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program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018

l. STRESZCZENIE

1. Skrétowy opis celéw i podstawowych elementéw Programu

Chorzy na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne stanowig matg liczbowo grupe (~5000 oséb
— dorostych i dzieci, opréocz tego znaczny odsetek oso6b ze skazami krwotocznymi dotad
niezdiagnozowanymi). Ze wzgledu na duzg czesto$¢ krwawien ta grupa chorych cechuje sie
koniecznoscig czestych porad lekarskich i hospitalizacji, wysokimi kosztami leczenia i rehabilitacji.
Dlatego tez opieka nad tg stosunkowo niewielkg czescig populacji urasta do problemu spotecznego.
Wiasciwe leczenie (przetaczanie odpowiedniego koncentratu czynnika krzepniecia) znacznie zmniejsza
odsetek pacjentéw, ktorzy z powodu inwalidztwa narzadu ruchu nie mogg pracowac i bardzo wczesnie
przechodzg na rente. Zmniejsza sie takze liczba hospitalizacji oraz kosztownych w tej grupie chorych
zabiegdw operacyjnych i fizjoterapii. Zmniejsza sie rowniez odsetek zgonéw wywotanych ciezkimi,
samoistnymi i pourazowymi wylewami krwi, np. krwawieniami srédczaszkowymi. Poprawia si¢ zalezna

od zdrowia jakos$¢ zycia.

,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata
2012-2018”, zwany dalej Programem, jest kontynuacjg ,Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na
lata 2005 -2011". Celem Programu jest podniesienie standardéw leczenia tej grupy chorych poprzez
usprawnienie kompleksowej, wielospecjalistycznej opieki nad nimi oraz optymalizacje ich leczenia.
Nowy system organizacyjny przewiduje funkcjonowanie osrodkéw kompleksowej opieki nad tg grupg
pacjentdw na dwoch poziomach referencyjnych: pierwszym i drugim. Wymagania dla osrodkow
okreslone zostaly w rozporzadzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie swiadczen
gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego (Dz. U. z 2016 r. poz. 1793, z pézn. zm.), zatgczniku
nr 3, czesci | poz. 21 lit. Ai B i zatgczniku nr 3, czesci | poz. 32 lit. A i B. Wyspecjalizowanie osrodkow
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych pierwszego i drugiego poziomu referencyjnego na
bazie istniejgcych osrodkéw hematologicznych poprawi mozliwosci diagnostyki i leczenia chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, a w szczegdlnosci zapewni bardziej racjonalne stosowanie
koncentratéw czynnikéw krzepniecia. Wykaz wojewddzkich koordynatoréw ds. leczenia hemofilii dla
dzieci stanowi zatgcznik nr 1, a dla dorostych stanowi zatgcznik nr 2. Wykaz wojewddzkich
koordynatorow ds. dystrybucji koncentratéw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny (z regionalnych
centrow krwiodawstwa i krwiolecznictwa) stanowi zatgcznik nr 3. Zycie i zdrowie chorych na hemofilie
zalezy w gtéwnej mierze od dostepu do koncentratdw czynnikow krzepniecia. Miernikiem
zabezpieczenia chorych na hemofilie jest wskaznik zuzycia koncentratu czynnika VIl w przeliczeniu na
1 mieszkanca rocznie. Zgodnie z zaleceniami WHO minimum niezbedne dla ratowania zycia to 2
j-m./mieszkanca/rok (zrédto danych World Federation of Hemophilia). W Polsce wskaznik ten wynidst
w 2010 roku 4,7 j.m. przy zaopatrzeniu pacjentéw w koncentraty czynnikow krzepniecia w ramach
dwéch programow, tj. ,Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011” finansowanego
z budzetu ministra wlasciwego do spraw zdrowia oraz terapeutycznego programu zdrowotnego
»Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” finansowanego z budzetu Narodowego Funduszu
Zdrowia, zwanego dalej NFZ. Program przewiduje stopniowe zwigekszanie ilosci koncentratow
czynnikéw krzepniecia, co obrazuje Tabela 1. Docelowa warto$¢ wskaznika zuzycia koncentratu
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czynnika krzepniecia VIII w przeliczeniu na 1 mieszkanca Polski to okoto 6,0 j.m. planowana do
osiggniecia w roku 2018 w ramach realizacji ww. dwoch programéw. Ponadto Program odnosi sie¢ do
tresci § 1 pkt 11 rozporzadzenia Ministra Zdrowia z dnia 21 stycznia 2009 r. w sprawie priorytetéw
zdrowotnych (Dz. U. Nr 137, poz. 1126), tj. rozwoju opieki dtugoterminowej, ze szczegdlnym

uwzglednieniem kompensowania utraconej sprawnosci.

2. Okreslenie wysokosci srodkéw niezbednych na realizacje Programu, w tym srodkow

z budzetu ministra wtasciwego do spraw zdrowia, w kolejnych latach jego realizacji

Srodki niezbedne na realizacje Programu w latach 2012-2018 okre$lono na tgczng kwote 2 093
669 495 PLN (lata 2012-2016 — srodki faktycznie przeznaczone na Program).

Kwota w PLN
Plan finansowy na rok
Wydatki biezgce (PLN) Wydatki majatkowe (PLN)
288 623 495
2012 0
(210 554 000)*
242 452 000
2013 0
(210 556 000)*
297 164 000 0
2014
(247 474 000)*
226 389 000 0
2015
(271 489 000)*
376 989 000
2016 0
(295 506 000)*
2017 318 516 000* 0
2018 343536 000 0

* pierwotnie zaplanowane wydatki

Wysokos¢é Srodkéw niezbednych do realizacji celéow Programu zostata oszacowana na
podstawie projektowanej do zakupu ilosci koncentratow poszczegdlnych czynnikow krzepniecia na
kolejne lata, w oparciu o ceny jednostkowe uzyskane w postepowaniach o udzielenie zamdwienia

publicznego w roku 2011, oraz kosztéw pozostatych zadan.

Zakres zadan oraz wysokos¢ ich finansowania w kolejnych latach realizacji Programu moze
ulec zmianie, gdyz budzet na programy zdrowotne finansowane z rozdziatu 85149 - Programy Polityki
Zdrowotnej planowany jest na okres jednego roku. Wobec powyzszego zakres zadan i wysokosc
Srodkéw finansowych przewidzianych do wydatkowania w ramach Programu uzalezniona jest od decyzji

corocznej Ministra Zdrowia.
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Tab. 1. llosci koncentratéw czynnikow krzepniecia oraz desmopresyny w kolejnych latach trwania programu oraz
Srodki niezbedne na ich sfinansowanie. Kalkulacja kosztéw opracowana zostata na podstawie $rednich cen zakupu
koncentratow czynnikow krzepniecia osiggnietych w postepowaniach przetargowych w 2011 r.

Rodzaj produktu
leczniczego

ilos¢ produktéw leczniczych

Rok 20121

Rok 2013!

Rok 2014!

Rok 2015!

Rok 2016

Rok 2017

Rok 2018

koncentrat czynnika
VIl (.m.)

164 500 000

161 500 000

232 300 000

137 000 000

248 000 000

170 000 000

180 000 000

koncentrat
rekombinowanego
czynnika VIII (j.m.)**
minimum |
generacji

1000 000

900 000

1750 000

750 000

1632 000

600 000

700 000

koncentrat czynnika
IX (.m.)"

16 898 000

17 999 800

30 498 800

21 900 000

22 999 200

19 000 000

20 000 000

koncentrat
rekombinowanego
czynnika IX
minimum ||
generacji (j.m.)”

200 000

120 000

170 000

375 000

265 000

350 000

400 000

koncentrat czynnika
VIl zawierajgcy
czynnik von
Willebranda (j.m.)

7 500 300

10 600 000

17 499 700

13 156 500

16 014 300

13 000 000

15 000 000

koncentrat
aktywowanych
czynnikéw zespotu
protrombiny (aPCC)

¢-m.)

13 000 000

11 300 000

20 400 000

21 600 000

25 200 000

18 000 000

20 000 000

koncentrat
czynnikow zespotu
protrombiny (PCC)
(.)

474 600

634 600

919 800

319 800

699 600

900 000

1000 000

koncentrat czynnika
VIl (j.m.)

727 200

819 600

1061 400

514 800

654 600

750 000

700 000

koncentrat
rekombinowanego
czynnika VIl a (mg)

16 000

18 280

28 500

23100

52 000°

28 000

30 000

koncentrat
fibrynogenu (g)

380

350

500

225

250

koncentrat czynnika
Xl (j.m.)

137 000

129 000

158 000

111 000

132 000

140 000

150 000

desmopresyna
dozylna amp. po 4
Hg

5000

3 000

2700

800

2300

2 300

desmopresyna
donosowa po 150
ug dawka

500

398

768

800

1000

Razem wartos¢ w
PLN

288 541 3902

242 108 0002

296 820 000°

226 045 000°

376 645 000°

318 200 000

343 200 000

" dla realizacji celow szczegdtowych, okreslonych w dziale V, ust. 2, z wylgczeniem celu szczegdtowego pkt 1 lit. €), przyjmuje
sie mozliwo$¢ stosowania zaréwno koncentratédw czynnikdw krzepnigcia osoczopochodnych jak i rekombinowanych
(jednoczasowo i naprzemiennie w ramach jednego roku kalendarzowego oraz w trakcie danego roku kalendarzowego), w
zaleznos$ci od wynikéw postepowan o udzielenie zamoéwienia publicznego.

™ koncentraty czynnikow krzepniecia do realizacji celu szczegétowego okreslonego w dziale V, ust. 2 pkt 1d), o brzmieniu: do
leczenia krwawien koncentratami rekombinowanych czynnikéw krzepnigcia u dzieci, ktére nie otrzymywaty wczesniej preparatow
krwiopochodnych, zakwalifikowanych do programu ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” oraz wtgczanie nowych
dzieci, do leczenia, na tych samych zasadach, niezaleznie od ciezkos$ci hemofilii.

W uzasadnionych przypadkach Minister Zdrowia moze wyrazi¢ zgode na wydanie czynnika do leczenia krwawien wsréd
ogoétu chorych na hemofilie B oraz pacjentéw chorych na hemofilie A i B uczulonych na osoczopochodne koncentraty
czynnikéw krzepniecia.

"llosci poszczegolnych rodzajow produktéw leczniczych na lata 2012-2016 zostaly zaktualizowane po dokonaniu wszystkich zakupow w danym roku

2 Warto$¢ koncentratéw czynnikow krzepniecia na lata 2012-2013 zostata zaktualizowana, na podstawie faktycznie uzyskanych cen w postepowaniach przetargowych.

3 Warto$¢ koncentratow czynnikow krzepniecia i desmopresyny na lata 2014 -2016 zastata zaktualizowana na podstawie $rodkéw przewidzianych w planie finansowym po zmianach.
4 Warto$¢ koncentratow czynnikow krzepnigcia na lata 2012-2016 zostata zaktualizowana.

5w 2016 roku zakontraktowano 52 000 mg rekombinowanego czynnika Vlla, w tym 15 000 mg dostarczone w styczniu 2017 roku.

AVAYA

. . St 474
Ministerstwo ronat e

/drowia
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3. Spodziewane efekty i korzysci wynikajace z potencjalnego wdrozenia Programu, w tym

okreslenie gtéwnych mierzalnych/niemierzalnych korzysci i kosztéow

Realizacja Programu przyczyni sie do zmniejszenia liczby pacjentéw, ktérzy z powodu wylewow
krwotocznych nie mogg sie uczy¢ lub pracowac i wczesnie przechodzg na rente. Zmniejszy sie takze

liczba zgondw, poprawi sie zalezna od stanu zdrowia jako$¢ zycia chorych.

Zapobieganie artropatii hemofilowej (zapobieganie i wiasciwe leczenie wylewéw dostawowych
oraz nalezyta rehabilitacja) zmniejszy zapotrzebowanie na bardzo kosztowne u chorych na hemofilie
zabiegi ortopedyczne. Przeprowadzenie koniecznych planowych zabiegéw ortopedycznych poprawi

sprawnos¢ pacjentow z hemofilig.

Program przyczyni sie takze do bardziej racjonalnej gospodarki koncentratami czynnikow

krzepniecia a tym samym do racjonalizacji wydatkéw budzetu panstwa.

Spos6éb  prowadzenia leczenia koncentratami czynnikéw krzepniecia oparty jest
na opublikowanych w Acta Haematologica Polonica Polskich zaleceniach postepowania we wrodzonych
skazach krwotocznych na tle niedoboru czynnikdw krzepniecia opracowanych przez zespét lekarzy
zrzeszonych w Grupie Roboczej ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologow

i Transfuzjologéw.

Il. ZDEFINIOWANIE PROBLEMU, OKRESLENIE POTRZEBY
1. Opis problemu

Hemofiliai inne pokrewne skazy krwotoczne

Istniejg dwa rodzaje hemofilii: hemofilia A — powodowana brakiem lub niedoborem czynnika
krzepniecia VIII, i hemofilia B, ktérej przyczyng jest brak lub niedobér czynnika krzepniecia IX. Obydwa
rodzaje hemofilii dziedziczg sie jako cechy recesywne, sprzezone z ptcig i majg taki sam obraz kliniczny.
Ich réznicowanie jest mozliwe tylko za pomocg badan laboratoryjnych. Zaleznie od stopnia niedoboru
czynnika krzepnigcia hemofilia moze mie¢ przebieg ciezki (czynnik VIII lub IX <1 j.m./dl), umiarkowany
(2-5 j.m./dl) lub tagodny (>5 j.m./dl). Pokrewne hemofilii skazy krwotoczne, powodowane wrodzonym
niedoborem innych czynnikéw krzepniecia, dziedziczg sie w sposob autosomalny i wystepujg z réwng

czestoscig u kobiet i mezczyzn.

Czestos$¢ wystepowania hemofilii w Polsce oceniono na 1 : 12 300 mieszkancow. W Instytucie
Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie prowadzony jest od 1991 r. komputerowy rejestr chorych na
hemofilie i inne skazy krwotoczne. Do 18 listopada 2015 r. w rejestrze znalazio sie 5 233 oséb, w tym 2
846 chorych na hemofilie (Tabela 2). Hemofilia A wystepuje w naszym kraju szesS¢ razy czesciej niz
hemofilia B. Postac ciezka choroby stanowi 52,5% przypadkow hemofilii A i 46,5% przypadkéw hemofilii
B. Gtéwnym objawem ciezkiej hemofilii sg powtarzajgce sie¢ samoistne krwawienia Srédstawowe.
Chorzy doznajg okoto 40 takich krwawieh rocznie. Ich nastepstwem jest zwyrodnienie stawow

(artropatia hemofilowa), nierzadko zmuszajgce chorych do znacznego ograniczenia aktywnosci
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zyciowej, rezygnacji z wykonywania zawodu. Bardzo niebezpieczne sg samoistne krwawienia
do narzgdow wewnetrznych i jam ciata, np. wylewy krwi $rédczaszkowe, krwotoki z przewodu
pokarmowego, czy krwiaki zaotrzewnowe, ktére stanowig bezposrednie zagrozenie zycia. Réwnie
niebezpieczne, i to niezaleznie od stopnia ciezkosci hemofilii, sg wylewy krwi w nastepstwie urazow.
Nalezy podkresli¢, ze zaden zabieg chirurgiczny i inwazyjny zabieg diagnostyczny, nie moze byc¢
bezpiecznie przeprowadzony u osoby z wrodzong skazg krwotoczng, bez substytucji niedoborowego

czynnika krzepniecia krwi.

Pod wzgledem czestosci wystepowania drugie miejsce po hemofilii A zajmuje w rejestrze
choroba von Willebranda (okoto 71% przypadkéw stanowi jej tagodna postaé — typ 1). Choroba
ta uznawana jest obecnie za najczestszg wrodzong skaze krwotoczng, wystepujgcg w postaci klinicznej
jawnej u 125 oséb na 1 milion populacji, czyli dwa razy czesciej niz hemofilia. Bezobjawowe wrodzone
defekty czynnika von Willebranda wykrywano u okoto 1% ludnosci. Jest mato prawdopodobne,
ze w Polsce choroba von Willebranda wystepuje rzadziej niz w innych krajach europejskich. Nalezy

sgdzi¢, ze choroba ta jest w naszym kraju, ze wzgledu na ztozong diagnostyke, rzadko wykrywana.

Wykaz skaz krwotocznych, do leczenia ktérych niezbedne sg koncentraty czynnikéw

krzepniecia:

1) hemofilia A, w tym powiktana inhibitorem,

2) hemofilia B, w tym powiktana inhibitorem,

3) nabyta hemofilia A i inne immunokoagulopatie,

4) choroba von Willebranda,

5) nabyty zespét von Willebranda,

6) niedobdr czynnika VII,

7) niedobdr czynnika X,

8) niedobdr czynnika V,

9) niedobdr czynnika XI,

10) niedobdr czynnika XIllI,

11) hypofibrynogenemia,

12) inne rzadko wystepujgce niedobory (np. niedobdr protrombiny, dysfibrynogenemie, skojarzony
niedobdr czynnikéw krzepniecia),

13) wrodzone ptytkowe skazy krwotoczne.
Leczenie

Leczenie ciezkiej postaci hemofilii A, ciezkiej postaci choroby von Willebranda oraz wszystkich
chorych na hemofilie B lub inng skaze krwotoczng na tle zaburzen krzepnigcia krwi polega na substytuciji
niedoborowego czynnika. Dostarcza sie go choremu we wstrzykiwanych dozylnie koncentratach
czynnikow krzepnigcia uzyskiwanych z ludzkiego osocza lub metodg inzynierii genetycznej. Stosowanie
koncentratéw izolowanych z osocza na skale przemystowg (zwykle z puli osocza od wielu tysiecy
dawcow) stwarzato do 1985 r. duze ryzyko zakazenia wirusami przenoszonymi z krwi w tym HIV. Od
kilkkunastu lat wszystkie handlowe koncentraty czynnikéw krzepniecia poddawane sg odpowiednim
procedurom immunologicznej, fizycznej lub chemicznej inaktywacji/eliminacji, ktore praktycznie
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wykluczajg mozliwosé zakazenia biorcy wirusem HIV, wirusami zapalenia watroby typu B i zapalenia
watroby typu C. Metody te nie sg jednak skuteczne w stosunku do parwowirusa B19, niewyjadniona jest
sprawa przeniesienia choroby Creutzfelda-Jakoba. Obecnie wprowadzane sg na $wiecie metody
inaktywacji czynnikow chorobotwérczych w $wiezo mrozonym osoczu i krioprecypitacie. Od roku 2012
w Polsce, cate swiezo mrozone osocze i krioprecypitat, przeznaczone do uzytku klinicznego, moze by¢
poddane procesowi inaktywacji, albowiem centra krwiodawstwa i krwiolecznictwa zostaly wyposazone
w odpowiedni sprzet, a metoda zostata zwalidowana. W dalszym ciggu obowigzkowe jest w Polsce
badanie markeréw wiruséw przenoszonych drogg krwi (HBV, HCV, HIV) metodami serologicznymi
i molekularnymi oraz badanie markeréw zakazenia kitg i odsuniecie od oddawania krwi zakazonych

dawcow. Nadal takze prowadzona jest karencja $wiezo mrozonego osocza.

Od poczatku lat 90. XX wieku w leczeniu hemofili wykorzystywane sg koncentraty
rekombinowanych czynnikéw krzepniecia krwi, ze stosowaniem ktoérych, praktycznie nie wigze sie

ryzyko przeniesienia czgstek zakaznych.

Desmopresyna jest syntetycznym analogiem argininowazopresyny i jest stosowana w leczeniu
krwawien i przeprowadzania matych zabiegéw operacyjnych u pacjentéw z fagodng hemofilig A (VIII: C
> 5% normy), a takze do zapobiegania i leczenia krwawien w chorobie von Willebranda (typ 1, typ 2N,
niektore postaci typu 2A), szczegdlnie w zapobieganiu nadmiernym krwawieniom miesigczkowym
u kobiet.

Stosowanie desmopresyny zmniejszy zapotrzebowanie na toczenie koncentratéw czynnikow
krzepniecia. U kobiet z chorobg von Willebranda zapobiegnie rozwojowi niedokrwistosci

Z niedoboru zelaza.

Desmopresyna w formie aerozolu donosowego jest lekiem z wyboru u ww. chorych, gdyz
eliminuje konieczno$¢ udania sie do szpitala w celu wykonania infuzji drogg pozajelitowg, zmniejsza
odsetek pacjentéw pobierajgcych swiadczenia wynikajgce z niezdolnoéci do pracy, a takze poprawia
jakos¢ zycia. 1 fiolka aerozolu donosowego (2,5 ml) zawiera 25 dawek desmopresyny po 150 ug. Dawka
dzienna dla pacjentéw o m.c. <50 kg to 150 ug, a dla pacjentéw o m.c. >50 kg to 300 ug co 24 - 48
godz. albo 2 godz. przed operacjg. Amputki sg natomiast po 4 ug, a dawka dzienna to 0,3 pg /kg (srednio
5 amputek u dorostych). Dlatego 1 fiolka aerozolu donosowego zastepuje kilkadziesigt amputek.
Amputki w zmniejszonej dawce bedg przeznaczone dla matych dzieci, dla oséb z przeciwwskazaniami
do stosowania desmopresyny drogg donosowg lub dla 0sdb, u ktdrych wystgpig miejscowe powiktania

stosowania tego leku.

Mechanizm dziatania desmopresyny polega na uwalnianiu obu czynnikéw z rezerw tkankowych,
t. VWF ze $rodbtonka naczyniowego, a czynnika VIII prawdopodobnie z komoérek s$rédbtonka
sinusoidéw watroby. Stosujac desmopresyne co 12-24 h mozna utrzymac¢ zwiekszong aktywnos¢ vWF
i cz. VIII przez kilka dni. Poniewaz desmopresyna uwalnia ze $rédbionka naczyn takze tkankowy
aktywator plazminogenu, najczesciej niezbedne jest réwnoczesne stosowanie lekéw hamujgcych

fibrynolize, np. kwasu traneksamowego.

Stosowanie desmopresyny jest skuteczne w 80% przypadkéw vWD typu 1 oraz typu 2N,

a moze by¢ korzystne w czesci przypadkéw typu 2A. Desmopresyna jest nieskuteczne
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w ciezkiej i wiekszosci przypadkéw umiarkowanej choroby von Willebranda i hemofilii A, gdyz rezerwy
tkankowe cz. VIII i vWF u pacjentéw obarczonych tymi postaciami obu skaz krwotocznych sg ubogie.
Desmopresyna jest przeciwwskazana w typie 2B vWD, gdyz moze nasili¢ matoptytkowos¢ wystepujaca
w tej postaci skazy. Zaleca sie duzg ostroznos¢ w stosowaniu desmopresyny u oséb powyzej 60 rz.
W pismiennictwie opisano kilka przypadkéw wystgpienia powikfan zakrzepowych i zaostrzenia choroby
niedokrwiennej serca podczas leczenia desmopresyng. Nie zaleca sie stosowania desmopresyny

u dzieci ponizej 2 rz. Nie ma przeciwwskazan do stosowania desmopresyny w okresie cigzy.
2. Przyczyny istnienia problemu

Najwiekszym problemem w leczeniu chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne sg
wysokie koszty koncentratéw czynnikdow krzepniecia. Stanowig one okofo 90% ogdinych kosztéw
leczenia tej grupy pacjentéw. Chory na ciezkg posta¢ hemofilii w ciggu roku doznaje okoto 40 epizodéw
krwawien (zwykle wylewow krwi do stawdw) wymagajgcych leczenia. Do ostony hemostatycznej duzego
zabiegu chirurgicznego (np. usuniecie wyrostka robaczkowego)
u dorostego chorego na hemofilie potrzeba okoto 50 000 — 70 000 jednostek miedzynarodowych

koncentratu czynnika krzepniecia.

Koszt ten jest kilkakrotnie wiekszy w przypadku hemofili A lub hemofili B powiktanych
obecnoscig inhibitora (alloprzeciwciat przeciw czynnikowi VIII lub 1X). Inhibitor czynnika krzepniecia VIl
powstaje u 15 - 30% chorych na ciezkg posta¢ hemofilii Ai u 1 - 4 % chorych na ciezkg posta¢ hemofilii
B. Pojawienie sie inhibitora czynnika VIII lub czynnika IX w nastepstwie leczenia chorego na hemofilie

A lub B preparatami koncentratow czynnika VIl / IX jest powaznym powiktaniem choroby.

W obecnosci inhibitora krwawienia na ogét nie poddajg sie leczeniu substytucyjnemu. Tym
samym w leczeniu hemofilii powiktanej inhibitorem celem nadrzednym jest trwata eliminacja inhibitora,
a celem doraznym hamowanie krwawien. Eliminacje inhibitora uzyskujemy przez regularne podawanie
preparatéw brakujgcego czynnika krzepniecia, co ma doprowadzi¢ do zniszczenia inhibitora z krwi
chorego. Metoda ta zwana jest immunotoleracjg (ITI - ang. immune tolerance induction). Realizacja
drugiego celu, ktérym jest hamowanie krwawieh zalezy zaréwno od miana inhibitora jak i od rodzaju
odpowiedzi i stopnia krwawienia. W leczeniu tym stosowane sg koncentraty indukujgce generacje
trombiny w osoczu chorych na hemofilie powiktang inhibitorem, co zapewnia hemostaze pomimo
obecnoéci inhibitora czynnika krzepniecia VIII lub IX. Z uwagi na mechanizm dziatania, preparaty
te nazywane sg koncentratami omijajgcymi inhibitor. W razie niepowodzenia ITl coraz czeéciej
wprowadzamy regularng profilaktyke koncentratami omijajgcymi aktywno$¢ inhibitora wobec czynnika
VI, co wg piSmiennictwa Swiatowego zmniejsza czesto$¢ wystepowania krwawien nawet o 85 %

i poprawia jakos$¢ zycia pacjentow z ciezkg postacig hemofilii powiktang inhibitorem.

Kolejny problem w leczeniu pacjentdw z niedoborami czynnikéw krzepniecia krwi,
to koniecznos¢ zapewnienia szybkiego i statego dostepu do koncentratow czynnikéw krzepnigcia. Im

szybciej zostanie wstrzykniety odpowiedni koncentrat, tym szybciej zostanie zahamowane krwawienie.

Bardzo czesto, szybkie wstrzykniecie koncentratu niedoborowego czynnika krzepniecia ma
decydujgce znaczenie dla uratowania zycia chorego. Niezbedna jest w zwigzku z tym wiasciwa
organizacja leczenia tej grupy chorych, na ktérg powinna sktada¢ sie sie¢ wyspecjalizowanych poradni
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oraz klinik badz oddziatéw szpitalnych na bazie osrodkéw hematologicznych, gdzie chorzy mogliby sie

zgtaszaé w razie potrzeby.

W miejscach tych pacjenci powinni otrzymywac takze koncentraty czynnikdw krzepniecia

do domu (leczenie w warunkach domowych).

Poniewaz znajomo$¢ zagadnienn zwigzanych z wrodzonymi zaburzeniami krzepniecia Krwi
wsrod wiekszosci lekarzy i innego personelu medycznego nie jest wystarczajgca, co wptywa
niejednokrotnie na nieprawidlowe postepowanie terapeutyczne, zaproponowane w Programie szkolenia
personelu medycznego zarowno lekarzy, pielegniarek, diagnostow laboratoryjnych jak i ratownikow

medycznych znajdujg uzasadnienie.
3. Waga problemu dla spoteczenstwa

Chorzy na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne stanowig matg liczbowo grupe i sg niewielkg
czescig ogolnej populacji. Jezeli jednak wezmie sie pod uwage koniecznos¢ czestych przyje¢ tych
chorych do szpitali, bardzo wysokie koszty ich leczenia i trudnosci w rehabilitacji, to zagadnienie
dotyczgce stosunkowo niewielkiej grupy osob urasta do problemu spotecznego. Zycie i zdrowie chorych
na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne zalezy w gtéwnej mierze od dostepu do koncentratéw
czynnikéw krzepniecia. Miernikiem zabezpieczenia chorych na hemofilie, jak to wskazano powyzej, jest
wskaznik zuzycia czynnika VIII w przeliczeniu na 1 mieszkanca rocznie. Przy odpowiednim poziomie
zaopatrzenia mozna zapewni¢: leczenie w warunkach domowych, przeprowadzenie wiekszoSci
planowych zabiegéw chirurgicznych, dtugo- i krétkoterminowg profilaktyke, immunotolerancje
w przypadku wystapienia inhibitora niedoborowego czynnika krzepnigcia. Duzym osiggnieciem byto
wdrozenie w Polsce w 2008 r. profilaktyki krwawien u dzieci w ramach terpautycznego programu
zdrowotnego pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”, finansowanego z budzetu NFZ,
dzieki ktéremu zredukowana w przysztosci zostanie liczba niezwykle kosztownych, ortopedycznych
zabiegébw naprawczych (wszczepianie endoprotez), jakie przeprowadza sie u dorostych
z zaawansowang artropatig hemofilowg. Co wigcej, wyprowadzenie profilaktyki krwawien u dzieci
znacznie zmniejszy odsetek pacjentow, ktérzy z powodu inwalidztwa narzadu ruchu nie moga pracowac
i bardzo wczesnie przechodza na rente. Zmniejszy sie takze liczba hospitalizacji i kosztownych w tej
grupie chorych zabiegdéw kinezyterapii. Wreszcie zmniejszy sie odsetek zgonéw wywotanych ciezkimi,

samoistnymi i pourazowymi wylewami krwi, np. krwawieniami srédczaszkowymi.
4. Dotychczasowe proby rozwigzania problemu

W 2001 r. powstat po raz pierwszy ,Program zaopatrzenia chorych na hemofilie i inne skazy
krwotoczne w czynniki krzepniecia”®, finansowany z budzetu ministra wtasciwego do spraw zdrowia,
w ktérym m.in. przedstawiono propozycje organizacji leczenia tej grupy pacjentow
w Polsce, polegajagcg na wyodrebnieniu dwdch osrodkéw referencyjnych leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych (dla dorostych i dla dzieci) zlokalizowanych w Warszawie oraz
regionalnych osrodkéw leczenia hemofilii, obecnych w kazdym wojewddztwie (co najmniej jeden dla
dzieci i jeden dla dorostych). Wszystkie osrodki powinny by¢ dostepne dla chorego przez 24 h/dobe. Do
dzi$ jedynie w dwéch osrodkach referencyjnych zlokalizowanych w Warszawie udato sie zapewnic
opieke chorym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne na optymalnym poziomie.
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Obecny Program stanowi kontynuacje idei i cze$ci zadan dotychczas realizowanego programu
zdrowotnego dedykowanego tej grupie chorych funkcjonujgcego pn.: ,Narodowy Program Leczenia
Hemofilii na lata 2005-2011", ktéry w roku 2005 zastgpit ,Program zaopatrzenia chorych na hemofilie

i inne skazy krwotoczne w czynniki krzepniecia”.
5. Przedstawienie trudnosci w uzyskaniu swiadczen

Najpowazniejszym problemem w uzyskaniu Swiadczen zdrowotnych przez grupe pacjentéw
ze skazami krwotocznymi pozostaje wcigz niedostateczne zaopatrzenie w koncentraty czynnikéw
krzepniecia oraz brak dostatecznej liczby wyspecjalizowanych osrodkéw zapewniajgcych kompleksowg
opieke tej grupie chorych. Aktualny poziom zaopatrzenia w koncentrat czynnika krzepniecia VIlI
na poziomie 4,7 j.m. na 1 mieszkanca kraju nadal nie pozwala na prowadzenie terapii ITl u wszystkich
pacjentdw wymagajacych tego rodzaju leczenia a takze na stosowanie wtérnej profilaktyki dorostych
chorych na hemofilie o ciezkim przebiegu.

Aby osrodki hematologiczne byty zainteresowane wyspecjalizowaniem w kierunku zapewnienia
kompleksowej opieki w zakresie leczenia chorych z hemofilig i innymi pokrewnymi skazami
krwotocznymi, niezbedne jest dokonanie zmian w systemie prawnym. Zasadnos¢ zainicjowania
wskazanych zmian, podyktowana jest kosztami leczenia niektdérych jednostek chorobowych,
ponoszonych przez specjalistyczne osrodki hematologiczne. | tak np. chory na hemofilie A powiktang
inhibitorem z rozlegtym krwiakiem zaotrzewnowym i ztamaniem konczyny dolnej z przemieszczeniem
wymaga bezwzglednie hospitalizacji w osrodku o najwyzszym stopniu referencyjnosci, poniewaz
konieczne jest wykonanie specjalistycznych kosztownych badan diagnostycznych, zastosowanie
drogich preparatéw i przeprowadzenie leczenia przy wspotpracy specjalistdw z réznych dziedzin
medycyny. Wiasciwa terapia takiego chorego w osrodku specjalistycznym jest wysoce kosztochtonna.
Program okresla warunki dla dwdch pozioméw osrodkow leczenia: pierwszego i drugiego poziomu
referencyjnego. Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie Swiadczen
gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego reguluje warunki i wymagania dla realizacji leczenie

hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w dwéch poziomach referencyjnosci.

Nadto wskazane byloby obligatoryjne zgtaszanie przez osrodki leczace wszystkich
nowowykrytych przypadkéw skaz krwotocznych, jak réwniez informacji o0 zgonach chorych na skazy
krwotoczne do ewidencji chorych na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne prowadzonej przez
realizatoréw Programu w formie aplikacji komputerowej, ktéra bedzie gromadzita i udostepniata dane
upowaznionym osobom i podmiotom, w czasie rzeczywistym za posrednictwem portalu internetowego.

Z tego wzgledu, w diuzszej perspektywie czasowej, zasadne sg rowniez zmiany organizacyjne.

lI. UZASADNIENIE

1. Dlaczego realizacja Programu powinna zosta¢ sfinansowana przez ministra wtasciwego do

spraw zdrowia

Zgodnie z zaleceniami Swiatowej Organizacji Zdrowia i Swiatowej Federacji Hemofilii
(WHO/WFH Recommendations, June 1997; Haemophilia 1998, suppl. 2, s. 64-66), odpowiedzialnos¢
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za narodowy system opieki nad chorymi na hemofilie powinna spoczywaé na wtadzach danego kraju.
Podobnie jak w innych panstwach, w Polsce koncentraty czynnikéw krzepnigcia dla chorych
na hemofilie i inne pokrewne skazy krwotoczne sg finansowane ze srodkéw publicznych. Nalezy

podkresli¢, ze koncentraty czynnikow krzepniecia nie moga by¢ traktowane na réwni z innymi lekami.

W 2008 roku w czasopismie Haemophilia (Haemophilia, 2008, suppl. 14, s. 361-674) zostaty
opublikowane ,European Principles of Haemophilia Care”, ktére 27 stycznia 2009 roku przyjat

Parlament Europejski.

Zgodnie z przyjetymi wytycznymi w kazdym panstwie cztonkowskim powinna istnie¢ organizacja
petnigca nadzér nad funkcjonowaniem specjalistycznych osrodkéw opieki, udzielajgcych catego
spektrum $wiadczen klinicznych i laboratoryjnych. Zaleznie od liczebnosci i rozmieszczenia
geograficznego danej populacji dodatkowo moze by¢ konieczne zorganizowanie sieci mniejszych
o$rodkéw leczenia hemofili. Powinno tez istnie¢ zaplecze organizacyjne w celu dostarczania
bezpiecznych koncentratéw czynnikow krzepniecia, ktére mozna stosowaé w leczeniu domowym

i programach profilaktycznych.
Dziesie¢ przyjetych wytycznych to:
1. Centralna organizacja opieki nad chorymi na hemofilie i lokalne osrodki wspierajgce jej dziatania

W kazdym kraju powinna funkcjonowac centralna organizacja na rzecz opieki nad chorymi na hemofilie
wspierajgca osrodki dziatajgce lokalnie. Organizacje te powinny odpowiada¢ za skrupulatne
prowadzenie dokumentacji i skuteczne sprawowanie opieki nad chorymi na hemofilie. Takie
rozwigzanie stuzytoby ponadto utatwieniu wymiany informacji na temat optymalnych sposobdéw

postepowania oraz koordynacji badan naukowych.
2. Krajowe rejestry chorych na hemofilie

W kazdym kraju powinien by¢é prowadzony rejestr pacjentéw administrowany przez centralng
organizacje opieki nad chorymi na hemofilie. Dane z rejestru mozna wykorzysta¢ do utatwiania
planowania i alokacji zasobow. Dane te mogg takze dostarczaé doktadnych informacji na temat liczby
pacjentéw, przepisywanych lekéw, rozmieszczenia geograficznego i zdarzen niepozadanych.
Wszystkie rejestry powinno sie prowadzi¢ z zachowaniem poufnosci danych, zgodnie z obowigzujgcymi

przepisami oraz przyjetymi w danym kraju zasadami etycznymi.
3. Osrodki opieki kompleksowej i o$rodki leczenia hemofilii

Powinno sie utworzy¢ osrodki opieki kompleksowej i osrodki leczenia hemofilii zapewniajace chorym

na hemofilie dostep do wszystkich lekarzy specjalistow i odpowiednich badanh laboratoryjnych.
4. Réwnorzedna wspofpraca w zakresie $wiadczenia opieki nad chorymi na hemofilie

W podejmowaniu decyzji dotyczgcych opieki nad chorymi na hemofilie na szczeblu krajowym i/lub
regionalnym powinni uczestniczy¢ klinicysci i przedstawiciele pacjentéw w réwnorzednej wspotpracy
z resortami odpowiedzialnymi za sprawy zdrowia i kwestie socjalne oraz organizacjami $wiadczacymi
opieke nad osobami z hemofilig w ramach sformalizowanych mechanizméw w rodzaju Krajowej Grupy
Koordynacyjnej ds. Hemofilii.
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5. Bezpieczne i skuteczne koncentraty czynnikéw krzepnigcia w optymalnych dawkach

Chorym na hemofilie nalezy zapewni¢ dostep do bezpiecznych i skutecznych terapii stosowanych
w sposob optymalny, poniewaz stuzy to poprawie ich zdrowia fizycznego, dtugosci i jakosci zycia oraz
ograniczeniu negatywnego wptywu omawianej skazy krwotocznej na pacjenta i jego rodzine w
wymiarach psychospotecznym i ekonomicznym. Ponadto zmniejsza skale dtugofalowego wsparcia

udzielanego z zasobow ochrony zdrowia.
6. Leczenie w warunkach domowych i dostawa koncentratéw czynnikéw krzepniecia do domu

W kazdym kraju pacjentom z hemofilig trzeba umozliwi¢ prowadzenie leczenia w domu oraz
organizowanie dostaw koncentratdéw czynnikéw krzepniecia do domu, co pozwoli na natychmiastowg
i skuteczng terapie. Spetnienie tej zasady bedzie sprzyja¢ zmniejszeniu liczby wizyt w szpitalu,
zapobieganiu krétko- i dtugookresowej niesprawnosci i prowadzeniu przez dzieci i dorostych z hemofilig

w miare normalnego zycia.
7. Leczenie profilaktyczne (zapobiegawcze)

Osoby z hemofilig powinny mie¢ dostep do leczenia profilaktycznego, poniewaz zapobiega ono
rozwojowi przewlekiej artropatii lub zmniejsza jej nasilenie. Profilaktyka stuzy ponadto promocji zdrowia

i dobrego samopoczucia spotecznego oraz ogranicza obcigzenie choroba.
8. Swiadczenia specjalistyczne i pomoc dorazna

Opieka nad chorym na hemofilie wymaga koordynacji dziatan wielu dostawcéw ustug medycznych
w celu zaspokojenia konkretnych potrzeb tych chorych. W sytuacjach krytycznych pacjentom z hemofilia
trzeba, dla ich wlasnego bezpieczenstwa, zapewni¢ natychmiastowy dostep do leczenia oraz
specjalistycznej opieki medycznej, za posrednictwem szpitalnych oddziatéw ratunkowych, oraz wielu

lekarzy specjalistow.
9. Postepowanie w przypadku obecnosci inhibitorow

U czesci chorych na hemofilie dochodzi do wytworzenia inhibitoréw czynnikow krzepniecia, ktére
inaktywujg przetaczane w ramach leczenia substytucyjnego egzogenne czynniki krzepniecia. Tacy
pacjenci muszg mie¢ zapewniony natychmiastowy dostep do optymalnych metod leczenia.
W stosownych przypadkach Kklinicysci dysponujacy odpowiednia wiedzg i doswiadczeniem,
w szpitalach z odpowiednim zapleczem klinicznym i laboratoryjnym, powinni prowadzi¢ leczenie

indukujgce tolerancje immunologiczng oraz terapie skutkéw krwawien
10. Ksztafcenie lekarzy i badania naukowe

Rekrutacja i ksztatcenie lekarzy w dziedzinie choréb zakrzepowych i zaburzen hemostazy to wazne
zadanie na przyszitos¢, ktére pozwoli zabezpieczyé wysokg jakosé opieki medycznej. Konieczne jest
prowadzenie dalszych badan naukowych nad hemofilia, z przyjeciem za priorytetowe: badan nad
preparatami czynnikéw VIII i 1X o dtuzszych okresach péttrwania i zmniejszonej immunogennosci, badan
nad nowymi technikami podawania koncentratow czynnikdw krzepniecia, badan zmierzajgcych
do pogtebienia dotychczasowej wiedzy na temat inhibitoréw oraz zapobiegania ich pojawianiu sie,
a takze badan nad terapig genows. Istnieje potrzeba prowadzenia badan naukowych zmierzajgcych
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do dalszej poprawy poziomu opieki nad chorym i jego rodzing, w tym badania réznorodnych modeli
Swiadczenia ustug medycznych w obrebie tej grupy chorych oraz parametréw do oceny wynikow

leczenia i jakosci zycia pacjentéow z hemofilia.
2. Zdefiniowanie potrzeby spotecznej, ktérej zaspokojeniu ma stuzy¢ realizacja Programu

Liczbe oséb ze zdiagnozowang skazg krwotoczng w Polsce oraz liczbe chorych leczonych
dotychczas w ramach programu finansowanego z budzetu ministra wlasciwego do spraw zdrowia

obrazujg przedstawione ponizej tabele.

Postep medycyny, ktéry dokonat sie na przestrzeni ostatnich kilkudziesieciu lat, skutkuje m.in.
tym, ze populacje krajéw rozwinietych a takze rozwijajgcych sie zyjg teraz dtuzej i cieszg sie lepszym
zdrowiem. W wiekszosci krajéw odsetek oséb powyzej 60 roku zycia rosnie szybciej niz w przypadku
innych grup wiekowych; w rezultacie wzrasta Srednia dtugosc¢ zycia, a zmniejsza sie przyrost naturalny.
W 2006 r. na swiecie bylo pét miliarda oséb powyzej 65 roku zycia. Przewiduje sie, ze do 2030 r.

ta liczba sie podwoi.

Ta tendencja dotyczy tez os6b ze skazami krwotocznymi — wielu chorych na hemofilie wchodzi
obecnie w zaawansowany wiek. Postepy w leczeniu hemofilii rozpoczete w latach piec¢dziesigtych
przyczynity sie do wydiluzenia sredniej dtugosci zycia i do poprawy jakosci zycia. Wczesniejsze
pokolenia chorych na hemofilie A lub B umieraty przedwczesnie wskutek komplikacji zwigzanych
z wylewami i krwotokami, poniewaz nie bylo jeszcze koncentratéw czynnikdw krzepniecia; pdzniej
pojawity sie tez komplikacje zwigzane z zakazeniem HIV i HCV. Aktualne standardy terapii chorych
na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne a takze poziom i rozwdj metod diagnostyki tej jednostki
chorobowej pozwala wnioskowaé, iz corocznie coraz wiecej oséb bedzie wymagato wigczenia

do Programu.

Chociaz dtugos¢ zycia chorych na ciezkg posta¢ hemofilii nadal jest mniejsza niz zdrowych

os6b, to jednak coraz bardziej zbliza sie do sredniej wartosci dla ogdtu mezczyzn.
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program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018

Tabela 2. Liczba 0s6b ze zdiagnozowang skazg krwotoczng w Polsce (dorostych i dzieci)

Rodzaj skazy Liczba chorych

Hemofilia A: 2385
ciezka 1102
powiktana inhibitorem 150
umiarkowana 339
tagodna 794
Hemofilia B 417
ciezka 190
powikiana inhibitorem 4
umiarkowana 89
tagodna 134
Nabyta hemofilia 44
Choroba von Willebranda 1670
typ 1 1192
typ 2 318
typ 3 160
Niedobdr czynnika V 26
Niedobér czynnika VII 244
Niedobdr czynnika X 23
Niedobér czynnika XI 60
Niedobdr czynnika XIlI 10
Hypo-, dys-i afibrynogenemia 93
Inne r;agko wyste_puj_ch niedobory (np. prqtrombiny, skojarzony niedobor 37
czynnikéw krzepnigcia, immunokoagulopatie)
Wrodzone ptytkowe skazy krwotoczne 224

RAZEM 5233

Zrédfo: dane Instytutu Hematologii i Transfuzjologii aktualne na 18.11.2015.
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program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia

Tabela 3. Liczba pacjentéw (dorostych i dzieci) przyjmujgcych koncentraty czynnikéw krzepniecia w ramach "Narodowego

Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005 - 2011" od 01.01. do 31.12.2009 r.

Lp. Realizator Hemofilia | Hemofilia A | Hemofilia | Hemofilia B Choroba Inne skazy
programu A powiktana B powiktana von krwotoczne
inhibitorem inhibitorem Willebranda
1. RCKiK
Bialystok 38 ! 6 0 ; L
2. | RCKIK 80 1 13 0 17 2
Bydgoszcz
3. RCKiK
Gdansk 65 12 14 1 8 3
4, RCKiK
Katowice 162 12 30 1 24 10
5. RCKiK
KEllee 44 4 1 0 1 1
6. | RCKIK 130 12 14 0 34 9
Krakow
7. RCKiK
Lublin 94 6 15 0 15 1
8. RCKiK
Lodz 7 7 11 1 18 1
9. RCKiK
Olsztyn 51 3 7 0 4 1
10. | RCKIiK 26 1 7 0 2 0
Opole
| IRER 131 16 25 0 16 5
Poznan
12. 1 RCKiK 83 4 10 0 9 0
Rzeszéw
13. | RCKIiK
ST 51 6 14 1 5 1
14. | RCKiK
Warszawa 114 1 19 0 18 1
12k || RS 109 4 15 0 21 4
Wroctaw
16. | RCKiK
Zielona 28 5 5 0 2 0
Gora
17. | IHITw R
Warszawie 229 51 40 2 32 63
RAZEM 1512 146 246 6 231 103
RAZEM 1658 252
RAZEM 2 244

* w tym 5 pacjentéw z hemofilig nabytg

Zrédfo: dane Narodowego Centrum Krwi
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Tabela 4. Liczba pacjentéw  (dorostych i  dzieci)  przyjmujgcych  koncentraty  czynnikbw  krzepnigecia
w ramach "Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005 - 2011" od 01.01.do 31.12.2010
Lp. Realizator | Hemofilia | Hemofilia A | Hemofilia | Hemofilia Choroba Inne skazy
programu A powikiana B B von krwotoczne
inhibitorem* powiktana | Willebranda
inhibitorem
1. | RCKiK
Bialystok 39 ! 6 0 8 2
2. | RCKIK 78 2 13 0 13 0
Bydgoszcz
3. | RCKiK
Gdansk 78 10 16 1 11 2
4. | RCKiK
Katowice 182 14 30 2 25 9
5. | RCKiK
Kielce 47 5 0 0 2 1
6. | RCKIK 155 16+1 14 0 42 8
Krakow
7. | RCKiK
Ll 111 9+2 17 0 12 1
8. | RCKiK
Lodz 75 7 13 1 11 1
9. | RCKiK
Olsztyn 55 4+1 10 0 1 2
10. | RCKiK 33 1 8 0 1 0
Opole
Lo [RBENDS 145 8+4 31 0 16 9
Poznan
12. | RCKIK 87 3 17 0 8 2
Rzeszow
A | el 47 18+1 13 5 2 0
Szczecin
14. | RCKiK 114 0 24 0 17 3
Warszawa
L XSRS 122 243 18 0 23 1
Wroclaw
16. | RCKiK
Zielona 52 4 4 0 2 0
Gora
17. | IHITw
Warszawie 245 47+8 45 1 49 70
RAZEM 1665 171 279 10 243 111
RAZEM 1836 289
RAZEM 2479

*w tym 20 pacjentow z hemofilig nabytg i inhibitorem

Zrédto: dane Narodowego Centrum Krwi

postepu
diagnostycznymi oraz ich skutecznoscig,

Opierajgc sie na przedstawionych danych, przy uwzglednieniu dokonujgcego sie na biezgco

medycyny skutkujgcego coraz dluzszym czasem przezycia,

lepszymi

metodami

nalezy przypuszczac¢, ze rokrocznie liczba chorych

na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, szczegdlnie te, ktérych aktualny stan niedoszacowania jest

wysoki, wymagajacych korzystania z koncentratéw czynnikdw krzepniecia oraz, a moze przede
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Ministerstwo
Zdrowia

Strona 16 z 16
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wszystkim, desmopresyny (tagodna posta¢ hemofilii A i choroby von Willebranda) finansowanych

w ramach przedmiotowego Programu bedzie wzrastac.
3. Efektywnos$¢é ekonomiczna

Hemofilia i pokrewne skazy krwotoczne to choroby dotykajgce nie tylko pacjenta, ale takze catg
jego rodzine. Stad niezbedne jest zapewnienie leczenia, opieki medycznej oraz psychologicznej
pacjentowi i jego rodzinie, majgc na wzgledzie, ze skazy krwotoczne sg nieuleczalne, a swiadczenia

muszg by¢ udzielane przez cate zycie pacjenta.

Skazy krwotoczne powodujg bodl i kalectwo oraz wymagajg dla leczenia duzych ilosci
koncentratow czynnikdw krzepniecia. Pacjenci chorzy na skazy krwotoczne uzyskujgc dostep
do leczenia specjalistycznego poprzez dwustopniowg sie¢ wyspecjalizowanych szpitali i klinik
(osrodkow leczenia hemofilii pierwszego lub drugiego poziomu referencyjnego) uzyskajg opieke

medyczng i leczenie sprawowane w sposoéb, ktéry zminimalizuje bdl i kalectwo.

Zastosowanie profilaktyki wtornej u pacjentow z ciezkim przebiegiem skazy krwotoczne;j
zmniejszy cierpienie chorym, zmniejszy tez zuzycie koncentratdw czynnikdw krzepniecia. Duze,
nawracajgce krwawienia do stawdw wymagajg stosowania duzych dawek koncentratu czynnika
krzepniecia w dlugim przedziale czasowym. Przy obecnej, niedostatecznej liczbie wyspecjalizowanych
osrodkow, niejednokrotnie pacjent sam decyduje o wysokosci dawki i okresie leczenia wylewu, co jest

ze szkodg zaréwno dla pacjentéw jak i pfatnika, ktorym jest minister witasciwy do spraw zdrowia.

Profilaktyka wtorna zlecona przez lekarza osrodka leczenia hemofilii pierwszego lub drugiego
poziomu referencyjnego pozwoli w wielu wypadkach, przy zastosowaniu racjonalnych dawek
koncentratu czynnika krzepniecia, nie dopusci¢ do krwawienia. W konsekwencji pacjent nawet nie

przerwie petnienia swych funkcji zyciowych.

Objecie leczeniem w warunkach domowych wszystkich chorych na hemofilie
i pokrewne skazy zmniejsza koszty leczenia w stosunku do leczenia na zgdanie, ale przede wszystkim
ogranicza cierpienie i w znacznie mniejszym stopniu ogranicza zdolno$¢ podejmowania funkcji

zyciowych.

Objecie Programem wywotania tolerancji immunologicznej, w perspektywie do roku 2018,
wszystkich pacjentéw z inhibitorem znaczgco zmniejszy liczbe pacjentéw wymagajacych stosowania
czynnikéw omijajgcych (rVila, aPCC), kilka a nawet kilkanascie razy drozszych od koncentratow

niedoborowych czynnikéw krzepniecia.

Wprowadzenie do leczenia desmopresyny dla wskazanej w Programie grupy pacjentow
zmniejszy koszty leczenia z uwagi na znacznie nizszg cene leku, w stosunku do ceny stosowanych
koncentratéw czynnikéw krzepniecia, eliminujgc w tej grupie pacjentéw koniecznos¢ stosowania tych
produktow leczniczych. Mozna szacunkowo oceni¢, ze do leczenia desmopresyng bedzie sie
kwalifikowaé w pierwszym roku Programu ~ 200 chorych, co pozwoli zaoszczedzi¢ ~1 min j.m.
koncentratu czynnika krzepniecia VIII. Nie wszyscy chorzy na tagodng posta¢ choroby von Willebranda
doznajg krwawien lub sg poddawani zabiegom operacyjnym, stanowigcym wskazanie do podawania
desmopresyny. Rozpowszechnienie stosowania desmopresyny na terenie catego kraju wymaga
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w pierwszym roku realizacji Programu popularyzacji wiedzy o tym leku i przeprowadzenia szkolen
w mniejszych o$rodkach zajmujgcych sie leczeniem chorych na hemofilie i na chorobe von Willebranda.

W kolejnych latach liczba chorych leczonych desmopresyng zwiekszac sie.

Faktyczne zuzycie desmopresyny i oszczednosci w zuzyciu koncentratu czynnika VIl oraz
koncentratu czynnika krzepniecia VIIlI zawierajgcego czynnik von Willebranda, bedzie mozna doktadniej
okresli¢ dopiero po wprowadzeniu tego produktu leczniczego do Programu. W miare polepszania sie
diagnostyki skaz krwotocznych, liczba chorych z tagodng hemofilig powinna sie zwieksza¢, gdyz
w Polsce odsetek zdiagnozowanej fagodnej hemofilii jest nieproporcjonalnie maty w stosunku do ciezkiej
postaci tej choroby (co wynika z niedodiagnozowania postaci tagodnej), zwiekszy sie takze ilos¢
pacjentéw z tagodng postacig choroby von Willebranda (tez niedodiagnozowang w Polsce). Zdarza sie,
ze pacjenci z nierozpoznanymi fagodnymi skazami krwotocznymi, ktére mogg nie dawaé¢ odchylen
w powszechnie wykonywanych "przesiewowych" badaniach krzepniecia, majg ciezkie, zagrazajgce
nieraz zyciu krwotoki pooperacyjne, pourazowe i poporodowe. Leczenie ciezkich krwotokéw wymaga

duzych naktadéw finansowych.

Warto wiec tagodne skazy diagnozowa¢, zapobiega¢ krwawieniom (np. stosujgc

desmopresyne) i w sposéb celowany leczy¢.
Ponadto, zaktada sie, ze Program spowoduje:

1) podniesienie jakosci zycia pacjentow zaleznej od zdrowia,

2) zmniejszenie ryzyka utraty zycia,

3) zmniejszenie ryzyka powiktan choroby i zwigzanych z nimi kosztéw leczenia,

4) skrécenie czasu niezdolnosci do pracy,

5) szybsze podjecie funkcji zawodowych, rodzinnych i spotecznych,

6) zmniejszenie odsetka pacjentéw pobierajgcych $wiadczenia wynikajace z niezdolnosci

do pracy.

Zaktada sie, ze ww. spodziewane korzysci wynikajgce z prowadzenia programu bedg w dtuzszej
perspektywie czasowej jego efektami, co biorgc pod uwage specyfike choroby, bedzie miato

bezposrednie przetozenie na jakos zycia chorych (pozytywny efekt zdrowotny).
4. Nowatorstwo zaproponowanych rozwigzan

1) wyspecjalizowanie osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych na dwéch
poziomach referencyjnych: pierwszym i drugim,

2) wprowadzenie profilaktyki wtérnej w leczeniu chorych na hemofilie A i B
z inhibitorem,

3) ekonomiczna optymalizacja leczenia tagodnej postaci hemdfilii A i tagodnej postaci choroby von
Willebranda przez wprowadzenie do Programu finansowania zakupu desmopresyny,

4) wprowadzenie obowigzku ewidencji chorych na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne
w formie aplikacji komputerowej, ktéra bedzie gromadzita i udostepniata dane upowaznionym

osobom i podmiotom, w czasie rzeczywistym za posrednictwem portalu internetowego,
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5) rozpoczecie, w ramach Programu, szkolen kadry medycznej zaangazowanej w realizacje

Programu.
5. Wykorzystanie dotychczasowych doswiadczen

Do realizacji Programu wykorzystane zostang doswiadczenia ptyngce z realizacji dotychczas
obowigzujgcego programu zdrowotnego pn.: ,Narodowy Program Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011”

oraz realizowanego od roku 2008 programu pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”.
6. Wykorzystanie istniejgcych srodkéw

W trakcie realizacji Programu wykorzystywane bedg dane zgromadzone w rejestrach ktérymi
dysponujg poszczegdlne Regionalne Centra Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa, zwane dalej RCKiK, oraz
Instytut Hematologii i Transfuzjologii, zwany dalej IHIiT, jak réowniez rejestru prowadzonego przez
realizatoréw programu lekowego NFZ pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig
AiB".

7. Promowanie wspoétpracy miedzy réznymi instytucjami i organizacjami

W ramach realizacji Programu zasadna jest wspétpraca pomiedzy Narodowym Centrum Krwi
(zwanym dalej NCK), NFZ, RCKIK, osrodkami leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
pierwszego i drugiego poziomu referencyjnego, konsultantami krajowymi i wojewddzkimi w dziedzinie
hematologii, transfuzjologii klinicznej, diagnostyki laboratoryjnej, medycyny ratunkowej, wojewodzkimi
koordynatorami ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych u dorostych i u dzieci,
wojewodzkimi  koordynatorami ds. dystrybucji, towarzystwami naukowymi oraz organizacjami

pozarzgdowymi dziatajgcymi w obszarze hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

8. Mozliwosé ponownego wykorzystania Programu w przysztosci lub kontynuowania jego

realizacji przez inne jednostki

Specyfika leczenia koncentratami czynnikéw krzepniecia chorych na hemofilie i inne wrodzone
skazy krwotoczne wymaga ciggtosci. Zgodnie z obowigzujgcym prawem pacjent wybiera sam osrodek,
w ktérym bedzie leczony koncentratami czynnikbw krzepniecia. Zazwyczaj jest to osrodek
zlokalizowany najblizej miejsca zamieszkania chorego (pierwszego poziomu referencyjnego),
w przypadku leczenia w warunkach domowych lub leczenia krwawien o tagodnym lub umiarkowanym
przebiegu, natomiast leczenie skomplikowanych wylewow oraz przeprowadzanie zabiegow
operacyjnych powinno odbywa¢ sie w osrodkach referencyjnych, zapewniajgcych kompleksowg opieke
tej grupie pacjentéw. Leczenie substytucyjne koncentratami czynnikéw krzepniecia jest leczeniem
wieloletnim i terapia raz rozpoczeta nie moze by¢ przerwana. Przerwy w podawaniu i dostawie
koncentratéw czynnikéw krzepniecia stanowig zagrozenie zycia i zdrowia pacjentéw z hemofilig oraz
pokrewnymi skazami krwotocznymi i mogg byc¢ traktowane jako btgd w sztuce lekarskiej. Ze wzgledu
na migracje pacjentdw i mozliwe zmiany osrodka leczgcego w trakcie terapii, najkorzystniejsze jest
prowadzenie ogdlnopolskiego systemu leczenia, co daje mozliwos¢ przekazywania koncentratow
czynnikow krzepniecia ,idgcych za pacjentem”, bez zagrozenia brakiem produktéw leczniczych lub

ich przeterminowania z powodu niewykorzystania przez danego pacjenta.
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V. OPIS PROGRAMU

1. Okreslenie, czy Program stanowi kontynuacje z lat ubiegtych

,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata
2012-2018” stanowi kontynuacje czesci zadan realizowanych w latach 2005-2011 w ramach programu
zdrowotnego pn.: ,Narodowy Program Leczenia Hemofili na lata 2005-2011”, w zakresie zakupu

koncentratow czynnikéw krzepniecia.
2. Cele ogolne i szczegétowe
Cele ogdine:
1) poprawa wynikéw leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,
2) poprawa jakosci zycia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.
Cele szczegétowe:

1) zapewnienie powszechnej dostepnosci koncentratow czynnikéw krzepniecia chorym na hemofilie

i pokrewne skazy krwotoczne niepowiktane krgzgcym antykoagulantem - inhibitorem:
a) do leczenia krwawien, w tym w warunkach domowych, od roku 2012,
b) do przeprowadzania zabiegéw operacyjnych, od roku 2012,

¢) na wtorng profilaktyke dorostych chorych ze skazag krwotoczng o ciezkim przebiegu oraz
dzieci z inng niz hemofilia A lub B skazg krwotoczng, od roku 2014,

d) do leczenia krwawien koncentratami rekombinowanych czynnikdw krzepniecia u dzieci,
ktére nie otrzymywaly wczesniej preparatdow krwiopochodnych, zakwalifikowanych
do modutu pierwotnej profilaktyki krwawien czynnikami rekombinowanymi w ramach
programu NFZ pn.: ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” oraz wtgczanie
nowych dzieci, do leczenia, na tych samych zasadach, niezaleznie od ciezkosci hemofilii,
od roku 2012.

2) zapewnienie powszechnej dostepnosci koncentratow czynnikdw krzepnigcia chorym na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne powiktane krgzacym antykoagulantem - inhibitorem:

a) do leczenia krwawien, w tym w warunkach domowych, od roku 2012,

b) do przeprowadzania zabiegdéw operacyjnych, od roku 2012,

c) na wtdérng profilaktyke u chorych ze skazg krwotoczng o ciezkim przebiegu
od roku 20186,

d) do terapii ITI u wszystkich chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne powiktane
krgzacym antykoagulantem, ktérzy zostang wskazani przez zespot kwalifikujgcy do terapii
immunotolerancji, od roku 2013,

€) zapewnienie stosowania w terapii ITI koncentratow rekombinowanych czynnikéw VIII i IX

dzieciom, ktére wytworzyly inhibitor przed wigczeniem do modutu pierwotnej profilaktyki
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krwawienn czynnikami rekombinowanymi w ramach programu NFZ pn.: ,Zapobieganie
krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” a stosowaty w terapii ,na zgdanie” koncentraty

rekombinowanych czynnikéw krzepniecia, od roku 2012,

3) wyspecjalizowanie osrodkéw hematologicznych do zapewniania kompleksowego leczenia
chorym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, od roku 2017 (bezkosztowo pod stronie

budzetu panstwa),
4) przygotowanie kadry do realizacji celéw Programu, od roku 2012,

5) prowadzenie ewidencji chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w formie aplikacji
komputerowej, ktéra bedzie gromadzita i udostepniata dane upowaznionym osobom
i podmiotom, w czasie rzeczywistym za posrednictwem aplikacji komputerowej udostepnionej
przez NFZ.

6) wprowadzenie desmopresyny do profilaktyki i leczenia krwawien (epizod krwotoczny lub
planowany zabieg chirurgiczny) u chorych na tagodng hemofiie A (VIlIl: C > 5% normy)
i tagodng chorobe von Willebranda (typ 1, typ 2N, niektére postaci typu 2A) przy braku
przeciwwskazan bezwzglednych, ktérymi sg: objawy nietolerancji desmopresyny, okres potogu,
choroba niedokrwienna serca, powiktania zakrzepowo-zatorowe. Kryteria skutecznosci leczenia:
poprawa kliniczna (zatrzymanie krwawienia) oraz wyréwnanie parametrow hemostazy (wzrost

aktywnosci czynnika VIl i/lub kofaktora rystocetyny), od roku 2012.
3. Plan dzialan i sposoéb ich realizacji

W celu dazenia do poprawy leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
niezbedne jest po pierwsze sukcesywne zwigkszanie liczby koncentratow poszczegdinych czynnikow
krzepniecia finansowanych w ramach przedmiotowego Programu, wigczenie do Programu
desmopresyny oraz podjecie dziatan zaréwno organizacyjnych jak i legislacyjnych, stuzgcych
wyspecjalizowaniu osrodkéw hematologicznych w zakresie kompleksowej opieki nad chorymi
na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne. Niezbednym elementem poprawy leczenia tej grupy chorych
jest edukacja lekarzy réznych specjalnosci, pielegniarek, fizjoterapeutéw, diagnostéw laboratoryjnych
oraz ratownikéw medycznych, poprzez organizowanie raz w roku warsztatéw naukowo-szkoleniowych

dla os6b zaangazowanych w leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych z terenu catej Polski.

W okresie trwania Programu szkoleniami zostang objete osoby wytypowane przez
wojewoddzkich koordynatoréow ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych u dorostych
i dzieci, przede wszystkim z osrodkéw, w ktérych sg leczeni pacjenci z hemofilig i pokrewnymi skazami
krwotocznymi. Rocznie planuje sie objecie szkoleniami ok. 120 lekarzy, ok. 60 pielegniarek, ok. 30
fizjoterapeutéw, ok. 30 diagnostéw laboratoryjnych i ok. 30 ratownikow medycznych. Szkolenia dla
wszystkich grup bedg odbywaty sie cyklicznie. Przewiduje sie prowadzenie szkolen teoretycznych

i warsztatow praktycznych. Gtéwne zagadnienia bedgce tematami szkolen to:

1) diagnostyka hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
2) leczenie substytucyjne hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
3) monitorowanie leczenia substytucyjnego,
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4) rozpoznawanie i leczenie powiktan samej choroby (np. artropatii), jak réwniez leczenia
substytucyjnego (np. inhibitoréw czynnikéw krzepniecia),

5) zasady rehabilitacji pacjentéw z artropatig hemofilowa,

6) problemy pielegnacyjne u pacjentéw z hemofilig i pokrewnymi skazami krwotocznymi,

7) zabiegi chirurgiczne u pacjentéw z hemofilig i pokrewnymi skazami krwotocznymi,

8) zasady immunotoleranciji,

9) postepy leczenia, w tym terapia genowa i czynniki krzepniecia poddawane modyfikacji genetyczne;j,

10) problematyka skaz krwotocznych u kobiet,

11) zasady leczenia choréb wspdétistniejgcych u pacjentdéw z hemofilig i pokrewnymi skazami
krwotocznymi w tym populacji oséb w podesztym wieku,

12) zasady organizacji osrodkéw leczenia hemofilii.

W zwigzku z zaktadanym od 2013 r. przeprowadzeniem terapii immunotolerancji (ITl) dla
pacjentéw z hemofilig i krgzacym antykoagulantem — inhibitorem, kwalifikacji pacjentéw do powyzszej
terapii dokonywa¢ bedzie zespét ekspertdow, powotany przez Ministra Zdrowia, na wniosek Instytutu
Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie, sktadajgcy sie od 4 do 6 osdéb. Z uwagi na charakter terapii
jak rowniez na wysokie koszty jej przeprowadzenia, cztonkowie zespotu powinni spetnia¢ nastepujgce
kryteria:

1) specjalizacja co najmniej z choréb wewnetrznych,
2) doswiadczenie w leczeniu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
3) publikacje z zakresu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,

4) aktywny udziat w pracach towarzystw naukowych na rzecz wrodzonych skaz krwotocznych.
Do gtéwnych zadan powyzszego zespotu naleze¢ bedzie:

1) monitorowanie prawidtowej realizacji terapii immunotolerancji, w oparciu o wiedze medyczna,
z uwzglednieniem mozliwosci finansowych w ramach Srodkéw przeznaczonych na realizacje
programu zdrowotnego pn. ,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne na lata 2012-2018",

2) prowadzenie prac majgcych na celu dopracowanie zatozen i warunkéw prowadzonej terapii
immunotoleranciji,

3) podejmowanie ostatecznej decyzji o kwalifikacji pacjentéw do powyzszej terapii,

4) okredlenie, wraz z lekarzem prowadzgcych, indywidualnych schematéw immunotolerancji oraz
indywidualnego dawkowania podawanych czynnikéw omijajgcych (aPPC, rVila),

5) podejmowanie decyzji, wraz z lekarzem prowadzgcych, dotyczacych oceny wynikow

immunotolerancji oraz o jej zaprzestanie u danego pacjenta.

W celu biezgcego monitorowania realizacji Programu, w szczegoélnosci w zakresie stosowania
koncentratéw czynnikéw krzepniecia planuje sie wprowadzenie obowigzku prowadzenia zaréwno przez
RCKIK jak i osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych pierwszego i drugiego poziomu
referencyjnego, ewidencji chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w formie aplikacji
komputerowej, ktéra bedzie gromadzita i udostepniata dane upowaznionym osobom i podmiotom,
w czasie rzeczywistym za posrednictwem portalu internetowego, w oparciu o i w powigzaniu z bazg
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danych prowadzang w ramach realizacji programu lekowego NFZ pn. ,Zapobieganie krwawieniom

u dzieci z hemofilig A i B”, docelowo w zakresie:

1)

2)
3)

4)

5)

6)
7
8)

9)
10)

1)
2)

3)
4)
5)
6)
7

8)
9)
10)

rodzaju skazy krwotocznej i jej ciezkosci (poziom czynnikéw krzepniecia na podstawie ktérego

postawiono rozpoznanie),

rejestru krwawien dla danego pacjenta,

dziatan niepozadanych:

a) wystgpienia inhibitora, jego poziomu i daty wykrycia,

b) wystgpienia zakazen bedacych nastepstwem stosowania koncentratow czynnikow
krzepniecia (lekdéw substytucyjnych): WZW, vCJD, HIV,

c) wystgpienia reakcji alergicznych,

rodzaju, serii, wielkosci opakowania i dawki dostarczanych i przyjmowanych lekéw

substytucyjnych,

miejsca, daty, godziny zamodwienia oraz daty i godziny dostawy poszczegoinych opakowan lekow

substytucyjnych,

miejsca, daty oraz rodzaju swiadczen udzielanych dla poszczegdinych pacjentéw,

zakwalifikowania do podawania desmopresyny,

danych na temat prowadzonych w Polsce badan klinicznych lekéw substytucyjnych, desmopresyny

(lub odpowiednikéw): danych sponsora badania lub jego prawnego przedstawiciela, adresu i nazwy

osrodka, daty rozpoczecia, nazwiska badacza, danych pacjentéw biorgcych w nich udziat,

informacji na temat protokotu badania,

kosztéw swiadczen, lekow substytucyjnych oraz desmopresyny dla kazdego pacjenta,

rejestracji zgonow.
Prowadzona ewidencja ma umozliwi¢:

unifikacje systemu ewidencji chorych na hemofilig;

scalenie danych chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne leczonych w ramach
niniejszego Programu oraz programu lekowego NFZ pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci
z hemofilig Ai B,

okreslenie zachorowalnosci i ilosci pacjentéw w powiatach i wojewédztwach,

planowanie zapotrzebowania na poszczegdlne leki substytucyjne,

okreslanie przewidywanego czasu zycia pacjentéw chorych na poszczegdélne skazy krwotoczne,
dostep do istotnych klinicznie i diagnostycznie danych pacjentéw,

monitorowanie sposobu leczenia pacjentdw, analize jego efektywnosci oraz efektywno$ci
kosztowej w poszczegodlnych osrodkach,

optymalizacje kosztéw leczenia,

generowanie raportow na tematy istotne klinicznie i spotecznie,

planowg modyfikacje priorytetow Programu.

Koncentraty czynnikdéw krzepniecia oraz desmopresyna beda wydawane do leczenia chorych

na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne przez regionalne centra krwiodawstwa i krwiolecznictwa

na podstawie zamoéwienia lekarskiego wygenerowanego za posrednictwem udostepnionej przez NFZ
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aplikacji internetowej, o ktérej mowa w dziale V, cel szczegétowy 5), lub wystawionego w formie
papierowej, zgodnie z wzorem okreslonym w rozporzgdzeniu ministra wtasciwego do spraw zdrowia.
Zamowienia lekarskie na koncentraty czynnikow krzepniecia i desmopresyne beda wystawiane
w oparciu o kryteria wtgczenia i wytgczenia okreslone w zatgczniku nr 6 do programu. Pacjent powinien
prowadzi¢ rejestr krwawien zgodnie z wzorem okreslonym w zatgczniku nr 7 do programu. Prowadzenie
rejestru daje mozliwos¢ dokumentowania leczenia domowego koncentratami czynnikdw krzepniecia
i/lub desmopresyng, poprzez odnotowywanie daty podania preparatu, przyczyny, nazwy i serii preparatu
oraz podanej dawki. Analiza rejestru wstrzykniec jest elementem nadzoru lekarskiego nad leczeniem
domowym i pozwala na ustalenie dalszych zaleceh terapeutycznych oraz przyblizone okreslenie
zapotrzebowania pacjenta na preparaty. W przypadku braku dokumentacji wstrzyknie¢ lekarz powinien
przeprowadzi¢ z pacjentem szczegotowy wywiad dotyczacy przebiegu leczenia domowego i ustali¢
zalecenia na podstawie uzyskanych informacji. Docelowo wskazane bedzie wprowadzenie rejestru
w formie aplikacji internetowej, dostepnej takze w telefonie komdérkowym powigzanej z aplikacjg

internetowa, o ktérej mowa w dziale V, cel szczegotowy 5).
4. Zrédta finansowania:
1) budzet do spraw zdrowia

Program zostanie sfinansowany z budzetu bedacego w dyspozycji Ministra Zdrowia

z czesci 46 — Zdrowie, dziatu — 851 — Ochrona zdrowia, rozdziatu 85149 — Programy polityki zdrowotne;j.

Podstawe prawng finansowania przedmiotowego Programu dotyczgcego istotnych problemow
zdrowotnych okreslonej populaciji, przy istniejgcych mozliwosciach ich eliminowania badz ograniczania,
stanowi art. 48 ust. 1 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych ze $rodkéw publicznych (Dz. U. z 2008 r. Nr 164, poz. 1027, z pbzn. zm.).

2) udziat wtasny realizatorow
brak
3) inne
brak
5. Szczegétowy harmonogram dziatah wynikajacy z formy opisowej

Zaopatrzenie w koncentraty czynnikdw krzepnigcia oraz desmopresyne bedzie odbywato sie
zgodnie z ustawg z dnia 29 stycznia 2004 r. - Prawo zaméwien publicznych (Dz. U. z 2015 r. poz. 2164,
z p6zn. zm.). Zakup bedzie dokonywany, przez NCK, za posrednictwem Zaktadu Zamowien
Publicznych przy Ministrze Zdrowia. Zakupione koncentraty czynnikdw krzepniecia beda przekazywane
przez NCK, na podstawie stosownych uméw, regionalnym centrom krwiodawstwa i krwiolecznictwa,
ktére to bedg odpowiedzialne za przechowywanie, magazynowanie i wydawanie ich do leczenia
pacjentom, na podstawie imiennego zamoéwienia. Dodatkowo RCKiK bedg miaty mozliwos¢ tworzenia
depozytéw szpitalnych koncentratdow czynnikéw krzepniecia w szczegdlnosci w osrodkach leczenia
hemofilii oraz w podmiotach leczniczych posiadajgcych w strukturze szpitalne oddziaty ratunkowe.
Tworzenie depozytéw szpitalnych bedzie nastepowato poprzez zawarcie umowy pisemnej pomiedzy
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RCKiK a szpitalem regulujgcej obowigzki stron, w tym miedzy innymi: zasady rotowania koncentratéw
czynnikow krzepniecia w celu unikniecia ich przeterminowania. Kazda umowa o utworzeniu depozytu
szpitalnego bedzie jawna wobec Ministra Zdrowia i NCK. Konsultant Krajowy w dziedzinie medycyny
ratunkowej wskaze szpitalne oddziaty ratunkowe, w ktérych powinny by¢ utworzone depozyty szpitalne
ze wzgledu na odlegtos¢ od RCKIK i okresli ilosci lekow niezbedne do zabezpieczenia na tych

oddziatach.

2012

1) Whytonienie Jednostki Koordynujgcej Program.

2) Zakup koncentratéw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny.

3) Pierwszy cykl warsztatow szkoleniowo-naukowych dla kadry medycznej przygotowujgcych do

realizacji celéw Programu.
2013
1) Zakup koncentratow czynnikow krzepniecia i desmopresyny.

2) Drugi cykl warsztatow szkoleniowo-naukowych dla kadry medycznej przygotowujgcych

do realizacji celéw Programu.
2014
1) Zakup koncentratow czynnikow krzepniecia i desmopresyny.

2) Trzeci cykl warsztatdw szkoleniowo-naukowych dla kadry medycznej przygotowujgcych

do realizacji celow Programu.
2015
1) Zakup koncentratow czynnikdw krzepniecia i desmopresyny.

2) Czwarty cykl warsztatébw szkoleniowo-naukowych dla kadry medycznej przygotowujgcych

do realizacji celéw Programu.
3) Dodatkowe szkolenia dla personelu medycznego z Oddziatéw Ratunkowych i Izb Przyjec.
2016
1) Zakup koncentratow czynnikdw krzepniecia i desmopresyny.

2) Piaty cykl warsztatéw szkoleniowo-naukowych dla kadry medycznej przygotowujgcych do realizacji

celéow Programu.
2017
1) Zakup koncentratow czynnikdw krzepniecia i desmopresyny.
2) Woyspecjalizowanie o$rodkdw leczenia hemofilii pierwszego poziomu referencyjnego.

3) Szosty cykl warsztatow szkoleniowo-naukowych dla kadry medycznej przygotowujgcych

do realizacji celow Programu.
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2018
1) Zakup koncentratow czynnikéw krzepniecia i desmopresyny.
2) Woyspecjalizowanie osrodkow leczenia hemofilii drugiego poziomu referencyjnego.

3) Siédmy cykl warsztatow szkoleniowo-naukowych dla kadry medycznej przygotowujgcych

do realizacji celow Programu.
6. Wskazniki monitorowania oczekiwanych efektéw

Ewaluacje i monitorowanie Programu bedzie prowadzi¢ NCK we wspoétpracy z Jednostka
Koordynujgca. RCKIK, osrodki leczenia hemofilii pierwszego i drugiego poziomu referencyjnego oraz
Jednostka Koordynujgcg beda zobowigzane do systematycznej wspdipracy z NCK, celem
zabezpieczenia odpowiedniej ilosci czynnikow krzepniecia i desmopresyny na terenie catego kraju.
Wszystkie zakupione leki tworzg ogdlnopolskg pule lekow. W przypadku zaistnienia koniecznosci
dokonania przesunie¢, daje to mozliwos¢ sprawnej wymiany lekéw miedzy RCKiK i zapobiega
przeterminowaniu lekéw, badz zaleganiu w magazynach bez mozliwosci ich wykorzystania. Wszelkie
przesuniecia, w stosunku do przydzielonej puli lekéw na poszczegdlne wojewoddztwa, bedg mozliwe
za zgodag NCK. RCKIiK bedg zobowigzane do systematycznego sporzadzania raportéw, zgodnie

Z wytycznymi NCK.

Skutecznos¢ podejmowanych dziatan i wykorzystywanych metod w kolejnych latach realizacji

Programu bedzie oceniana na podstawie:

1) liczby os6b przeszkolonych w ramach programu, w tym: lekarzy, pielegniarek, fizjoterapeutow,
diagnostéw laboratoryjnych, ratownikéw medycznych,

2) zwiekszania ilosci dostepnych danych zawartych w ewidencji chorych do petnego zakresu
zaplanowanego do osiggniecia w roku 2018,

3) upowszechnienia leczenia w warunkach domowych w poszczegdlnych skazach krwotocznych,

4) upowszechnienia stosowania wtérnej profilaktyki,

5) poszerzenia zakresu stosowania immunotolerancii,

6) wprowadzenia i upowszechnienia leczenia desmopresyng wybranych skaz krwotocznych,

7) zwiekszenia dostepnosci do leczenia chirurgicznego i neurochirurgicznego ze wskazan zyciowych,

a takze w trybie planowym.

Wskazniki zuzycia koncentratow czynnikdw krzepniecia w 2018 roku powinny osiggngc

nastepujgce wartosci:

e 6 j.m. czynnika VIl na 1 mieszkanca/rok,

e 0,7].m. czynnika IX na 1 mieszkancalrok,

e 0,4 j.m. czynnika VIl zawierajgcego czynnik von Willebranda na 1 mieszkanca/rok,
e 0,5j.m. aPCC na 1 mieszkancal/rok,

e 0,03j.m. PCC na 1 mieszkancalrok,

e 0,02 j.m. czynnika VIl na 1 mieszkancal/rok,

e 0,8 pg rekombinowanego czynnika Vlla na 1 mieszkanhca/rok,
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e 7 ug fibrynogenu na 1 mieszkanca/rok.

VI. KOSZTORYS

Szczegodtowy zakres zadan do realizacji wraz z kosztorysem na lata 2012-2018

. Wydatki w PLN (biezace)
Nazwa zadania

2012 2013 2014 2015 2016 2017

2018

Zaopatrzenie w
koncentraty

. 288 398 452 | 242 108 000 296 690 000 225 474 025,10 375 719 753,60 318 min
czynnikow

krzepniecia

343 min

Zaopatrzenie w
142 938 0 130 000. 570 974,90 925 246,40 172 tys.
desmopresyne

192 tys.

Warsztaty
szkoleniowo
naukowe
przygotowujace 32 105 144 000. 144 000 144 000. 144 tys. 144 tys.
kadre medyczng
do realizacji celow

Programu

144 tys.

Koordynacja
50 000. 200 000. 200 000. 200 000. 200 tys. 200 tys.
Programu

200 tys.

RAZEM PLN 288 623495 | 242 452 000 297 164 000 226 389 000 376 989 000 318 516 000

343 536 000

Szczegotowa kalkulacja kosztéw przeprowadzenia szkolen stanowi Zatgcznik nr 4 do Programu.
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VIl. REALIZATORZY PROGRAMU

Realizatorem Programu bedzie NCK. Do zadan NCK bedzie nalezato:

a) zakup, za posrednictwem Zaktadu Zamoéwien Publicznych przy Ministrze Zdrowia, koncentratow
czynnikdéw krzepniecia i desmopresyny dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,
zgodnie z przepisami o zamoéwieniach publicznych;

b) przygotowywanie rozdzielnikéw i przydziat zakupionych koncentratéw czynnikow krzepniecia
i desmopresyny dla poszczegdlnych wojewddztw,

c) zawarcie umow z RCKIK posiadajgcymi doswiadczenie w realizacji ,Narodowego Programu
Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011”, na przechowywanie, dystrybucje, wydawanie koncentratow
czynnikéw krzepniecia i desmopresyny oraz zapewnienie utylizacji odpadéw medycznych
powstatych w zwigzku z leczeniem w warunkach domowych.

d) dokonywanie przesunie¢, w stosunku do przydzielonej puli lekéw dla poszczegdlnych wojewddztw,
stosownie do zapotrzebowania na terenie catego kraju,

e) ewaluacja i monitorowanie realizacji programu przez poszczegoélne podmioty.

Zadania w zakresie przechowywania, dystrybucji koncentratéw czynnikdw krzepniecia, a takze
ewidencji chorych w aplikacji komputerowej bedg realizowane przez jednostki posiadajgce
doswiadczenie w realizacji programu pn.: ,Narodowy Program Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011",
czyli RCKiK.

Wyspecjalizowanie osrodkéw leczenia hemofilii na dwéch poziomach leczenia, tj. pierwszego
i drugiego poziomu referencyjnego, odbywac¢ sie bedzie poprzez zawarcie przez NFZ umowy
na udzielanie swiadczenia, o ktérym mowa w rozporzgdzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013
r. w sprawie $wiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zatgcznik nr 3, czesci | poz.

21 lit. A'i B oraz zatgcznik nr 3, czesci | poz. 32 lit. Ai B.

Zadania mozliwe do wykonania przez osrodki leczenia hemofilii pierwszego i drugiego poziomu
referencyjnosci, poza okreslonymi w rozporzgdzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r.
w sprawie swiadczenh gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zatgcznik nr 3, czesci | poz. 21

lit. A'i B oraz zatgcznik nr 3, czesci | poz. 32 lit. Ai B:

1) prowadzenie depozytu szpitalnego koncentratéw czynnikéw krzepniecia,

2) realizacja i nadzor nad $wiadczeniem ,leczenie w warunkach domowych” koncentratami czynnikéw
krzepniecia,

3) biezace uzupetnianie ewidencji pacjentow,

4) zgtaszanie kandydatow do terapii immunotolerancji zespoftowi kwalifikujgcemu oraz
przeprowadzanie procesu immunotolerancji (IT1),

5) kwalifikacja i podawanie czynnikéw omijajgcych,

6) monitorowanie dziatan niepozgdanych lekéw substytucyjnych na podlegtym terenie,

7) zapewnienie witasciwych warunkéw do przechowywania koncentratow czynnikéw krzepniecia —
chtodnia o temp. 4-6 ° C oraz desmopresyny — chtodnia o temp. 2-8 °C,

8) zapewnienie catodobowego dostepu do czynnikéw krzepniecia,
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Gtéwne kryteria wyboru koordynatora (Jednostki Koordynujacej) Programu

Ze wzgledu na wielokierunkowe dziatania w ramach Programu istnieje konieczno$¢ wylonienia

Jednostki Koordynujgcej - w drodze postepowania konkursowego, ktora:

1) posiada doswiadczenie w realizacji i koordynacji zadan objetych Programem,

2) zapewni monitorowanie efektow realizacji zadan Programu,

3) posiada kadre i zaplecze merytoryczne gwarantujgce realizacje zadan,

4) zapewni w odpowiednim zakresie kontynuacje dziatan podjetych w ,Narodowym Programie
Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011",

5) zapewni wspoétprace pomiedzy realizatorami Programu, konsultantami krajowymi i wojewodzkimi,
wojewddzkimi koordynatorami ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych u dzieci
i dorostych, wojewddzkimi koordynatorami ds. dystrybucji czynnikdw krzepniecia, towarzystwami
naukowymi w dziedzinie m.in. hematologii i transfuzjologii klinicznej oraz NFZ,

6) zapewni racjonalne koszty koordynacji Programu.

Do zadan Jednostki Koordynujgcej nalezy:

1) harmonizacja wszystkich dziatan podejmowanych w Programie,

2) sporzadzanie rocznych raportdw z realizowanych dziatah w Programie, obejmujgcych
w szczegollnosci dane epidemiologiczne, rodzaj i liczbe swiadczen zdrowotnych udzielonych
pacjentom, rodzaj i liczbe wykorzystanych koncentratéw czynnikow krzepniecia, analize danych
pochodzacych z ewidencji prowadzonej w ramach Programu.

3) realizacja zadania dotyczgcego organizaciji i prowadzenia warsztatow naukowo-szkoleniowych dla

0s0b zaangazowanych w leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych z terenu catej Polski.

VIIl. KONTYNUACJA DZIALAN PODJETYCH W PROGRAMIE

Program, ktérego celem jest poprawa wynikow leczenia chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne oraz poprawa jakosci zycia chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne ze wzgledu na specyfike wrodzonych skaz krwotocznych oraz ich terapii
wymaga ciggtej realizacji. Przewidywana jest kontynuacja Programu w kolejnych latach
z uwzglednieniem nowych produktéw leczniczych i nowych metod dostepnych w leczeniu tej grupy

chorych.
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Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, tetowska M, Mital A, Podolak-Dawidziak M, Zdziarska J,
Zawilska K, i wsp. Polskie zalecenia postepowania we wrodzonych skazach krwotocznych na tle
niedoboru czynnikéw krzepniecia. Acta Haematologica Polonica 2008;39(3):537-579

Windyga J. Jak w przyszto$ci bedziemy leczy¢ hemofilie? Acta Haematologica Polonica 2008;39
(4):651-660

taguna P. Profilaktyka u pacjentéw z hemofilig powiktang inhibitorem, Prace poglgdowe Pol. Merk.
Lek. 2011;XXX(177): 211-214

Windyga J. Osoczopochodne koncentraty czynnikéw krzepnigcia. Acta Haematologica Polonica
2009;40(2):501-510

B.T.Colvin, J. Astermark, K.Fischer, A. Gringeri, R. Lassila, W. Schramm, A. Thomas and J.
Ingerslev for The Inter Disciplinary Working Group European principles of haemophilia care,
Haemophilia 2008;39(14): 361-374
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Zalacznik nr 1

WOJEWODZCY KOORDYNATORZY DS. LECZENIA HEMOFILII | POKREWNYCH SKAZ KRWOTOCZNYCH U DZIECI’

Lp.

Nazwa Osrodka

Kierownik

Cztonek Zespotu
Koordynujacego Program
»Zapobieganie krwawieniom u
dzieci z hemofiliag Ai B”

Adres elektroniczny

Telefon lekarza
dyzurnego

Katedra i Klinika Pediatrii,
Hematologii i Onkologii WUM; SPDSK, 02-091
Warszawa, ul. Zwirki i Wigury 63A

prof. Michat Matysiak

dr Anna Klukowska
(przewodniczacy Zespotu)

aklukowska@poczta.onet.pl
michal.matysiak@litewska.edu.p
|

790 338 596

Uniwersytecki Szpital Dzieciecy
Dziat Krwiolecznictwa
ul. Chodzki 2, 20-093 Lublin

lek. med. Irena Woznica-
Karczmarz

lek. med. Irena Woznica-
Karczmarz

irena.woznica@dsk.lublin.pl

81 71 85 500

Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana
Mikulicza Radeckiego

Ul. Borowska 213

50-556 Wroctaw

prof. Alicja Chybicka

dr Grzegorz Dobaczewski

g.dobacz@gmail.com

godz 7:30-15:00
717332700
godz: 15:00-7:30
885 852 282

Gdanski Uniwersytet Medyczny, Katedra i
Klinika Pediatrii, Hematologii, Onkologii i
Endokrynologii, ul. Debinki 7, 80-211 Gdansk

prof. Anna Balcerska

dr Marek Wlaztowski

marekwlazlowski@gmail.com

58 349 28 76

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1,
Katedra i Klinika Pediatrii, Hematologii i
Onkologii Dzieciecej SUM, ul. 3 Maja 13-15
41-800 Zabrze

prof. Tomasz Szczepanski

dr Anna Janik-Moszant

ajanik@szpital.zabrze.pl

32 37 04 381

Wojewddzki Szpital Kliniczny im. Karola
Marcinkiewicza Sp. z 0. o.

ul. Zyty 26;

65-045 Zielona Géra

dr Kazimiera Barczyk

dr Dariusz Wasinski

wadar.zgora@wp.pl

669 304 498

Specjalistyczny Zespdt Opieki Zdrowotnej nad
Matka i Dzieckiem; Oddziat Choréb
Wewnetrznych i Hemaatologii

ul. B. Krysiewicza 7/8

61-825 Poznan

dr Halina Bobrowska

dr Halina Bobrowska

bober@pro.onet.pl

61 850 62 79/ 277

Uniwersytecki Dzieciecy Szpital Kliniczny im.
Ludwika Zamenhofa

Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej

ul. Waszyngtona 17

15-274 Biatystok

prof. Maryna Krawczuk -
Rybak

dr Lucja Dakowicz

lucjadakowicz@gmail.com

85 74 50 842

Szpital Uniwersytecki im. dr A. Jurasza; Klinika
Pediatrii, Hematologii i Onkologii
ul Sktodowskiej-Curie 9

85-094 Bydgoszcz

prof. Mariusz Wysocki

dr Andrzej Kottan

akoltan@by.home.pl

781 446 829
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Kliniczny Szpital Wojewodzki nr 2 im. Sw.
Jadwigi Krélowej w Rzeszowie; Klinika
10 Onkohematologii Dzieciecej dr n. med. Radostaw Chaber dr Monika Radwanska korczowski@op.pl 17 866 46 01
ul. Lwowska 60
35-301 Rzeszow
Wojewddzki Specjalistyczny Szpital Dziecigcy;
11 Oqu'aJ{. Onkologii i Heamtologii Dziecigcej dr Wanda Badowska dr Wanda Badowska hematologia@wssd.olsztyn.pl 533 319 557
ul. Zotnierska 18a
10-561 Olsztyn
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1
im. Prof. Tadeusza Sokotowskiego;
12 Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologil prof. Tomasz Urasinski prof. Tomasz Urasinski urasin@pam.szczecin.pl 695 112 034
Dzieciecej PUM ) : . .
ul. Unii Lubelskiej 1
71-252 Szczecin
Uniwersytecki Szpital Dzieciecy; Klinika .
A PO pietrys_d@tlen.pl
13 an\lj\(;ilgl?éL;szrgat()lOg" Dziecigeej prof. Walentyna Balwierz prof. Walentyna Balwierz 12 658 20 11
3(5-663 Krakow onkhemdz@cm-uj.krakow.pl
Centralny Szpital Kliniczny Klinika Onkologii,
Hematologii i Diabetologii, | Katedra Pediatrii,
14 Osrodek Pediatryczny im. M. Konopnickiej prof. Wojciech Mtynarski dr Magdalena Kostrzewska makostrzewska@o2.pl 797 713 387
ul. Sporna 36/50
97-738 Lédz
Wojewddzki Szpital Zespolony Swietokrzyskie
Centrum Pediatrii im. Wiadystawa
15 E:Iféll; %Vi\észkr:igo‘ Oddziat Hematologiczno- dr Grazyna Karolczyk dr Grazyna Karolczyk karolczykg@chok.kielce.pl 41 347 05 60
Ul. Artwinskiego 3a
25-734 Kielce

* wykaz wojewoédzkich koordynatorow ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych u dzieci bedzie aktualizowany na biezaco
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Zalacznik nr 2

WOJEWODZCY KOORDYNATORZY DS. LECZENIA HEMOFILII | POKREWNYCH SKAZ KRWOTOCZNYCH U DOROSLYCH®

Lp. Nazwa osrodka Kierownik Cztonek Zespotu Koordynujacego
1 woj. mazowieckie: .
Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie prof. Krzysztof Warzocha prof. Jerzy Windyga
2 woj. lubelskie: -
Katedra i Klinika Hematoonkologii i Transplantacji Szpiku Uniwersytetu Medycznego w dr hab. Marek Hus dr n. med. Justyna Kozifiska
Lublinie, ul. Staszica 11, 20-281 Lublin
3 woj. dolnoslaskie: - . . o
Katedra i klinika Hematologii, Nowotworéw Krwi i Transplantacji Szpiku UM, Wroctaw prof. Kazimierz Kuliczkowski prof. dr hab. Malgorzata Kuliszkiewicz-Janus
4 \},(vﬁ#ilfaoﬂgrrﬁla(;(e):logii GUM w Gdansku prof. Andrzej Hellmann dr n. med. Andrzej Mital
5 woj. Slgskie: ] rof. Stawomira Kvrcz-Krzemien dr hab. med. Matgorzata Krawczyk-Kulis
Klinika Hematologii i Transplantaciji Szpiku SUM Katowice prot. y (zastepca: dr Michat Jamrozik)
6 woj. lubuskie: ] .
Oddziat Hematologii w Szpitalu Wojewoddzkim SP ZOZ im. K. Marcinkowskiego w dr Alina Swiderska dr Alina Swiderska
Zielonej Gorze
7 woj. wielkopolskie:
Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Ministerstwa Spraw Wewnetrznych w dr med. Tomasz Wozny lek. Lucyna Maledowicz-Portala
Poznaniu im. prof. Ludwika Bierkowskiego, Oddziat Hematologii
8 woj. podlaskie: .
Klinika Hematologii USK, Biatystok prof. Janusz Ktoczko Lek. med. Jolanta Oleksiuk
ul. Marii Sktodowskiej Curie 24A, 15-276 Biatystok
9 woj. kujawsko-pomorskie: Oddziat Hematologii Szpitala Uniwersyteckiego nr 2 w dr med. Gadomska dr Danuta Btonska,
Bydgoszczy oraz, Oddziat Hematologii Specjalistycznego szpitala Miejskiego w Toruniu ) dr Aleksandra Kostyra
10 | woj. podkarpackie: Szpital Specjalistyczny w Brzozowie, Podkarpacki Osrodek
Onkologiczny im. Ks. B. Markiewicza, Oddziat Hematologii Onkologicznej, ul. Ks. J. dr hab. med. Andrzej Pluta dr Katarzyna Radko
Bielawskiego 18, 36-200 Brzozow
11 | woj. warminsko- mazurskie: dr n. med. Matgorzata .
Oddziat Hematologiczny WSS w Olsztynie Wojciechowska dr Radostaw Bogucki
12 Ygl?# "(Z:%heoﬂglt%ﬁ);;:ogak,\f w Szczecinie prof. Barbara Zdziarska dr med. Renata Guzicka-Kazimierczak
13 | woj. matopolskie:
Oddziat Kliniczny Hematologii Szpitala Uniwersyteckiego, ul. Kopernika 17, 31-501 pff' qub_ab. med. Aleksander B. lek med. Joanna Zdziarska
Krakow Skotnicki,
14 | woj. t6dzkie: f Tad bak £ dr hab d f Choi ki
Klinika Hematologii UM w Eodzi prof. Tadeusz Robal prof. dr hab. med. Krzyszto ojnowski
15 | woj. Swietokrzyskie: . . . . Lo
Oddziat Hematologii Swietokrzyskiego Centrum Onkologii dr Marcin Pasiarski dr Arkadiusz Drobiecki
16 | woj. opolskie:
Oddziat Hematologii Szpitala Wojewddzkiego w Opolu dr n. med. Dariusz Woszczyk dr med. Dariusz Woszczyk

"Wykaz wojewédzkich koordynatoréw ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych u dorostych bedzie aktualizowany na biezagco
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Zalacznik nr 3

WOJEWODZCY KOORDYNATORZY DS. DYSTRYBUCJI KONCENTRATOW CZYNNIKOW

KRZEPNIECIA i DESMOPRESYSNY*

RCKiK Wojewoddztwo Imig i nazwisko Stanowisko
Biatystok podlaskie prof. dr hab. Piotr Radziwon Dyrektor RCKIiK w Biatymstoku
. ] . p.o. Zastepcy Dyrektora ds.
Bydgoszcz kujawsko-pomorskie lek. med. Katarzyna Gagola Medycznych RCKiK w Bydgoszczy
Asystent w Dziale Metodyczno-
Gdansk pomorskie lek. med. Matgorzata Szafran Organizacyjnym RCKiK
w Gdansku
) . . . . Z-ca Dyrektora ds. Medycznych
Katowice Slgskie lek. med. Bozena Drybanska RCKIK w Katowicach
. . ) . T Z-ca Dyrektora ds. Medycznych
Kielce Swietokrzyskie lek. med. Zdzistawa Sitarz-Zelazna RCKiK w Kielcach
Kierownik Dziatu Ekspedycji,
Krakéw matopolskie lek. med. Beata Mazurek Specjalista Transfuzjologii
Klinicznej, RCKiK w Krakowie
Lublin lubelskie lek. med. Hanna Radwan-Wieczorek z-ca Dyrektqra ds. Mgdycznych
RCKIiK w Lublinie
i L . Asystent w Dziale Dawcow i
todz todzkie dr Maria Krzanowska Ekspedycji RCKIK w Lodzi
Olsztyn warminsko-mazurskie lek. med. Grazyna Kula Dyrektor RCKiK
Opole opolskie lek. med. Andrzej Ostrowiecki Z-ca Dyrektora ds_. Medycznych
RCKiK
. ] . ) Z-ca Dyrektora ds. Medycznych,
Poznan wielkopolskie lek. med. Hanna Skalisz RCKiK w Poznaniu
Malgorzata Zwierkowska -Ttuczek p.o. Kierownika Sekcji Ekspedyc;ji
Rzeszéw podkarpackie Krwi i jej Sktadnikow
Kierownik Dziatu Ekspedycji,
Szczecin zachodniopomorskie lek. med. Ewa Kochanowicz Specjalista Transfuzjologii
Klinicznej, RCKiK w Szczecinie
Lo - Kierownik Dziatu Ekspedycji,
Warszawa mazowieckie lek. med. Edyta Utasiewicz RCKIK w Warszawie
. . Kierownik Dziatu Ekspedycji,
Wroctaw dolnoslaskie mgr Urszula Sokalska RCKiK we Wroclawiu
Zielona Gora lubuskie lek. med. Monika Fabisz-Kotodzinska Dyrektor RCKiK w Zielonej Gorze

*

Wykaz

wojewodzkich

koordynatoréow ds.

dystrybuciji

i desmopresyny bedzie aktualizowany na biezaco

AVAYA

Ministerstwo
Zdrowia

koncentratow

czynnikéw krzepniecia
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Zalacznik nr 4

SZKOLENIA — KALKULACJA NA JEDEN ROK
Lekarze
Liczba grup llos¢ osob Suma grup Suma uczestnikéw
Grupa | 30
Grupa Il 30 4 120
Grupa lll 30
Grupa IV 30
Pielegniarki
Suma grup Suma uczestnikéw
Liczba grup llo$¢ osob
Grupa | 30 2 60
Grupa Il 30
Fizjoterapeuci
Liczba grup llo$¢ oséb Suma grup Suma uczestnikéw
Grupa | 30 1 30
Diagnosci laboratoryjni
Liczb grup llos¢ osob Suma grup Suma uczestnikow
Grupa | 30 1 30
Ratownicy medyczni
Liczba grup llos¢ osob Suma grup Suma uczestnikow
Grupa | 30 1 30
llos¢ organizowanych szkolen w ciagu roku - 9
Suma wszystkich uczestnikow szkolenia - 270 os6b
Czas trwania jednego szkolenia - 8 godz.
Koszt szkolen
Wyktadowca 1h= 500 zt 8h= 4000 zt
Obstuga (sala, catering,
materiaty edukacyjne) 400 z} od osoby
Ogolne koszty
Wyktadowca 36 000 zt
Obstuga (sala, catering,
materiaty edukacyjne) 108 000 4
SUMA 144 000 zt

Strona 35 z 35

/\/\7 "~ Ministerstwo
- Zdrowia



program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018

Zalacznik Nr 5

ADRESY OSRODKOW, W KTORYCH CHORZY NA HEMOFILIE MOGA ZNALEZC FACHOWA
OPIEKE

BIALYSTOK

Dzieci:

Uniwersytecki Dzieciecy Szpital Kliniczny im. Ludwika Zamenhofa, Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej UM w
Biatymstoku, 15-274 Biatystok, ul. Waszyngtona 17 Tel. (85) 74 50 846 Sekretariat Kliniki Onkologii i Hematologii

Dorosli:

Panstwowy Szpital Kliniczny Klinika Hematologii UM w Biatymstoku, 15-097 Biatystok, ul. M. Sktodowskiej-Curie 24a Tel. (85)
746 86 03

BIELSKO-BIALA

Dzieci:

Szpital Pediatryczny, | Oddziat Wewnetrzny, 43-300 Bielsko-Biata, ul. Sobieskiego 83 Tel. (33) 812 5000 do 4 w. 250,

Dorosli:

Szpital Wojewoddzki, Oddziat | Wewnetrzny, 43-316 Bielsko-Biatfa, ul. Armii Krajowej 101 Tel. (33) 81 102 270/ 810 20 00/ 810 01
45, (33) 810 22 70 oddziat | wewnetrzny

BYDGOSZCZ

Dzieci:

Szpital Uniwersytecki im. dr A. Jurasza; Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii, 85-094 Bydgoszcz, ul Skiodowskiej-Curie 9 Tel.
(52) 585 48 60- sekretariat

CHORZOW

Dzieci:

Chorzowskie Centrum Pediatrii Odziat Hematologii i Onkologii Dzieciecej, 41-500 Chorzéw, ul. Truchana 7 Tel. (32) 3490043,
(32) 3490075, (32) 3490000

CIESZYN

Dorosli:

Zespol Zaktadéw Opieki Zdrowotnej, | Oddziat Choréb Wewnetrznych, 43-400 Cieszyn, ul. Bielska 4 Tel. (33) 852 05 11 w. 370,
371, 372

CZESTOCHOWA

Dzieci:

Woj. Szpital Specjalistyczny im. Najswietszej Maryi Panny Oddziat Dzieciecy, 42-200 Czestochowa ul. Bialska 104/118 Tel. (34)
367 36 18 (pielegniarki); 367 36 12, (34) 367 36 20 (sekretariat)

Dorosli:

Wojewddzki Szpital Zespolony Oddziat Choréb Wewnetrznych, 42-200 Czestochowa, ul. PCK 1 Tel. (34) 325 48 21, (34) 325 26
11 (sekretariat)

GDANSK

Dzieci:

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 GUM w Gdansku Klinika Choréb Dzieci, 80-211 Gdansk, ul. Debinki 7 Tel. (58) 349 28 63,
(58) 349 28 70/ (58) 349 28 80 (klinika choréb dzieci)

Dorosli:

Sam. Publ. Szpital Kliniczny nr 1 GUM w Gdansku Klinika Hematologii, 80-2 1 | Gdansk, ul. Debinki 7 Budynek nr 26 Tel. (58)
349 22 30, (58) 349 28 30 (klinika hematologii)

GLIWICE

Dzieci:

Szpital nr 1 Oddziat Pediatrii, 44-100 Gliwice, ul. Kosciuszki 29 Tel. (32) 461 32 77 (oddziat pediatrii), (32) 461 32 77 (sekretariat
oddziatu pediatrii) w. 287, 277

Dorosli:

Szpital nr 1 Oddziat Choréb Wewnetrznych, 44-100 Gliwice, ul. Kosciuszki 29 Tel. (32) 461 32 41

GORZOW WIELKOPOLSKI

Dorosli:

Wielospecjalistyczny Szpital Wojewddzki w Gorzowie WIkp. Sp. z 0. 0. Oddziat Hematologii i Choréb Rozrostowych Uktadu
Krwiotwérczego, 66-400 Gorzéw Wikp., ul. Jana Dekerta 1 Tel. (95) 733 14 97-98/ (95) 733 12 22/(95) 733 12 27, (95) 733 1491
(ordynator)

KATOWICE

Dzieci:

Gornoslaskie Centrum Zdrowia Dziecka i Matki, Oddziat Onkologii, Hematologii i Chemioterapii; 40-752 Katowice, ul. Medykow
16 Tel. (32) 207 18 00, (32) 207 17 63 (oddziat onkologii, hematologii i chemioterapii)

Dorosli:

Panstwowy Szpital Kliniczny, Katedra i Klinika Hematologii Slaskiego UM, 40-029 Katowice, ul. Reymonta 8 Tel. (32) 259 12 00
(centrala) (32) 259 12 81 (katedra i klinika hematologii)

KIELCE
Dzieci:
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Wojewddzki Szpital Zespolony Swietokrzyskie Centrum Pediatrii im. Wtadystawa Buszkowskiego, Oddziat Hematologiczno-
onkologiczny 25-381 Kielce, ul. Artwinskiego 3a pawilon G Tel. (41) 361 55 25 (centrala), (41) 347 05 60 (gabinet lekarski)
Dorosli:

Swietokrzyskie Centrum Onkologii, Oddziat Hematologii, 25-734 Kielce, ul. Artwinskiego 3 Tel. (41) 367 44 78 (centrala), (41) 367
41 82 (sekretariat oddziatu hematologii)

KRAKOW

Dzieci:

Sam. Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny CM UJ Klinika Onkologii i Hematologii Dziecigcej, 30-522 Krakéw Prokocim, ul.
Wielicka 265 Tel. (12) 658 20 11

Dorosli:

Klinika Hematologii CM, 31-501 Krakéw, ul. Kopernika 17 Tel. (12) 12 424 76 00 fax: 12 424 74 26

LUBLIN

Dzieci:

Uniwersytecki Szpital Dzieciecy Klinika Hematologii i Onkologii

20-093 Lublin, Nr Chodzki 2 Tel. (81) 743 00 10 (centrala) (81) 718 55 20 (oddziat hematologii i onkologii)

Dorosli:

Wojewddzka Przychodnia Specjalistyczna Poradnia Hematologiczna Al. Krasnicka 100 27-718 Lublin Tel. (81) 537 42 45, SP
Szpital Kliniczny Nr 1 Klinika Hematoonkologii i Transplantacji Szpiku 20-081 Lublin, ul. Staszica 11 Tel.
(81) 534 54 68

LODZ

Dzieci:

Centralny Szpital Kliniczny, Osrodek Pediatryczny im. M. Konopnickiej

Poradnia Hematologiczna, 97-738 £6dz, ul. Sporna 36/50 tel. 42 617 77 77 (centrala szpitala); 42 617 77 57 (pok lek oddziat V1);
42 617 77 32 (oddziat VII)

Dorosli:

Klinika Hematologii UM w todzi 93-510 tdédz, ul, Ciotkowskiego 2 Tel. centrala (42) 689 50 00, hematologia (42)
689 51 91 sekretariat (42) 689 51 93

OLSZTYN

Dzieci:

Woj. Specjalistyczny Szpital Dziecigcy Oddziat Wewnetrzny 1, Hematologiczno-Onkologiczny 10-561 Olsztyn,
ul. Zotnierska 18a Tel. (89) 533 77 01(centrala), (89) 539 33 71 ( oddziat hematologii)

Dorosli:

Woj. Szpital Specjalistyczny Pododdziat Hematologii 10-561 Olsztyn, ul Zotnierska 18 tel. (89) 538 63 92

OPOLE

Dzieci:

Wojewddzkie Centrum Medyczne Oddziat Pediatrii ul. Witosa 26 45-418 Opole tel. (77) 45 20 798

Dorosli:

Szpital Wojewddzki w Opolu, Oddziat Hematologii, 45-061 Opole, ul. Katowicka 64 tel. (77) 443 35 95 ( centrala), (77) 443 3550
(pielegniarki oddziatu hematologii)

POZNAN

Dzieci:

Oddziat Choréb Wewnetrznych i Hematologii, Specjalistyczny ZOZ nad Matkg i Dzieckiem 61-825 Poznan,
ul. B. Krysiewicza 7/8 Tel. (61) 850 62 78/ (61) 850 62 79 (dyrekcja)

Dorosli:

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Ministerstwa Spraw Wewnetrznych w Poznaniu im. prof. Ludwika
Bierkowskiego 60-631 Poznan, ul. Dojazd 34.Poradnia Hematologiczna - rejestracja telefoniczna pod numerem telefonu 61 846
46 38;

RZESZOW

Dzieci:

Kliniczny Szpital Wojewddzki nr 2 im. Sw. Jadwigi Krélowej w Rzeszowie Klinika Onkohematologii Dzieciecej sekretariat tel .: 17-
86 64 588 gab. lek.: 17-86 64 558 pielegniarki:17-86 64 601

Dorosli:

Wojewddzki Szpital Specjalistyczny Oddziat Choréb Wewnetrznych z Pododdziatem Hematologii, 35-301 Rzeszéw, ul. Lwowska
60 Tel. (17) 86 64 352 (oddziat choréb wewnetrznych)

SZCZECIN

Dzieci:

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 PUM Klinika Choréb Dzieci Oddziat Hematologii i Onkologii Dzieciece;j,

71-252 Szczecin, ul. Unii Lubelskiej 1 Tel. (91) 425 31 39 ; 425 35 39/ (91) 425 30 00 (centrala)

Dorosli:

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 PUM Klinika Hematologii, 71-252 Szczecin, ul, Unii Lubelskiej 1 Tel. (91) 425 33 47
Przykliniczna Przychodnia Specjalistyczna Dla Dorostych, Poradnia Hematologiczna Adres: jw. Tel. (91) 4253398

TORUN

Dorosli:

Szpital Miejski im. M. Kopernika, Oddziat Hematologii, 87-100 Torun ul. S. Batorego 17/19 Tel. (56) 61002 16 (izba przyje¢) (56)
6100 249 (centrala)/ (56) 6100 414 (oddziat hematologii), Fax (56) 655 7530
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WARSZAWA

Dzieci:

Katedra i Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii WUM; SPDSK, 02-091 Warszawa, ul. Zwirki i Wigury 63A. Pokdj lekarski- 22-
3179617 , lub 9614, poradnia 22-317 91-89 / 88, pokdj pielegniarek hematologia - 22-317-96-51, oddziat dzienny - hematologia
22-317-96-23, centrala szpitala- 22 317 91 64, lekarz dyzurny- 790-338-596, e-mail: hematologia@spdsk.edu.pl

Dorosli:

Instytut Hematologii i Transfuzjologii 02-776 Warszawa, ul. Indiry Gandhi 14 Tel. (22) 3496 100 — centrala Poradnia Skaz
Krwotocznych Rejestracja: (22) 3496 132

Gabinety lekarskie: (22) 3496 153, (22) 3496 154

Gabinet zabiegowy: (22) 3496 155

Klinika Zaburzen Hemostazy i Choréb Wewnetrznych:

Sekretariat (22) 3496 158/3496 481

Gabinet kinezyterapii: (22) 3496 122

Pokdj pielegniarek: (22) 3496 285

Konsultacje: (22) 3496 249

Klinika Chirurgii Ogoélnej i Hematologicznej: Sekretariat (22) 3496 271, Pokdj pielegniarek: (22) 3496 259, Lekarz dyzurny: (22)
3496 276

WROCLAW

Dzieci:

Tel. (71) 733 32 12/ (71) 77 03 212 (centrala), (71) 77 03 167/68 (sekretariat kliniki)

Dorosli:

Klinika Hematologii AM, 50-367 Wroctaw, ul. Pasteura 4 Tel. (71) 78401 12/ (71) 784 25 76 (centrala), Fax 784 25 76

ZABRZE

Dzieci:

Samodzielny Miejski Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 im. prof. Stanistawa Szyszko UMS, Klinika Hematologii Dzieciecej 41-800
Zabrze, ul. 3 Maja 13/15 Tel.(32) 370 43 72 Fax (32)273 60 75

ZIELONA GORA

Dzieci:

Wojewddzki Szpital Kliniczny im. Karola Marcinkiewicza Sp. z 0. 0. Oddziat Pediatrii, 65-045 Zielona Géra, ul. Zyty 26; Tel. (68)
329 63 88 (centrala), (68) 329 63 86 (ordynator) (68) 329 63 92/ 88 (oddziat pediatrii)

Dorosli:

Wojewddzki Szpital Kliniczny im. Karola Marcinkiewicza Sp. z o. 0., Oddziat Hematologii, 65-045 Zielona Géra, ul. Zyty 26, Tel.
(68) 329 63 72, (68) 329 63 78 (ordynator)
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Zalacznik Nr 6

Kryteria wlaczenia i wylgczenia pacjentéw chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
do wybranych celéw szczegétowych Programu.

Uwaga: pacjent moze by¢ jednoczesnie zakwalifikowany do wiecej niz jednego modutu leczenia, jezeli
stale lub okresowo spetnia kryteria wigczenia do kazdego z nich.

A. HEMOFILIA A B
1. Leczenie substytucyjne w hemofilii A i B
2. Leczenie epizodyczne (,na zgdanie”) w hemofilii A i B
Kryteria kwalifikacji:
a) hemofilia A lub
b) hemofilia B lub
¢) uzasadnione podejrzenie hemofili A lub B poparte wywiadem rodzinnym oraz wynikiem
oznaczenia APTT, w czasie oczekiwania na wynik oznaczenia aktywnosci czynnika VIIIi IX lub
d) kobieta — nosicielka hemofilii A lub B z aktywnoscig czynnika VIl lub IX bliskg dolnej granicy normy
(w przedziale 50-60% ) oraz dodatnim wywiadem krwotocznym
e) pacjent po skutecznej eradykacji inhibitora (immunotoleranciji, ITI)
Kryteria wytgczenia:
a) stwierdzenie obecnosci inhibitora o aktualnie wysokim mianie (powyzej 5 j.B./ml) lub w mianie
nizszym przy braku reakcji na czynnik VIII lub IX
b) ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

3. Profilaktyka wtérna w hemdfilii A i B

Kryteria kwalifikacji:

a) rozpoznanie ciezkiej hemofilii A lub B lub w uzasadnionych przypadkach klinicznych (ciezki
przebieg kliniczny, np. krwawienia do stawéw) w umiarkowanej i fagodnej hemofilii A i B

b) w przypadku toczgcej sie wtornej profilaktyki mozna jg kontynuowac.

C) pacjent po skutecznej ITI

Kryteria wytgczenia:

a) stwierdzenie obecnosci inhibitora o wysokim mianie (powyzej 5 j.B./ml) lub w mianie nizszym przy
braku reakcji na czynnik VIII lub 1X.

b) ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

4. Profilaktyka trzeciorzedowa w hemofilii A i B

Kryteria kwalifikacji:

a) rozpoznanie hemofilii A lub B oraz

b) co najmniej jedno krwawienie w miesigcu lub co najmniej trzy krwawienia do tego samego stawu
w ciggu trzech miesiecy lub przebycie samoistnego krwawienia zagrazajgcego zyciu, np.
krwawienia do osrodkowego ukfadu nerwowego lub ciezka artropatia hemofilowa z duzym
ryzykiem wystgpienia powaznych krwawien w uktadzie mie$niowo-szkieletowym. W przypadku
toczacej sie profilaktyki trzeciorzedowej mozna jg kontynuowaé.

Kryteria wytgczenia:

a) stwierdzenie obecnosci inhibitora o wysokim mianie (powyzej 5 j.B./ml) lub w mianie nizszym przy
braku reakcji na czynnik VIII lub 1X

b) ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

5. Okresowa profilaktyka w hemofilii A i B

Kryteria kwalifikacji:

a) rozpoznanie hemofilii A lub B oraz

b) sytuacja kliniczna wymagajgca zastosowania czasowej profilaktyki krwawien, np. leczenie
zapalenia maziéwki stawu, nawracajgce krwawienia w tej samej lokalizacji, fizjoterapia, okres
zwiekszonego wysitku fizycznego, operacja chirurgiczna lub zabieg inwazyjny.

Kryteria wytgczenia:

a) stwierdzenie obecnosci inhibitora w wysokim mianie (powyzej 5 j.B./ml) lub w mianie nizszym przy
braku reakcji na czynnik VIII/IX.

b) ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

6. Stosowanie desmopresyny (DDAVP) w hemofilii A
Kryteria kwalifikacji:
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rozpoznanie fagodnej lub umiarkowanej postaci hemofili A, pod warunkiem uzyskania
pozytywnego efektu dziatania desmopresyny DDAVP po dawce testowej, przy braku
przeciwwskazan do desmopresyny DDAVP, kazdorazowo przez czas nieprzekraczajgcy 3-4
kolejnych dni

Kryteria wytgczenia:

a) brak odpowiedzi na desmopresyne lub

b) nietolerancja desmopresyny lub

c) przeciwwskazania do stosowania desmopresyny

d) ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

B. HEMOFILIA POWIKLANA INHIBITOREM

1. Leczenie krwawien w hemofilii A i B powikfanej inhibitorem

1.1 Leczenie epizodyczne (,na zadanie”) w hemdfilii A i B powikfanej inhibitorem

Kryteria kwalifikacji:

a) pacjenci z silng odpowiedzig immunologiczng, tj. miano przeciwciat 25 j.B./ml stale lub po
wstrzyknieciu cz. Vlll/cz. IX,

b) pacjenci ze stabg odpowiedzig immunologiczna tj. miano przeciwciat stale na niskim poziomie <5
j-B./ml.

Kryteria wylgczenia:

a) eliminacja inhibitora

b) ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

2. Dlugoterminowa profilaktyka krwawien w hemdfilii A i B powiktanej inhibitorem

Kryteria kwalifikacji:

a) pacjenci z silng odpowiedzig immunologiczng, tj. miano przeciwciat 25 j.B./ml stale lub po
wstrzyknieciu cz. Vlll/cz. IX,

b) pacjenci ze stabg odpowiedzig immunologiczng tj. miano przeciwciat stale na niskim poziomie <5
j-B./ml.

c) nawracajgce krwawienia do stawow, migsni i o innej lokalizacji (co najmniej jedno krwawienie w
miesigcu lub co najmniej trzy krwawienia do tego samego stawu w ciggu trzech miesiecy lub
przebycie samoistnego krwawienia zagrazajgcego zyciu) lub

d) oczekiwanie na zmniejszenie miana inhibitora przed wigczeniem do programu wywotania tolerancji
immunologicznej lub

e) profilaktyka krwawien w trakcie wywotywania tolerancji immunologicznej,

f) w przypadku toczacej sie profilaktyki wtérnej lub trzeciorzedowej mozna jg kontynuowac.

Kryteria wytaczenia
a) eliminacja inhibitora
b) ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

3. Program wywotania immunotolerancji (ITl) w hemofilii A i B powiktanej inhibitorem

Kryteria kwalifikacji:
pacjenci z hemofilig powiktang inhibitorem zakwalifikowani na podstawie decyzji Zespotu
Koordynujgcego ds. kwalifikacji i weryfikacji leczenia w programie leczenia i profilaktyki krwawien
w hemofilii A i B oraz pokrewnych skazach krwotocznych.

Kryteria wytgczenia:

a) osiggniecie immunotolerancji (IT) w ciezkiej postaci hemofilii A definiowane jako: zmniejszenie
miana inhibitora ponizej granicy wykrywalnosci, osiggniecie czasu biologicznego péttrwania cz. VI
26 h i stopnia jego odzyskania in vivo 266% wartosci przewidywanej przy braku odpowiedzi
anamnestycznej po kolejnych ekspozycjach na cz. VIII. Po uzyskaniu IT stosuje sie bezterminowg
profilaktyke, najczesciej podajgc koncentrat czynnika VIII 3 razy w tygodniu,

b) stan IT w hemofilii B rozumiany jako wyeliminowanie inhibitora wykazane w tescie Bethesda oraz
przywrdocenie parametrow farmakokinetycznych cz. IX charakterystycznych dla pacjentéw z
hemofilig B niepowiktang inhibitorem oraz wykazanie skutecznosci klinicznej wstrzykniec
koncentratu cz. IX. Po uzyskaniu IT stosuje sie bezterminowg profilaktyke, najczesciej podajgc cz.
IX 2-3 razy w tygodniu.

C. NABYTA HEMOFILIA A
1. Leczenie hemostatyczne
Kryteria kwalifikacji:

: . St 40z 40
/\/\7 ‘2 Ministerstwo et
- Zdrowia




program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018

a) rozpoznanie nabytej hemofilii A lub

b) uzasadnione podejrzenie nabytej hemofilii A (izolowane przedtuzenie APTT oraz typowy obraz
kliniczny, w oczekiwaniu na wyniki badahn koagulologicznych) w sytuacji koniecznosci leczenia
hemostatycznego z powodu zagrozenia zdrowia lub zycia.

Kryteria wytgczenia:

a) uzyskanie remisji choroby (cz. VIII > 50% oraz miano inhibitora < 0,6 jB) i brak objawow skazy
krwotocznej.

b) zgon

2. Eradykacja inhibitora (immunotolerancija)

Kryteria kwalifikacji:

a) nabyta hemofilia A,

b) niepowodzenie leczenia immunosupresyjnego.

Kryteria wytgczenia:

a) przeciwwskazania do leczenia eradykujgcego inhibitor,

b) uzyskanie remisji choroby (cz. VIII > 50% oraz miano inhibitora < 0,6 jB)
C) zgon

D. CHOROBA VON WILLEBRANDA

1. Leczenie choroby von Willebranda

1.1. Leczenie koncentratami czynnikéw krzepniecia:

Kryteria kwalifikacji:

a) rozpoznanie choroby von Willebranda lub uzasadnione podejrzenie choroby von Willebranda
poparte wywiadem rodzinnym oraz obrazem klinicznym, w czasie oczekiwania na wynik
oznaczenia aktywnosci i stezenia czynnika von Willebranda (vW), lub graniczna aktywnosé
czynnika VW u osoby z dodatnim wywiadem krwotocznym,

b) brak mozliwosci stosowania desmopresyny (z powodu typu 3 choroby, braku odpowiedzi w tescie
z desmopresyna, nietolerancji desmopresyny, przeciwwskazan medycznych lub charakteru
operacji bgdz natezeniu krwawienia) lub koniecznosé¢ stosowania leczenia hemostatycznego
powyzej 3-4 dni u os6b chorych na chorobe von Willebranda leczonych desmopresyna.

Kryteria wytgczenia:

a) obecnos¢ inhibitora czynnika von Willebranda.

b) zgon

1.2. Stosowanie desmopresyny w chorobie von Willebranda

Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie tagodnej postaci choroby von Willebranda lub graniczna aktywnos$¢ czynnika von
Willebranda u osoby z dodatnim wywiadem krwotocznym, pod warunkiem uzyskania pozytywnego
efektu dziatania desmopresyny po dawce testowe;.

Kryteria wytgczenia:

a) brak odpowiedzi na desmopresyne,

b) nietolerancja desmopresyny,

c) przeciwwskazania do stosowania desmopresyny

d) zgon

2. Profilaktyka krwawien w chorobie von Willebranda

Kryteria kwalifikacji:

a) rozpoznanie choroby von Willebranda,

b) nawrotowe krwawienia do stawdw, nawracajgce krwawienia z przewodu pokarmowego,
krwawienia z nosa, jamy ustnej i inne nawracajgce krwawienia wymagajgce czestego leczenia
substytucyjnego lub krwotoczne i/lub przedtuzajgce sie krwawienia miesieczne lub stan po
samoistnym krwawieniu zagrazajgcym zyciu

Kryteria wytgczenia:

a) obecnos¢ inhibitora czynnika von Willebranda

b) zgon

3. Choroba von Willebranda powiktana alloprzeciwciatami wobec czynnika von Willebranda

Kryteria kwalifikacji:
stwierdzenie obecnosci alloprzeciwciat wobec czynnika von Willebranda u osoby chorej na
wrodzong chorobe von Willebranda.

Kryteria wytgczenia:
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a) eliminacja inhibitora czynnika von Willebranda
b) zgon

E. Nabyty zespot von Willebranda
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie nabytego zespotu von Willebranda.
Kryteria wytgczenia:
a) remisja choroby (normalizacja aktywnosci czynnika von Willebranda i czynnika VIII)
b) zgon

F. Niedobory fibrynogenu
Afibrynogenemia
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie wrodzonej afibrynogenemii.
Kryteria wytgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

Hipo/dysfibrynogenemia
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie wrodzonej hipofibrynogenemii lub dysfibrynogenemii.
Kryteria wytgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

G. Niedobér protrombiny
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie wrodzonego lub nabytego niedoboru protrombiny
Kryteria wytgczenia:
zgon lub wyleczenie skazy krwotocznej
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

H. Niedobér czynnika V, niedobér czynnika V powiktany inhibitorem (alloprzeciwciata) wobec cz.

V oraz nabyty inhibitor (autoprzeciwciata) czynnika V

Kryteria kwalifikacji:

a) rozpoznanie wrodzonego niedoboru cz. V w przypadku braku odpowiedzi na FFP i KKP lub w
przypadku wytworzenia inhibitora cz. V

b) rozpoznanie nabytego niedoboru cz. V (na tle autooprzeciwciat).

Kryteria wytgczenia:
ustgpienie skazy krwotocznej lub zgon

UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

I. Niedobor czynnika VIl (hypoprokonwertynemia)
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie wrodzonego niedoboru czynnika VII.
Kryteria wytgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

J. Niedobér czynnika X
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie wrodzonego lub nabytego niedoboru cz. X.
Kryteria wytgczenia:
zgon lub wyleczenie skazy krwotoczne;j
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

K. Niedobér czynnika XI
Kryteria kwalifikacji:

rozpoznanie wrodzonego lub nabytego niedoboru czynnika Xl
Kryteria wytgczenia:

zgon
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UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawieh nalezy do lekarza prowadzgcego

L. Niedobér czynnika XIII
Kryteria kwalifikacji do bezterminowej profilaktyki i leczenia na zadanie:
rozpoznanie wrodzonego lub nabytego niedoboru czynnika XIlII
Kryteria wytgczenia:
zgon

L. Ztozony niedobér czynnika Vi czynnika VI
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie wrodzonego ztozonego niedoboru czynnika VIl i czynnika V
Kryteria wytgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

M. Ztozony wrodzony niedobér czynnika Il, czynnika VII, czynnika IX i czynnika X
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie wrodzonego ztozonego niedoboru czynnika Il, czynnika VII, czynnika IX i czynnika X.
Kryteria wylgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzacego

N. Obecnosé¢ inhibitora czynnika Il, VII, X, Xl lub XIII (alo- lub autoprzeciwciat)
Kryteria kwalifikacji:

rozpoznanie inhibitora czynnika Il, V, VII,X,XI lub Xl (alo- lub autoprzeciwciat)
Kryteria wytgczenia:
a) eradykacja inhibitora
b) zgon lub wyleczenie skazy krwotocznej
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

O. Trombastenia Glanzmanna
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie trombastenii Glanzmanna.
Kryteria wytgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego

P. Zespot Bernarda-Souliera
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie zespotu Bernarda-Souliera.
Kryteria wytgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawieh nalezy do lekarza prowadzacego

R. Inne tagodne wrodzone trombocytopatie
Kryteria kwalifikacji:
rozpoznanie trombocytopatii innej niz trombastenia Glanzmanna i zesp6t Bernarda-Souliera
Kryteria wytgczenia:
zgon
UWAGA: decyzja o prowadzeniu profilaktyki krwawien nalezy do lekarza prowadzgcego
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Zalacznik Nr 7

REJESTR WSTRZYKNIEC KONCENTRATOW CZYNNIKOW KRZEPNIECIA LUB DESMOPRESYNY
CHOREGO NA WRODZONA SKAZE KRWOTOCZNA

Prawidtowe i regularne wypetnianie rejestru jest niezwykle wazne!

DANE PACJENTA Osrodek sprawujgcy opieke nad chorym:
Nazwisko i Imie:
Adres:
PESEL
Telefony:
Adres:
Telefon:
e.mail:
Masa ciata (kg) Lekarz prowadzacy:
Data — jesli zmiana + 5 kg Telefon:
Osrodek wydajgcy koncentrat czynnika
Osoba opiekujgca sie: krzepniecia:
Rozpoznanie (rodzaj i stopien ciezkosci skazy krwotocznej): Telefon:
Aktywnosc¢ niedoborowego czynnika krzepniecia:

Inne wazne wyniki badan (np. testy w kierunku inhibitora)
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Data podania

Przyczyna podania

Nazwa koncentratu

Seria

llos¢ jednostek

Objawy uboczne
Uwagi

/NN

Ministerstwo
Zdrowia
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