaczenia do programu do 6 miesigca leczenia, a nastepnie w okresach trzy miesiecznych.

zwrot  kosztow leczenia nastepuje w okresie, w ktdrym pacjent objety jest programem i wystapita
koniecznos¢ hospitalizacji lub innej interwencji medycznej z powodu hiperoksalurii typu 1 lub jej powiktan,
lub kiedy poziom szczawiandw w dobowej zbidrce moczu przekroczyt gorny poziom normy. Zwrot dotyczy
$rodkéw wydatkowanych w okresie od ostatniego pomiaru poziomu szczawianow, czyli za okres 3
miesiecy.

CAP w 1 roku obowigzywania decyzji na 135 fiolkach x CHB: 24.608,00 zt co statuuje poziom CAP-u na
poziomie 3.322.080,00 zt, a w 2 roku obowigzywania decyzji na 288 fiolkach x CHB: 24.608,00 zt co daje
poziom CAP-u na kwocie 7.087.104,00 zt, po przekroczeniu, ktdrego kazda nastepna fiolka Oxlumo
bedzie dostarczana po 1,08 zt.

Wynik negocjacji

NIE osiggnieto porozumienia w zakresie:

ceny zbytu netto wnioskowanego produktu leczniczego,
instrumentow dzielenia ryzyka: CHB oraz wartosci i warunkow ptatnosci;

$wiadczenia gwarantowanego objetego programem lekowym, {j. nie uzgodniono tre$ci programu
lekowego w zakresie kryteriow wigczenia i wytaczenia z programu lekowego, monitorowania leczenia,
oceny skutecznosci leczenia i monitorowania programu lekowego.

Whioskodawca, w opinii Komisji Ekonomicznej, nie przedstawit RSS opartego o wyniki kliniczne i klinicznie istotne
punkty koricowe, do czego byt zobowigzany zgodnie z art. 36 ust. 3 ustawy o refundacji. Propozycja przedstawiona
przez Wnioskodawce jako tzw. RSS kliniczny, w ocenie KE nie spetnia wymagarn ustawowych.

Podsumowanie






Whioskodawca nie wyrazit zgody na zaproponowany przez Komisje Ekonomiczng instrument dzielenia ryzyka
oparty o efekty kliniczne, ktory miatby polega¢ na zwrocie poniesionych kosztow w przypadku, w ktérym pacjent
objety jest programem i wystapita konieczno$¢ hospitalizacji lub innej interwencji medycznej z powodu
hiperoksalurii typu 1 lub jej powikfan, lub w ktérym poziom szczawianéw w dobowej zbiérce moczu przekroczyt
gérny poziom normy. Zwrot dotyczy Srodkow wydatkowanych w okresie od ostatniego pomiaru poziomu
szczawianOw czyli za okresie 3 miesiecy.

Ponadto Wnioskodawca w trakcie negocjacji nie wyrazit zgody na przyjecie opisu programu lekowego w brzmieniu
opracowanym przez AOTMIT, zawierajacym kryteria wtaczenia i wytaczenia zdefiniowane w oparciu o protokotu
badan klinicznych llluminate A i llluminate B.

Propozycja wnioskodawcy, przedstawiona w piSmie z 12 wrzesnia 2021 r., stanowigca wynik negocjacji, nie
réwnowazy interesu firmy interesem pacjentdw i mozliwo$ciami finansowymi pfatnika publicznego. Przyjecie oferty
wnioskodawcy na proponowanych warunkach skutkowatoby istotnym ograniczeniem mozliwosci finansowania
innych terapii w chorobach rzadkich, co bytoby razaco nieefektywne ekonomicznie. Brak efektywnosci cenowej i
kosztowej terapii przewlektej bez zdefiniowanych obiektywnych kryteridw jej zakoficzenia.



Oferta Wnioskodawcy stanowigca wynik negocjaciji nie rownowazny interesu Wnioskodawcy interesem pacjentow
i ptatnika publicznego, a jej przyjecie skutkowatoby istotnym ograniczeniem mozliwosci finansowania innych terapi,
w tym w chorobach rzadkich i stanowitoby naruszenie przepiséw ustawy o refundacji dotyczacych progu
efektywno$¢ kosztowej, jak réwniez przepisdw ustawy o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze
$rodkdw publicznych gwarantujacych rowny dostep do swiadczen.

Biorac pod uwage warunki zawarte w ofercie Wnioskodawcy Komisja Ekonomiczna uznata, Ze oferta ta nie jest do
zaakceptowania w Swietle realiow polskiego systemu refundacyjnego, a zaprezentowany przez Wnioskodawce
poziom oczekiwan w zakresie kosztéw finansowania tej terapii jest nieakceptowalnie daleki od mozliwosci
polskiego ptatnika i budzetu.

Majac na uwadze przepis art. 36 ust. 6 ustawy, tj. w przypadku wnioskéw, o ktérych mowa w art. 24 ust. 1 pkt
1b tego aktu normatywnego, w braku porozumienia z wnioskodawca Komisja podjefa uchwate negatywna
w sprawie objecia refundacjg i ustalenia urzedowej ceny zbytu dla leku Oxlumo. Tym samym Komisja
Ekonomiczna NIE REKOMENDUJE OBJECIA refundacjg innowacyjnej technologii lekowej pod nazwg Oxlumo
na zaproponowanych przez wnioskodawce warunkach.
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LECZENIE CHORYCH NA PIERWOTNA HIPEROKSALURIE TYPU 1 (ICD-10: E74.8) 3

SWIADCZENIOBIORCY

1. Kryteria kwalifikacji

1) potwierdzenie choroby PH1 badaniem molekularnym;

2) $rednie dobowe wydalanie szczawianu z moczem
20,70 mmol / 24 godz. / 1,73 m2 na podstawie dobowej
zhiorki moczu (DZM);

3) w przypadku przyjmowania witaminy B6 (pirydoksyny) —
zachowanie stabilnego schematu przez co najmniej 90
dni;

4) pisemna $wiadoma zgoda pacjenta na leczenie;

2. Kryteria stanowiace przeciwskazania do wiaczenia do

programu
1) kliniczne objawy pozanerkowej oksalozy uktadowe;j;
2) klinicznie  istotne  nieprawidtowe  wyniki  badan

laboratoryjnych (ALAT i AspAT > 2xULN; bilirubina
catkowita >1,5xULN; INR > 1,5ULN);

zakazenie wirusem HIV lub WZW B lub WZW C;
GFR <30 ml/min/1,73 m?,
przeszczepienie nerki lub watroby;

alergia na wiele lekéw, oligonukleotyd lub GalNAc (n-
acetylogalaktozamina);

7) nietolerancja wstrzyknie¢ podskornych;
8) cigza, planowanie cigzy;
9) karmienie piersia;

3
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ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW W PROGRAMIE

1. Dawkowanie

Dawka produktu leczniczego Oxlumo obejmuje dawki
nasycajace podawane raz w miesigcu przez 3 miesiace, a
nastepnie dawki podtrzymujace podawane po miesigcu od
ostatniej dawki nasycajacej, zalezne od masy ciata:.

1) masa ciata ponizej10 kg;

= dawka nasycajaca 6 mg/kg m.c.

= dawka podtrzymujaca 3 mg/kg m.c. raz w miesigcu
2) masa ciata od 10 kg do mniej niz 20 kg

= dawka nasycajgca 6 mg/kg m.c.

= dawka podtrzymujaca 6 mg/kg m.c. raz na 3

miesigce

3) masa ciata 20 kg i wiecej

= dawka nasycajaca 3 mg/kg m.c.

= dawka podtrzymujaca 3 mg/kg m.c. raz na 3
miesiace

Szczegotowe warunki stosowania sg opisane w ChPL

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE W
RAMACH PROGRAMU

1. Badania przy kwalifikacji
1) pomiar wzrostu (pacjenci pediatryczni) i masy ciata;

2) pomiar  parametréw  zyciowych  (cisnienie  krwi,
temperatura, czesto$¢ oddechdw, tetno);

3) elektrokardiografia;

4) gazometria;

5) poziom hormonu folikulotropowego;

6) test cigzowy dla kobiet w wieku rozrodczym;

7) badanie DNA dla mutacji PH1/AGXT;

8) badania przesiewowe w kierunku HIV oraz HBV, HCV;
9) kliniczna ocena laboratoryjna;

= badanie krwi; morfologia krwi, sod, potas, BUN
(mocznik we krwi), kreatynina i eGFR (formuta
MDRD dla dorostych lub formuta Bedside Schwartz
dla dzieci), albumina, kwas moczowy, wapn,
glukoza, pirydoksyna (witamina B6), biatko
catkowite, fosforan, chlorek, dwutlenek wegla, AST,
ALT, ALP, bilirubina, czas protrombinowy, czas
czesciowej  tromboplastyny  po  aktywacji,
miedzynarodowy znormalizow. wspétczynnik (INR);
= badanie moczu: dobowa zbiérka moczu (zbidrka
moczu wykonywana jest pod katem oznaczenia
wydalania szczawianéw), barwa i przejrzysto$¢
moczu, pH, ciezar wiasciwy, biatko, glukoza, ciata
ketonowe,  albumina, bilirubina, analiza

3 Wersja opracowana przez AOTMIT stanowigca podstawe do procesu negocjacii




10) odmowa stosowania antykoncepcji przez kobiety w
wieku rozrodczym,

11) historia naduzywania alkoholu w ciggu ostatnich 12
miesiecy lub niemozno$¢ lub niechet do ograniczenia
spozycia alkoholu w trakcie leczenia;

12) uczestnictwo w innym badaniu klinicznym;

3. Okreslenie czasu leczenia w programie

Leczenie trwa do czasu podjecia przez lekarza
prowadzacego decyzji o wylgczeniu Swiadczeniobiorcy z
programu, zgodnie z kryteriami wytaczenia

4. Kryteria wytaczenia z programu

1) nieprawidtowe wyniki badar laboratoryjnych (ALAT i
AspAT > 2xULN; bilirubina catkowita >1,5xULN; INR >
1,5ULN);

2) brak odpowiedzi na terapie, tj. uzyskanie podczas
leczenia:

a. GFR <30 ml/min/1,73 m?)

b. éredniego dobowego wydalania szczawianu z
moczem 20,70 mmol / 24 godz. / 1,73 m2

3) wystapienie nadwrazliwosci na lek
4) cigza;
5) karmienie piersig

mikroskopowa,  azotyny, RBC  (erytrocyty),
urobilinogen, leukocyty;

10) USG nerek;

11) dodatkowe badania funkcji watroby (jesli jest
potrzeba);

2. Monitorowanie leczenia
2.1. Wizytaw 1., 2., 3., 6., 7., 8., 9., msc. leczenia:

1) Test cigzowy u kobiet w wieku rozrodczym

2.2. Na kazdej wizycie (co okoto miesigc do 24 msc., poznie;
€0 6 msc.)

1)  pomiar masy ciata;

2) oznaczenie parametrow zyciowych (cisnienie krwi,
temperatura, czesto$¢ oddechéw, tetno);

2.3. Na kazdej wizycie przed podaniem leku (oprocz wizyt w
27 i 57 msc.), na wizycie pierwszej oraz w 6 msc.
leczenia po podaniu leku;

1) badanie krwi; morfologia krwi, sdd, potas, BUN
(mocznik we krwi), kreatynina i eGFR (formuta
MDRD dla dorostych lub formuta Bedside Schwartz
dla dzieci), albumina, kwas moczowy, wapn,
glukoza, pirydoksyna (witamina B6), biatko
catkowite, fosforan, chlorek, dwutlenek wegla, AST,
ALT, ALP, bilirubina, czas protrombinowy, czas
czesciowej  tromboplastyny  po  aktywadj,
miedzynarodowy wspdtczynnik  znormalizowany
(INR)

2) badanie moczu; dobowa zhidrka moczu z
oznaczeniem szczawiandw, barwa i przejrzystos¢
moczu, pH, ciezar wtasciwy, biatko, glukoza, ciata
ketonowe,  albumina, bilirubina,  analiza
mikroskopowa, azotyny, RBC  (erytrocyty),
urobilinogen, leukocyty




2.4. Co okoto 6 miesiecy
1) pomiar wzrostu (pacjenci pediatryczni);

2.5. Co okoto 3 miesigce do 12 msc. leczenia, pozniej raz w
roku;

1) elektrokardiografia;

2.6. Co okoto 3 miesigce do 12 msc. leczenia, pozniej raz w
roku

1) USG nerek

2.7. W razie potrzeby

1) dodatkowe badania funkcji watroby
2) gazometria

3. Monitorowanie programu

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

2) uzupetnianie danych zawartych w rejestrze (SMPT)
dostepnym za pomocy aplikacji internetowej
udostepnionej przez OW NFZ, z czestotliwoscig,
zgodng, z opisem programu oraz na zakonczenie
leczenia, w tym przekazywanie danych dotyczacych
wskaznikéw efektywnosci:

a. procentowe obnizenie stezenia szczawianéw w
dobowej zbiérce moczu od wartosci poczatkowej
(okres 6 miesiecy) skorygowane o mase ciata,

b. procentowa zmiana w wydalaniu szczawianu z

moczem,
C. zmiana estymowanego wspotczynnika przesaczania
ktebuszkowego (eGFR);
3) Przekazywanie informacji sprawozdawczo-

rozliczeniowych do NFZ. Informacje przekazuije sie do




NFZ w formie papierowej lub w formie elektronicznej,
zgodnie z wymaganiami opublikowanymi przez
Narodowy Fundusz Zdrowia.
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