REFERENTIELS DE BON USAGE DES MEDICAMENTS DE LA LISTE HORS-GHS 

BILAN mai 2011

Immunoglobulines POLYVALENTES IV

	ENDOBULINE® GAMMAGARD® OCTAGAM®

SANDOGLOBULINE® TEGELINE® KIOVIG®

PRIVIGEN® SANDOGLOBULINE 120mg/ml®

CLAIRYG 50 mg/ml,
	SITUATIONS TEMPORAIREMENT ACCEPTABLES
	SITUATIONS NON ACCEPTABLES

	Indications PRIORITAIRES (en situation de pénurie)

	AMM

- Traitement de substitution :

. déficits immunitaires primitifs avec hypogammaglobulinémie ou atteinte fonctionnelle de l'immunité humorale,
- Maladie de Kawasaki

- Traitement immunomodulateur :

. purpura thrombopénique idiopathique (PTI) chez l'adulte et l'enfant avec syndrome hémorragique viscéral
- Syndrome de Guillain et Barré de l’enfant

	- Erythroblastopénie associée à une infection chronique par le parvovirus B19 chez les patients immunodéprimés, sous réserve de l’inclusion des patients dans un suivi de cohorte national (PTT en cours de publication)
- Prophylaxie des sujets à risques suivants, après exposition à un cas confirmé de rougeole : femme enceinte non vaccinée et sans antécédent de rougeole, sujet immunodéprimé quelque soit son statut vaccinal et ses antécédents avérés de rougeole, enfant de moins de 6 mois dont la mère n’a pas d’antécédent de rougeole et n’a pas été vaccinée (dans le doute une sérologie maternelle IgG peut être demandée en urgence ; enfants âgés de 6 à 11 mois non vaccinés en post-exposition dans les 72h après contact quelque soit le statut vaccinal de la mère ou ses antécédents de rougeole (mars 2011) 


	

	Indications à réserver aux URGENCES VITALES et/ou en cas d’échec des alternatives thérapeutiques

	AMM

- Traitements de substitution des déficits immunitaires secondaires de l'immunité humorale :

 - leucémie lymphoïde chronique ou le myélome avec hypogammaglobulinémie et associés à des infections à répétition,

. infections bactériennes récidivantes chez l'enfant infecté par le VIH.

. allogreffes de cellules souches hématopoïétiques.

- Traitement immunomodulateur :

. purpura thrombopénique idiopathique (PTI) chez l'adulte et l'enfant en cas de risque hémorragique important ou avant un acte médical ou chirurgical pour corriger le taux de plaquettes,

. syndrome de Guillain et Barré de l’adulte,

+ pour TEGELINE® 

,

. neuropathie motrice multifocale (NMM),

. polyradiculonévrites inflammatoires démyélinisantes chroniques (PIDC).

	- Myasthénie aiguë dans les phases de poussées (janvier 2009).

- Syndrome de l’homme raide réfractaire aux anti-convulsivants ou insuffisamment contrôlés par les anti-épileptiques (janvier 2009).

- Vascularite systémique ANCA positive en cas de rechute ou de résistance à l'association corticoïdes et immunosuppresseurs (janvier 2009).

- Dermatomyosite corticorésistante et après échec, dépendance, intolérance ou contre-indication aux immunosuppresseurs (hors situation d’urgence mettant en jeu le pronostic vital ) (actualisation décembre 2010)

- Polymyosite corticorésistante et après échec, dépendance, intolérance ou contre-indication aux immunosuppresseurs (hors situations d’urgence dans les formes graves ou sévères mettant en jeu le pronostic vital) (actualisation décembre 2010).
- Syndrome catastrophique des antiphospholipides en cas d’échec du traitement anticoagulant IV associé à des corticostéroïdes en complément ou en alternative à la plasmaphérèse (janvier 2009).

- Myosite à inclusions avec dysphagie grave (janvier 2009).

- Prophylaxie du rejet humoral de greffe rénale chez des patients immunisés ou l’ayant été, sous réserve de l’inclusion des patients dans le registre de la base CRISTAL. (décembre 2010).

- Traitement curatif du rejet humoral de greffe rénale pour les patients ne pouvant être inclus dans un PHRC en cours dans cette situation, sous réserve de l’inclusion des patients dans le registre de la base CRISTAL. (décembre 2010)
- Syndrome de Miller-Fisher (janvier 2009).


	

	Indications non prioritaires pouvant attendre la fin de la pénurie

	rétinochoroïdite de Birdshot

( pour TEGELINE® )

	- En 3ème intention dans le pemphigus après un traitement bien conduit en 1ère intention par des corticoïdes et des immunosuppresseurs et en seconde intention par du rituximab (janvier 2009).

- Désimmunisation des patients en attente de greffe rénale sous réserve de l’inclusion des patients dans le registre de la base CRISTAL. (décembre 2010)

- Syndrome de Lambert-Eaton : formes auto-immunes non paranéoplasiques, sous réserve de l’avis d’un centre de référence ou de compétence des maladies neuromusculaires (janvier 2009).

- Maladie de Willebrand acquise, notamment asscociée à une gammapathie monoclonale IgG (MGUS IgG), en cas d’échec ou d’intolérance à la desmopressine et/ou aux concentrés de vWF (janvier 2009).

-Pemphigoïde cicatricielle avec une atteinte muqueuse étendue ou atteinte oculaire ne répondant pas à l’association dapsone ou corticoïdes et immunosuppresseurs bien conduite (3 à 6 mois d’Immunosuppresseurs) ou en cas d’intolérance à ces traitements (janvier 2009).

	 - Neutropénie auto-immune (janvier 2009).

- Prévention des infections chez le grand prématuré (janvier 2009).

- Syndrome d’activation macrophagique (SAM) secondaire à une infection à EBV, SAM dans le cadre d’un lupus en poussées (hors-infection), SAM associé à un cancer notamment un lymphome (janvier 2009).

- Echecs récidivants de FIV avec ou sans anticorps anti-phospholipides (janvier 2009).

- SEP secondairement progressive (décembre 2010)



	Ig Sc

	GAMMANORM® SUBCUVIA® VIVAGLOBIN® (Ig SC)
AMM 

- Traitement de substitution de l'adulte et de l'enfant, atteint de déficit immunitaire primitif (DIP) tel que :

. agammaglobulinémie congénitale hypogammaglobulinémie,

. déficit immunitaire commun variable,

. déficit immunitaire combiné sévère,

. déficits en sous-classe d'IgG avec infections

récurrentes.

- Traitement de substitution du myélome ou de la leucémie lymphoïde chronique avec hypogammaglobulinémie sévère 
secondaire et infections récurrentes.
	Sans objet

	Sans objet
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