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Wykaz pojec i skrotow

NCK Narodowe Centrum Krwi

RCKIK Regionalne Centrum Krwiodawstwa 1 Krwiolecznictwa
SOR Szpitalny Oddzial Ratunkowy

P Izba Przyjec

ZRM Zespol ratownictwa medycznego

NFZ Narodowy Fundusz Zdrowia

AOTMIT Agencja Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji

URPLWMIPB  Urzad Rejestracii Produktéw Leczniczych Wyrobéw Medycznych i Produktéw Biobdjezych
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I. Opis chotoby lub problemu zdrowotnego i uzasadnienie wprowadzenia programu

polityki zdrowotne;.

I.1. Opis problemu zdrowotnego.

Problem zdrowotny obejmuje wrodzone 1 nabyte niedobory czynnikéw kezepnigcia oraz immunokoagulopatie i
trombocytopate, ktére sa chorobami rzadko wystepujacymni.

Najczesciej odnotowywana w Polsce skaza krwotoczna to hemofilia. Istniejg dwa rodzaje hemofilil: hemofilia A
powodowana niedoborem czynnika kezepniecta VIII i hemofilia B, ktérej przyczyna jest niedobdr czynnika
krzepniecia IX. Czynniki krzepniecia sa to bialka wystepujace w osoczu krwi, ktére odpowiadaja za wicloetapowy
proces krzepnigcia krwi. Czestos¢ wystepowania hemofilii w Polsce oceniono na 1:12 300 mieszkaricéw. Obydwa
todzaje hemofilii dziedzicza si¢ jako cechy recesywne, sprzezone z plcia 1 maja taki sam obraz kliniczny. Ich
réznicowanie jest mozliwe tylko za pomoc badan laboratoryjnych. Zaleznie od stopnia niedoboru czynnika
krzepnigcia hemotilia moze miec przebieg ciezki (aktywnoss cxynunika VII jub IX <1 jm./dl), umiatkowany (1-<5
Jafdly lub lagodny (>3 - <50 jm./d). Pokrewne hemofilii skazy krwotoczne, powodowane wrodzonym
niedoborem innych czynnikéw krzepniecia, dziedzicza sig w sposob autosomalny 1 wystepuja z réwna czestodeig
u kobict 1 mezezyzn,

Za najczedcie] wystgpujaca na swiecle wrodzong skaze krwotoczng uznaje si¢ chorobe von Willebranda. Ocenia
si¢, ze objawowa choroba von Willebranda wystepuje z czestoscia 1 na 1 000-10 000 oséb, za$ bezobjawowe
wtodzone defekty czynnika von Willebranda stwierdza si¢ nawet u co 100 osoby (7% agdin ndneic). Niedobory
pozostalych czynnikdw krzepniecia (flbrynogenn, cgyanikéw: 11 V, VII, X, XI, XIIT) spotyka sip ryadke. W Polsce
(podobnie jak w innych krajach enropejskich) czwarta najczedciej wystepujaca wrodzona skaza krwotoczna wynikajaca 2
niedoboru czynnika krzepniccia kewi jest hypoprokonwertynemia, czyli niedobér czynnika VII.

Tak jak w przypadku innych rzadko wystepujacych chordb, koszty leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
kewotocznych sa wysokie. Wytwarzante koncentratéw czynnikéw kezepniecia, stanowiacych podstawe terapi, jest
oparte 0 nowoczesne i zaawansowane technologie, co thumaczy ich wysoky cene. Jedynie cz¢$é grupy pacjentéw
z lagodnymi postaciami hemofilii A, choroby von Willebranda lub innych skaz krwotocznych, kwalifikuje sie do
leczenia desmopresyna, Desmopresyna jest to produkt leczniczy powodujacy zwickszenie stezenia we krwi
czynnika VIIL i czynnika von Willebranda, a takie produkt wykorzystywany we wrodzonych plytkowych skazach
krwotocznych.

Pacjenci z niedoborami czynnikéw krzepnigeia krwi wymagaja zapewnienia szybkiego 1 stalego dostepu do
koncentratdw czynnikdw krzepniecia lub w niektdrych przypadkach desmopresyny. Bez stalego dostepu do tych
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produktdw leczniczych nie jest mozliwe plynne prowadzenie diugoterminowej profilaktyki. Ponadto, w przypadku
leczenia na Zadanie, im szybciej zostanie wstrzykniety odpowiedni koncentrat, tym szybciej zostanie zahamowane
krwawienie.

Samoistne krwawienia do stawéw sa gldwnym objawem cigzkiej hemofilii i pokrewnych skaz krwotoczaych.
Bardzo niebezpieczne sa samoistne krwawienia do narzaddw wewnetrznych i jam clala, np. wylewy kewi
$rodezaszkowe, krwotoki z przewodu pokarmowego, krwiaki zaotrzewnowe, ktére stanowia bezposrednie
zagrozenie zycia. Réwnic niebezpieczne i to niezaleinie od stopnia cigzkosci hemofilii sa wylewy krwi w
nastgpstwic urazéw. Nalezy podkredlic, ze Zadna operacja chirurgiczna i zabieg inwazyjny nie moga byc
bezpiecznie przeprowadzone u oséb z wrodzonymi skazami krwotocznymi bez uzupelnienia (swbstyingl)
niedoborowego czynnika krzepnigcia kewi.

Wysoki standard opieki medyczne] nad omawiana grupa pacjentéw moga zapewnié jedynic wybsane osrodki
medyczne, albowiem tak jak w przypadku innych, rzadko wyst¢pujacych chordb, liczba ekspertéw w omawianej
dziedzinie jest stosunkowo niewielka, a odpowiednia baza laboratotyjna i doswiadczona kadra medyczna sq
zgrupowane w nielicznych osrodkach o profilu hematologii oraz onkologii 1 hematologii dziecigeej.

Jednym z najwickszych wyzwanl w opiece nad omawiana grupa pacjentéw jest wlasciwa organizacja tej opieki. Od
dekad wiadomo, ze rzadko wystepujace choroby stanowia problem dla systemdéw opicki zdrowotnej. Niewielka
liczba ekspertdw dedykowanych rzadko wystepujacej chorobie (b gripie chordb, jak to ma migjsce w praypadkn skag
krwotocznyeh) powoduje, Ze najlepszym rozwiazaniem jest ,,komventrowanie wiedyy” w danej dziedzinie w
wyspecjalizowanych osrodkach medycznych. Liczba takich dedykowanych osrodkéw w danym kraju powinna
odpowiadaé.skali problemu. W osrodkach musi by¢ dostepna odpowiednia baza laboratoryjna, gdyz niektore testy
laboratoryjne sa $cisle dedykowane rozpoznawaniu i monitorowaniu wylacznie skaz ktwotocznych. Nadto osrodki
te muszq dysponowaé doswiadczong kadra lekarsko-pielegniarska, wspolpracowac ze specjalistami z innych
driedzin w celu zapewnienia kompleksowej opieki dla chorych na wrodzone 1 nabyte skazy krwotoczne.
Najbardzie] wyspecjalizowane oérodki medyczne powinny ponadto uczestniczy¢é w naukowych programach
badawezych 1 szkolentowo-edukacyjnych w celu podnoszenia wiedzy w dancj dziedzinie na terenie dzialania
ofrodka i w skali calego kraju. Najlepszy model organizacji opieki nad omawiana grupa chotych, to sieé
wspolpracujacych ze soba wyspecjalizowanych poradni, klinik, oddzialéw szpitalnych o profilu hematologii oraz
onkologii i hematologii dziecigcej, z wyodrebnionymi dwoma osrodkami krajowymi (dla dorostych orag dla dieci).
Sie¢ ta powinna by¢ powigzana systemami elektronicznymi umozliwiajacymi zbieranie danych epidemiologicznych
i medycznych na temat pacjentéw, co z kolei pozwoli lepiej planowac dalsze dzialania leczniczo-organizacyjne na
tym polu. Taki model organizacji leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne zostal wdrozony w
wielu krajach, np. w Wielkiej Brytanii, we Wloszech, w Czechach, w Slowacji, w Irdandii, w Niemezech. Trzeba

podkreslic, ze wyspecjalizowane oérodki musza, wspolpracowaé z lekarzami podstawowej opieki zdrowotnej 1
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innymi podmiotami leczniczymi, gdzie pacjenci z wrodzonymi i nabytymi skazami krwotocznymi weiaz beda
trafiad.

W celu zapewnienia koncentratow czynnikéw kezepnigeia, a takze opieki tej grupie chorych, w 2001 r. powstal
pierwszy w Polsce ,,Pragram saopatrzenia chorych na bemofilie i inne skagy krwotoczne w cxynniki kryepnigeia”, finansowany
z budzeta ministra wlasciwego do spraw zdrowia, w ktétym m.in. przedstawiono propozycje stopniowego wzrostu
nakladéw na zakup koncentratéw czynnikéw krzepnigcia. Kolejne Programy stanowily kontynuacje ww.
Programu.

W 2008 r. wdtozono powszechny program profilaktyki krwawiefi u dzieci w ramach terapeutycznego programu
zdrowotnego pn. ,,Zapobieganie krwawienions u dieci 3 hemofiliq A i B”, finansowanego przez Narodowy Fundusz
Zdrowia (ktdry w 2012 roku stal sig programen: lekeowym). Od 2008 1. koncentraty czynnikéw kezepniecia w Polsce
dostepne sa w ramach dwéch programéw, jednego finansowanego przez ministra wlasciwego do spraw zdrowia i
drugiego przez NFZ.

Sukcesem Polski w zaopatrzeniu koncentratow czynnikdw krzepnigcia, ktdrego nie wolno zaprzepadcié, jest
uzyskiwanie niskich cen produktéw leczniczych. Uzyskanie niskich cen jest mozliwe dzieki sposobowi udziclania
zambwicn publicznych w ramach programu ministra whadciwego ds. zdrowia pn.: ,,Naredowy Program Leczenia
Chotych na Hemrofiltg i Pokrewne Skagy Krwotoczne na lata 2012-2018”. W ramach tego programu do przetargi moze
by¢ zgloszony dowolny produkt leczniczy dopuszczony do obrotu w danym rodzaju w Polsce tub w Unii
Buropejskiej, co zwigksza konkurencyjnoéé.

W ramach programu ministra wlasciwego ds. zdrowia pn.: ,,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilig i Pokrewne
Skazy Krotoczpe na lata 2012-20187, wprowadzono powszechng immunotoletancie, wtdrna profilaktyke u
dorostych chorych oraz wtérna profilaktyke dla dzieci, kt6re nie moga korzystaé z wyzej wymienionego programu
lekowego (up. g nwagi na inhibitor).

Dostep do koncentratéw czynnikéw kezepnigeia dzicki omawianym programom jest nieprzerwany. Wyzwaniem
natomiast pozostaje organizacja, w tym dostep do wyspecjalizowanych ofrodkéw, ktdry poza funkcjonujacymi od
wiclu lat dwoma ofrodkami w Warszawie jest bardzo ograniczony.

Koniecznos¢ wyspecjalizowania osrodkéw zapewniajacych optymalna opieke dla pacjentéw ze skazami
krwotocznymi w Polsce jest postulowana od lat w kolejnych edycjach programu. Obecnic leczeniern te] grupy
pacjentow zajmuja si¢ Iekarze pracujacy w réznych podmiotach leczniczych. Wiekszo$é tych podmiotéw zaspokaja
jedynie podstawowe potrzeby pacjentéw ze skazami kewotocznymi (dostep do podstawowych festéw laboratoryjnych,
wstrzyknigeie koncentraty lub wydanie samdwienia na odbidr koncentratn do leczenia domowegs), 2 w przypadku wystapienia
powazniejszych probleméw zdrowotnych, jak np. koniecznodé przeprowadzenia operacjt chirurgiczne;,
hospitalizacji z powodu ciezkiego kewawienia, poprowadzenia progtamu wywolania tolerancii immunologicznej
lub koordynacji leczenia ré2nych chordb wspélistniejacych, pacjenci sa kierowani do o$rodkéw w Warszawie oraz
zaledwie kilku innych odrodkéw zapewniajacych rzeczywists kompleksowa opicke nad ta grupa chorych.
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Niejednokrotnie chorzy ci trafiaja do placdwek sluzby zdrowia, ktére nie maja doswiadczenia w leczeniu
pacjentéw ze skazami krwotocznymi, co prowadzi do opdiniett w diagnostyce i terapii, np. podawania zbyt malcj
lub zbyt duzej llodei koncentratu czynnika krzepniecia. Choszy na hemofilie 1 pokrewne skazy krwotoczne majg
ograniczony dostep do $wiadczen specjalistycznych, czesto spotykaja sie z odmowa wykonania nawet drobnych
zabiegdw inwazyjnych. Dotychczasowy sposdb realizaci Programu uniemozliwial sprawowanie pelnego nadzora
nad leczeniem domowym. Taki stan rzeczy powoduje, %e pacjenci maja co prawda dobry dostep do koncentratéw
czynnikow krzepniccia i desmopresyny, ale juz nie do eksperckiej wiedzy, bez ktérej optymalne wykorzystanie
koncentratéw czynnikéw krzepnigcia dla dobra pacjentéw nie jest mozliwe.

Aby zapewni¢ pacjentom mozliwosé leczenia w kompleksowych odrodkach zapewniajacych nie tylko leczenic
szpitalne, ale rowniez z zakresu leczenia ambulatoryinego, Ministerstwo Zdrowia podjelo kroki nad zmiana
tatyfikacji tych $wiadczefi gwarantowanych z zakresu ambulatotyjnej opieki specjalistycznej hemofilii i

pokrewnych skaz krwotocznych.

W ocenie autotéw Programu, posrednio stuzy on realizacii nastepujacych priorytetéw zdrowotnych:

¢ umozhwieniu rehabilitaci,

®  tworzeniu warunkéw sprzyjajacych utrzymaniu i poprawie zdrowia w $rodowisku nauki, pracy i zamieszkania,
® poprawle jakodci skutecznoscl opicki okoloporodowe;,

®  poprawie jako$ci leczenia bélu oraz monitorowaniu skutecznodci tego leczenia.
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I.2. Dane epidemiologiczne,

L.2.1. Dane epidemiologiczne na $wiecie i w Europie.

Zgodnie z danymi World Federation of Hemophilia czestoéé wystepowania hemofilii ocenia sig na okolo 1 na
10 000 urodzen. Na podstawie corocznych, globalnych badan prowadzonych przez WEH, liczbe 0sdb chorych
na hemotfilie na calym $wiecie szacuje sie na okolo 400 000, przy czym zidentyfikowanych i potwierdzonych
przypadkéw jest ok. 300 000.

Szczegdlowe dane World Federation of Hemophilia wskazujg na trend wzrostu liczby oséb chorych w

poszczegdlnych latach.?

EEB Hemaphilia & B. Typs Unkneovwen o gaxsem with vor Willebrand B8 Other Bleeding Disorders
i5ease

35000

306004

258008

¥ of Patients

1935 199% 2600 2007 2002 2003 2004 2695 2006 2007 2005 2000 2010 2041 2012 2013 (2914 2015 2018 2017
Year

Rycina 1. Liczba zdiagnozowanych pacjentdw chorych na hemofilig i pokrewne skazy kewotoczne.

! Srivastava, A., Brewer, A. K., Mauser-Bunschoten, E. P, Key, N. 8., Kitchen, 5., Llinas, A., ... & Street, A. (2013). Guidelines for the management of

hemophilia. Haemophilia, 19(1).
? World Federation of Hemophilia report on the Annual Global Susvey 2016, pagdziernik 2017, str. 6.
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Poziom zaopatrzenia w koncentraty czynnikéw krzepnigeia VITT1 IX w wybranych krajach europejskich ksztaltuje
sle nastepujaco:’

. W Annual Global Survey : Factors VITT and IX Unlts Per Capltain 2016 "

PWFH

Bl FAll Per Capits B2 FIX Per Capita

Ciech Republic (A j-
Denmark{A}
Finlsnd { A}
France{A}
Gemnony { A }~F
Greeca (A}
Hungany (A}
Ireland (A}
Latvia (A}
Lithuania (A}
Poland (A}
Country & Poitugal (A)
GNI Slovak Republic (A }
Slovenia (A}
Swatzedand { A}
United Kingdom (A&}
Albania {5 } -
Idontenegro (B}
Romania {B }
Russia (B}
Gebia (B}
Azerbaijan (C}
Georgia (C'}
Uzbelistan {C}—
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Rycina 2. Wskainik zuzycia czynnika VIITi IX na mieszkanca w 2016 roku.

I.2.2. Dane epidemiologiczne w Polsce.

1.2.2.1. Mapy potrzeb zdrowotnych.

*Zrodlo: Ekonomiczna kiasyfikacja bazujgca na danych Banku Swiatowego 2016 ranking wg PNB “Gross national incorne {GNI) per capita, Atlas metod (USS)".
(Produkt Narodowy Brutto w USD: D dochéd niski, 0-1,005 USDY, C dochéd érednt nizszy, 1,006 USD - 3,955 USD; B dochdd sredni wyzszy, 3,956 USD -
12,235 USD and A dochod wysoki rovny lub wigkszy 12,235 USD) (Regions na podstawie klasyfikacji Swiatowej Organizacji Zdrowia.) Pienowa linia wskazuje
poziom 1 j. m. na mieszkanca. $wiatowa Federacja Hemofilii wskazuje, ze 1 j. m. czynnika VIII na mieszkanca powinna by¢ minimatnym celem dla krajéw
dgzacych do przetrwania chorych na hemafitie. Wyzsze poziomy maja na celu osiggnigeie pordwnywainego poziomu zycia chorych na hemofilie do oséb bez
hemofilii. Pionowa linia ni¢ odnosi sig do czynnika IX. Uwzgledniono tylko kraje, kitdre wypelnily ankiete za 2016 rok.
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W mapach potrzeb zdrowotnych z zakresu chordb kewi 1 ukladu odpotnosciowego dane dotyczace wybranych
jednostek chorobowych z zakeesu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostaly uwzglednione w niektérych
podgrupach wymienionych w tabeli 1.

Mapy potrzeb zdrowotnych opieraja, si¢ na danych dotyczacych szerszej populacji chorych niz grupa docelowa
obj¢ta Programenm, wobec czego populacja chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne stanowi tylko

odsetek pacjentéw ujetych w mapach potrzeb zdrowotnych.

Podgrupa Kod ICD10 Jednostka chorobowa
Zaburzenia krzepniecia i skazy D66 Dziedziczny niedobér czynnika VIII
krwotoczne (wrodzone) D67 Dziedziczny niedobdr czynnika IX
D68.0 Choroba von Willebranda
D681 Dziedziczny niedobdr czynnika XTI
D68.2 Dziedziczny niedobor innych czynnikéw
kezepniecia
Zaburzenia krzepnigcia i skazy D473 Samoistna trombocytopenia (krwotoczna)
krwotoczne (nabyte) i _
D65 Rozsiane wykrzepianie
wewnatrznaczyniowe
D683 Skazy krwotoczne zalezne od obecnosci
krazacych antykoagulantow
Do68.4 Nabyty niedobdr czynnikéw krzepnigcia
D688 Inne okreslone zaburzenia krzepnigcia
D689 Nieokteslone zaburzenia kezepnigeia
D69 Plamica i inne skazy krwotoczne

Tabela 1. Choroby krwi i ukladu edpornodciowego wg klasyfikacji ICD 10

Zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych, zapadalnosé rejestrowana dla rozpoznan z grupy Zaburzenia krzepniecia
1 skazy krwotoczne (wrodzone} w roku 2014 wyniosta 0,8 tysigey przypadkéw w Polsce. Natomiast wspélezynnik

zapadalnodci rejestrowanej na 100 tys. ludnosci wynidsl 2,1, Najwyzsze wskazoiki zapadalnodci rejestrowanej na

100 tysiecy oséb odnotowano w wojewddztwach: lubelskim (4,24), Slaskim (3,27), malopolskim (2,82) oraz
mazowieckim (2,67).
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Py

]

Zapadalnosc na 100 tys. ludnosci
- [\t

Wojewodzitwa

- Wieksze wartoscl w wojewodziwi Mniejsze wartosc w waojewodztwic

Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Rycina 3. Wskainik zapadalnosci rejestrowanej na wrodzone zaburzenia krzepnigcia i skazy krwotoczne na 100 tys. 0séb w 2014 roku
w Polsce, zgadnie z mapami potrzeb zdrowotnych

Liczbe chorych w analizowanej podgrupie w Polsce oszacowano na 7,2 tysicey (w przeliczeniu na 100 tysicey

mieszkaticéw, bylo to 19,0). Najwyzsze wskazniki chorobowosci rejestrowanej na 100 tysiecy oséb odnotowano
w wojewodztwach: pomorskim (36,24), lubelskim (26,08), matopolskim (23,82) oraz warmifisko-mazurskim
(23,41).
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Zradio: Opracowniie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Rycina 4. Wskaiznik chorobowosci rejestrowane) na wrodzone zaburzenia krzepnigeia i skazy kewotoczne na 108 tys. 0séb w Polsce w
2014 roku, wedlug miejsca zamieszkania pacjenta, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych,
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Wojewodztwo + ~
dolnoslaskie 75 59 - 12,0 23 2,58
kujawsko- 10 1 - - 21 0,48
pomorskie
lubelskie 32 28 - 3.1 11 1,49
hubuskie 16 5 - 6,2 23 1,57
todzkie 21 4 - 4,8 14 0,84
malopolskie 16 - - - 3 (3,48
. mazowieckie 241 94 - 38,2 3 4,52
: opolskie 6 1 - - 6 0,60
podkarpackie 9 - - 11,1 5 0,42
podlaskie 8 i - 25,0 1 0,67
pomorskie 38 30 - 7,9 1,65
slaskie 29 12 - - 9 (3,63
Swietokrzyskie 1 - - - 3 0,08
warminsko- 4 1 - - 10 0,28
mazurskie
wielkopolskie 394 373 - 114 14 11,35
zachodniopomorskie 21 7 - 9,5 ) 1,22

Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

"T'abela 2. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z podgrupy Zaburzenia krzepnigeia i skazy krwotoczne

(wrodzonc) wérdd 0sdb doroslych w 2014 r. w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych.
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dolnosiaskie 60 45 - 13,3 2,06
kujawsko- 25 7 - 4.0 3 1,20
pomorskie
lubelskie 19 14 - - 19 0,88
lubuskie 7 1 - - 5 (},69
l6dzkie 70 45 - 4,3 7 2,80
matopolskie 48 23 - - - 1,43
mazowieckie 168 112 - 27,4 6 3,15
podkarpackie 59 47 - - - 2,77
podlaskie 25 19 - - 6 2,10
pomorskie 155 82 - 5,2 4 6,73
Slaskie 36 5 - 2.8 1 0,79
$wietokrzyskie 9 2 - 11,1 - 0,71
warmifisko- 38 17 - - 6 2,63
mazirskie
wielkopolskie 132 64 - 2,3 10 3,80
zachodniopomorskie 70 50 - 8.6 1 4,08

Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie dzmycfh NFZ 1 GUS.

Tabela 3. Dane w zakresic liczby i struktury hospitalizacji z powodu chordb z podgrupy Zabuszenia krzepnigcia i skazy krwotoczne
{(wrodzone} wsrod dzieci w 2014 roku w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych

Zapadalnosc rejestrowana dla rozpoznan z grupy Zaburzenia krzepniecia 1 skazy ktwotoczne (#abyie) w 2014 roku
wyniosta 18,4 tysiecy przypadkéw w Polsce. Natomiast wspdlezynnik zapadalnosci rejestrowanej na 100 tys.
ludnosci wyniost 48,5, Najwyzsze wskazniki zapadalnosci rejestrowanej na 100 tys. oséb odnotowano w

wojewodztwach: 16dzkim (67,64), slaskim (67,94}, podlaskim (60,33) oraz w mazowieckim (60,00).
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Zapadalnosc na 100 tys. ludnosci

Wojewodztwa

- Wieksze wartosci w wojewodztwie Mnlejsze wartoscl w wojewadztwie

Zrédlo: Opracowanie DAiS na podstawie danych NFZ i GUS.

Rycina 5. Wskaznik zapadalnosci rejestrowane] na nabyte zaburzenia krzepnigeia i skazy krwotoczne na 100 tys. 0séb w 2014 roku w
Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdeowotnych.

Liczbe chorych w analizowanej podgrupie w Polsce oszacowano na 1174 tysicey (w proeliczenin na 100 tysigey
miesskarcaw byfo fo 308,9). Najwyzsze wskainiki chorobowosci rejestrowanej na 100 tys. 0séb odnotowano w

wojewodztwach: podlaskim (389,55, mazowieckimn (385,60), slaskim (375,67 oraz w todzkim (359,92).
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Rycina 6. Wskaznik chorobowosci rejestrowanej na nabyte zabuszenia krzepniecia i skazy kewotoczne na 100 tys. 0sdb w Polsce w
2014 roku, wedlug miejsca zamieszkania pacjenta, zgodnie z mapami potrzeb zdeowotnych.
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dolnoglaskie 00,45 0,14 - 9.0 18 15,34
kujawsko- 0,28 0,06 - 2,2 48 13,21
pomorskie
lubelskie 0,33 0,09 - 6,7 57 15,37
lubuskie 0,15 0,08 - 15,1 70 14,31
lodzkie 00,26 0,08 - 0,4 36 16,47
malopolskie 0,35 0,08 - 5,2 33 10,27
mazowieckie 1,43 0,24 - 15,4 21 26,85
opolskie 0,11 0,01 - 1,9 19 10,60
podkarpackie 0,32 0,05 - 2,2 26 14,98
podlaskie 0,20 0,08 - 8.8 15 17,20
pomorskie 0,55 0,38 0,00 11,3 23 23,81
Slgskie (0,66 0,06 - 2.3 26 14,42
Swigtokrzyskie 0,12 0,01 - 7,2 32 9,90
warninsko- 0,22 0,03 - 8,1 63 15,38
inazurskie
wielkopolskie 0,71 0,35 - 16,0 31 20,57
zachodniopomorskie 0,24 0,04 - 2,9 5h 14,29

Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Tabela 4. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacii z powodu chordb z podgrupy Zaburzenia krzepnigcia i skazy krwotoczne

(nabyte) wirdd oséb doroslych w 2014 eoku w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych.
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Wojewédztwo L2 w1
dolnoslgskie 561 380 - 20,0 10 19,30
kujawsko- 208 16 - 6,2 35 9,95
pomorskie
lubelskie 203 137 - 4.8 10 13,64
lubuskie 81 5 - 4.9 33 7,94
lodzkie 352 145 - 3,4 23 14,06
malopolskie 398 39 - 14,6 13 11,82
mazowieckie 825 361 - 8.8 49 15,47
opolskie 70 - - 1,4 hg 7,00
podkarpackie 216 20 - 2,8 40 10,15
podlaskie 200 111 - 18,5 5 16,78
pomorskie 366 125 - 9,6 15 15,90
Slaskie 535 12 - 3,0 18 11,67
Swictokrzyskie 124 2 - 8,1 13 9,82
warminsko- 129 6 - 16,3 54 8,94
mazurskie
wielkopolskie 346 33 - 4,0 63 9,97
zachodniopomorskie 229 112 - 7.9 H 13,35

Zrodlo; Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Tabela 5. Dane w zakresic liczby i struknry hospitalizacji z powodu choréb z podgrupy Zaburzenia krzepniecia i skazy kewotoczne

{nabyte) wérod dzieci w 2014 roku w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych.
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1.2.2.2. Liczba pacjentdéw ze zdiagnozowana hemofilig lub inng poktewng skaza krwotoczng wg baz
danych prowadzonych przez Natodowe Centrum krwi, Nasrodowy Fundusz Zdrowia i Instytut

Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie.

Omawiajac liczebnosé populacji w Polsce, nalezy uwzgledniaé:

1. baze danych prowadzong przez Instytut Hematologii 1 ‘Transfuzjologli w Warszawie, do ktore] czesé
osrodkéw hematologicznych dobrowolnie przekazuje dane dotyczace pacjentéw. Baza ta moze byd
niekompletna, poniewaz przekazywanie danych nie jest obowigzkowe;

2. liczbe pacjentdw korzystajacych z programéw ,,Narodowy Prograp: 1 eczenia Choryeh na Hemofilie i Pokrewne
Skagy Krwotocgne na lata 2012-2018” oraz ,,Zapobieganie krwawieniom u dyied g bemofilia A i B”. Danc te
zawleraja informacje o pacjentach, ktdrzy dotychczas przynajmniej raz przyjeli koncentrat czynnika
krzepnigcia i/lub desmopresyng z tych ptograméw w danym okresie sprawozdawczym i nie zawieraja
informacji o pacjentach, ktérzy np. z uwagi na lagodna postaé¢ skazy krwotocznej, nie mieli potrzeby
przyjecia leku w danym okresie lub przyjmowali lek np. w okresie poprzedzajacym obowiazek

sprawozdawczy, dotyczacy imiennego zuzycia czynnikéw krzepnigcia.

Wyzej wymienione zrodla danych cechuje zréznicowanie, gdyz inny jest klucz doboru danych. Celem bazy danych
prowadzonej przez Instytut Hematologii i Transfuzjologii jest pozyskanie danych medycznych na temat pacjentéw
bedacych pod opieka Instytutu i wspélpracujacych z Instytutem osrodkdw hematologiczaych. 7. kolet dla
platnikéw programéow |, Narodowy Program Lecgenia Choryeh na Hemafilie i Pokrewne Skagy Krwotocsne na lata 20712-
2018” oraz ,,Zapobieganie krwawicniom n dziec g hemofiliq A ¢ B” najistotniejsze zawsze byly informacje dotyczace
liczb poszczegdlnych grup pacjentdéw otaz wykotzystania kosztownych lekéw jakimi sa koncentraty czynnikdéw

krzepniecia.

W opinii  ckspertéw dla potrzeb niniejszego Programu najbardziej optymalnym Zrédlem  danych
epidemiologicznych, pokrywajacym si¢ w duzej czescl z mierzong w perspektywie kilkuletniej zglaszalnosdet do
WINarodowego Programn Lecgenia Choryely na Hemofilp i Pokrewne Skazgy Krwotocgne na lata 2012-2018” jest baza danych
prowadzona przez Instytut Hematologii 1 Transfuzjologit, Dlatego, interwencje ,,Powolanie i funkgjonowanie osrodkdw
leczenia hemofilii 1 pokrewne skagy krwotocne i objecie pacjentd komplefsowq opiekq w tych oSrodkacl” (opisang w rozdsiale

I3 pkt 1.7 Pragramn), dla ktére) miernik wskazano w rozdziale 113 pkt 1 Programu oszacowano w oparci: o t¢

bazg¢ danych.
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Rodzaj skazy krwotocznej Liczba pacjentéw
Hemofilia A 2253
Hemofilia A powiklana inhibitorem 148
Nosicielki hemofilii A 41
Nabyta hemofilia A 47
Hernofilia B 399
Hemofilia B powiklana inhibitorem 4
Nosteiellki hemeofilii B 24
Choroba von Willebranda 1978
Nabyty zespdt von Willebranda ' 2
Niedoboty fibrynogenu 116
Niedobér protrombiny 1
Niedobdr czynnika V 31
Niedobor czynnika VII 309
Niedobét czynnika X 25
Niedobér czynnika X1 72
Niedobdt czynnika X111 11
Zlozony niedobdr czynnika V i czynnika VIII 3
Trombastenia Glanzmanna 27
Zesp6! Bernarda-Souliera 9
Inne wrodzone trombocytopatic 208
RAZEM 5708

Tabela 6. Liczba chorych na hemofilie i pokrewne skazy kewotoczne w Polsce wykazana w bazie danych prowadzonej pezez Instytut
Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie (stan na marzec 2018 roku).

. . Hemofilia | Hemofilia Choraba Nabyta} Inne skazy
Rok | Podziat wg wieku A B von hemofilia Kewotoczn
Willebranda A otoczne
Doroslt 1243 193 437 44 181
Daziect 297 54 200 0 64
2017 Raz.em _do{:osh 1540 247 637 44 245
i dzieci
Razem wszystkie
skazy krwotoczne 2713

Tabela 7. Laczna liczba chorych, kidrzy w 2017 roku przynajmniej raz pobrali koncentrat czynnika kezepniecia lub desmopresyne w
ramach , Narodowego Programu Leszenia Clarych na Henrgfilie i Poksewne Skagy Krwotoczne na fata 201 2-2018”.

Liczba pacjentéw wykazana w tabeli 7 uwzglednia zaréwno pacjentéw, ktdrzy regularnic raz w roku przyjmuja

koncentraty czynnikdw krzepniecia i/lub destnopresyne, jak réwniez tych, ktérzy przyjmuja lek rzadziej, np. raz

na kilka lat. W zwiazku z tym liczba pacjentéw, ktdrzy praynajmniej raz przyjeli lek w ramach ,, Narodowego Programun

Lecsenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skagy Kowotoczne na lata 2012-2018” jest wyzsza, niz étednia roczna liczba

pacjentéw. W internctowym  systemie zlecefi na koncentraty czynnikéw krzepniecia i desmopresyne,
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prowadzonym od grudnia 2012 roku, znalazly si¢ rekordy 4994 pacjentéw, ktérzy korzystali dotychezas z

przedmiotowego programu (stan na dyjer 28 cxerwea 2018 rokn).

Ponizej przedstawiono liczbe pacjentéw w programie ,, Zapobieganie krvawieniom u dviesi g hemofilia A i B”,

Grupa pacjentow Liczba pacjentéw
Pacjenci z hemofilia A leczeni czynnikiem VIII osoczopochodnym 180
Pacjenci z hemofilia A leczeni czynnikiem VIII rekombinowanym 125
Pacjenct z hemofilia B leczeni czynnikiem IX osoczopochodnytn 34
Pacjenci z hemofilia B leczeni czynnikiem IX rekombinowanym 23

Tabela 8. Liczba chorych, ktérzy otrzymujy koncentrat czynnika krzepniecia w ramach programu ,, Zapobieganie krwawieniom 1 dfeci
hemofifig A i B” (stan na czerwiec 2018 roku),
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I.3. Opis obecnego postgpowania,

W ramnach programu polityki zdrowotnej pn. ,,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilig 1 Pokrewne Skazy

Kiswotoczne na lata 2012-2018”, pacjenci otrzymuja, produkty lecznicze na podstawie zaméwienia indywidualnego na

produkty kewiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikow kizepniecia oraz desmopresyng, ktore

wystawi¢ moze lekarz dowolnej specjalnodci. Pacjenci maja dostep do leku, przy czym brak jest systemowego

rozwiazania w zakresie nadzoru nad efektami leczenia prowadzonego pizez lekarzy hematologéw.

W ramach ,,Narodowego Programn Lecgenia Chorych na Hemofilig { Pokrewne Skagy Krwotoczwe na lata 2012-2018”,

zapewnia si¢ powszechng dostepnoéé produktow leczniczych dla pacjentéw z inhibitorem oraz bez inhibitora na

nastgpujace wskazania:

© leczenie domowe, w tym leczenie kewawieri, immunotolerancje, wtérna profilaktyke u dorostych chorych,
wtérng profilaktyke dla dzieci, ktére nie moga korzystac z programu » Zapobieganie kywawieniom u diect 3
hemofiliq A1 i B” (np. 5 uwagt na inhibitor),

© leczenie ambulatoryjne,

. leczenie szpitalne.

W ramach ,,Narodowego Progranu 1ecsenia Chorych na Hemofilie | Pokrewne Skagy Krivotocgne na lata 2019-2023” planuje

sic utrzymanie dostepnosci do produktéw leczniczych dla chorych na hemofilig i pokrewne skazy krwotoczne.

Przedstawiajac powyzsze, obecne postepowanie determinuja;

1. rekomendacje opracowane przez Grupg do Spraw Hemostazy przy Polskim Towarzystwie Hematologdw
1 Transfuzjologdw. Wykaz obowiazujacych w Polsce rekomendacji dotyczacych leczenia chorych na skazy
krwotoczne stanowi zalacznik nr 7 do Programu,

2. ustawa z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze $rodkow
publicznych, w nastepstwie ktorej:

2.1 realizowany jest dotychczasowy Program,

22  wydano rozposzadzenic Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie $wiadezed
gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zawierajace warunki leczenia szpitalnego hemofilii
pokrewnych skaz krwotoczaych, Warunki te umieszezono w zalaezniku nr 3, czedcl I poz. 21 lit. A1 B
oraz poz. 32Ht. A 1B,

3. ustawa z dnia 12 maja 2011 t. o refundacji lekdw, érodkéw spozywezych specjalnego przeznaczenia
zywieniowego oraz wyrobow medycznych, na podstawie ktdrej realizowany jest program lekowy

wlapobieganie krwawieniom u dgiect 3 hemofiliq A i B,
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ustawa z dnia 8 wrzesnia 2006 r. o Pasistwowym Ratownictwie Medycznym, na podstawie ktérej wydano
rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 20 kwietnia 2016 «. w sprawie medyesnych cxynnosci ratnnfomych, ktire
mogq by ndsielane przes rafownika medyeznego, umozliwiajace ratownikom podawanie koncentratow
czynnikéw krzepniecia i desmopresyny, 7z zasobéw wlasnych chorego, |

ustawa z dnia 15 lipca 2011 r. o zawodach pielegniarki i poloznef, na podstawie ktérej wydano
rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 28 lutego 2017 1. w sprawie rodsaju i sakresn Swiadezei sapobiegawesych,
diagnostyeznyeh, leexpiczyeh i rebabilitacynych udvjelanyel pries; piekguiarke albo potosna samodzielnie bex slecenia
lekarskiego, umozliwiajace pielegniatkom 1 poloznym podawanic produktéw kewiopochodnych,
rekombinowanych koncentratéw czynnikéw kezepniecia oraz desmopresyny, w stanach naglego
zagrozenia zdrowotnego,

ustawa 7z dnia 22 sierpnia 1997 r. o publicznej sinshie krwi, zobowiazujaca RCKIK do realizacji zaopatrzenia
w produkty krwiopochodne, rckombinowane koncentraty czynnikéw krzepniccia oraz desmopresyne, na
podstawie kidrej wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 17 listopada 2016 r. w sprawic
szczegblowego wzoru zaméwienia indywidualnego na produkty kewiopochodne, rekombinowane

koncentraty czynnikéw krzepniecia oraz desmopresyne.
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IL. Cele Programu polityki zdrowotnej i mieeniki efektywnosci jego realizacji.

I1.1. Cel gtowny:

Zapewnienie opieki 1 poprawa standardu leczenia chorych na hemofilig i pokrewne skazy krwotoczne.
I1. 2. Cele szczegolowe:

1. Poprawa jakodci zZycia oséb chorych na hemofilie 1 pokrewne skazy krwotoczae, zmmniejszenic
chorobowosct poprzez objecie opicka w specjalistycznych odrodkach dedykowanych tej grupie chorych.

2. Zaopatrzenie w leki niezbedne dia chorych na hemofilic 1 pokrewne skazy krwotoczne, poprawa jakosci
obslugi tej grupy chorych poprzez zmniejszenie ucigzliwoscl zwiazanych z odbiorem produktow
leczniczych, celem prowadzenia profilaktyki 1 leczenia domowego.

3. Wzmocnienie nadzoru nad stosowaniem produktow leczniczych u ww. grupy chorych, skoordynowanie
dzialafi na szczeblu ogdlnopolskim oraz podniesienic wiedzy personelu medycznego zaangazowanego w
sprawowanie specjalistycznej opieki nad ta grupa chorych oraz monitorowanie leczenia z wykorzystaniem

rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.
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I1.3. Mietniki efektywnosci realizacji progtamu polityki zdrowotnej.
1 Liczba pacjentéw objetych opieka o§rodkdw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.
Na koniec 2023 roku liczba pacjentéw, ktérym zalozono katty postepowania zgodnie z zalacznikiem nr 1 do
Programu powinna wynies¢ 6 000 pacjentéw?, czyli szacowang w 2018 roku przez Instytut Hematologii i
Transfuzjologii w Warszawie, liczbg chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w kraju (zaekrqglong do
petnych fysigry). Celem jest usystematyzowanie powiazania pacjentéw z osrodkami leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz kiwotocznych, tym samym przeciwdzialanie zjawisku utraty kontaktu chorych 7 hematologami.
2. Stednie toczne zuzycie poszczegoinych produktéw leczniczych na mieszkarica kraju.
Przewidywane do osiagniecia mierniki rocznego zuzycia poszczegdlnych koncentratdéw czynnikéw kezepnigcia w
tamach ,,Narodowsgo Programu Ieczenia Choryeh na Henrofilig i Pokrewne Skagy Krwotocgne” na mieszkasica kraju, ujeto
w tabeli 9. Przewiduje si¢ wzrost zuzycia do wartosci zblizonych do zuzycia na mieszkafica w krajach st UE.
(Tabela nie mzglednia iloici koncentratiw cxynnikow krzepnigeia VI i IX 1 ramach programm , Zapobieganie krwawienion n
diect g ;’Je/)/qﬁ/icz A 1B, wramach kidrego dotychezas wydawano koncentrat czynnika VI w ilosei ponad 1 j. m. na miesskanica

i koncentral cxynnifa IX w iloici ok. 0,2 j. m1. na mieszkaricd).

Roczne zuizycie poszczegolnych koncentratow czynnikéw
Produkty lecznicze krzepnigcia na mieszkarica kraju

2019 2020 2021 2022 2023
czynnik VIIEP (j.m.) 5,30 5,99 6,68 7,58 8,00
czynnik IX3 (f.m.) 0,75 0,86 0,97 1,04 1,11
czynnik VIII zawiesajacy czynnik von Willebranda .m.)é 0,53 0,61 0,64 0,7 0,76
koncentrat aktywowanych czynnikw zespolu 0,59 0,66 0,79 0,79 0,79
protrombiny (aPCC) (j.m.)
koncentrat czyanikéw zespolu protrombiny (PCC) (j.m.) 0,03 0,03 0,03 0,04 0,04
koncentrat czynnika VII (j.m.) 0,02 0,02 0,02 0,02 0,02
koncentrat rekombinowanego czynnika VIIa (meg) 0,82 0,88 0,92 0,92 0,92
koncentrat fibrynogenua (meg) 6,58 7,24 7,89 8,68 9,21
koncenteat czynnika XIIT (j.m.) 0,005 0,005 0,006 0,007 0,007

Tabela 9. Roczne zuzycie poszczegdlnych koncentratéw czynnikéw krzepniecia w ramach |, Narodswege Programu Leczenia Choryel) na
Hemafilie | Pokrewse Skagy Krvotorzpe” na mieszkarica kraju.

* W danym roku sprawozdawczym liczba pacjentéw objetych opleks ofrodkdw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz kewotocznych,
kedeym wystawiono karty postgpowania moze ni¢ by¢ tozsama z liczba pacjentéw, ktérzy otrzymali produkty lecznicze, gdyz dopuszcza
si¢ wydanie produktu leczniczego dla pacjentdw w stanach naglych lub tych z podejrzeniem skazy krwotocznej, zanim trafia pod opieke
specjalistycznego ofrodka.

7 Do wryliczenta wartoéci zuzycia koncentratéw czynnikéw krzepniecia VIII i IX na mieszkasica keaju sumowane sa koncentraty
osoczopochodnych i rekombinowanych czynnikéw krzepnigeia VIII i IX w ramach niniejszego Programu,

Do wyliczenia wartosci miernika zuzycia koncentrany czynnika krzepniecia zawierajacego czynnik von Willebrandz sumowane beda
ilodet preparatu o proporcji VWE:EVIIT co najmniei 1:1 oraz co najmniej 2:1.
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Wzrost ilosct koncentratéw czynnikdw krzepniecia oszacowano tak, aby w tralcie realizacji Programu, roczna
srednia wzrostu zuzycia koncentratow czynnikéw krzepniecia na mieszkafica wynosita 10%, z wyjatkiem
dwoch ostatnich lat, kiedy w zwiazku ze zblizeniem wskaZnikéw zuzycia na mieszkadca do wartodci
uzyskiwanych w krajach ,,stare/” UE, wzrost zuzycia osiagnie wartosci: 7% w 2022 roku 1 6% w 2023 roku.
Przewidywane przyrosty procentowe poszczegdlnych koncentratow czynnikdw krzepniecia na mieszkanica

wraz ze §redniq przyrostu zuzycia, uwzgledniono w tabeli 10.

Przyrosty procentowe rocznego zuzycia peszczegdlnych koncentratow
Produkty lecznicze czynnikéw krzepnigcia na mieszkasica keaju

2019/20187 | 2020/2019 2021/2020 2022/2021 2023/2022
czynnik VIIT (jun) 12% 13% 12% 13% 6%
czynnik I3 (j.m.) 39% 15% 13% 7% 6%
czynnik VIIT zawierajacy czynnik von 309 15% 79 8% 9%
Willebranda (j.m.) ! ’ ° ’ ’
koncentrat aktywowanych czynnikéw "y 10% 9% 13% 1
zespolu proteombiny @aPCC) (j.m.) e ! ’ ¢ ¢
koncentrat czynnikow zespolu protrombiny 18% 1% oy oo o
G)CC) (j_m_) o Q [ o [
koncentrat czynnika VII {j.m.) -14% 0% 8% 0% 7%
koncentrat rekombinowanego czynnika VIia

) 2% 7% 5% 0% 0%

{mcg)
koncentrat fibrynogenn {meg) -6% 10% 9% 10% 6%
koncentrat czynnika XIII (j.m.) 20% 11% 1354 11% 10%
Srednia przyrostu zuzycia 10% 10% 0% 7% 6%

Tabela 10. Przewidywane przyrosty procentowe poszczegllnych koncentratéw czynnikéw krzepniecia na mieszkadica wraz ze
érednig przyrostu zuzycia.

W ramach ww. mierntkéw przewiduje sig iloé¢ koncentratdéw rekombinowanych czynnikéw krzepnigcia VIIT 11X,
aby zabezpicczy¢ wzrost zuzycia wynikajacy:
. ze zwiekszenia liczby dzieci, ktdre nie otrzymywaly wezesniej produktéw osoczopochodnych oraz ze

wezrostu ich wagi ciala,

J 7 koniecznoSci zabezpicczenia leku dla dorostych uczulonych na produkty osoczopochodne.

3. Liczba pacjentow objetych dostawami domowymi koncentratéw czynnikéw krzepnigcia ze

srodkéw Programu:

Docelowa, szacowana liczba pacjentéw wskazana jest w rozdziale IV.1 pkt 2. podpunkt 2.4 Programu.

7 Poréwnanie do micrnikéw praewidzianych na 2018 roka w dokumencie programowym ,,Narodowego Programm Lecyenia Choryeh na
Hemofili i Pokerowne Skagy Krwotocgyie na lafa 2012-2018”. Dla prawidlowosci pordwnania, w mierniku na 2018, odjgto program ,, Zapobieganie
krmwawienion: i dzieci 3 hemgfiliq A § B”.
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Okreslenie docelowej liczby pacjentéw wynika z analizy pilotazu dostaw domowych prowadzonego przez RCKIK

w teakcie realizacii ,, Narodowega Programn Leczenia Choryeh na Hemofilig i Pokrerwne S kasy Krwotocgne na lata 2012-20187.

Dostawami domowymi objeci sq pacjenci majacy trudnosci w poruszaniu si¢, weryfikacja tych 0séb nastapila w

porozumieniu z Polskim Stowatzyszeniem Chorych na Hemofilie. W pilotasu dotychczas udzial wziglo ok, 20

0s6b w szedciu wojewddztwach (Srednio na wojewddztwo przypada ok. 3 pacjentdw). Jezeli dostawy domowe

zostang rozszerzone na kolejne 10 wojewddztw, nalezy spodziewaé si¢ wzrostu liczby pacjentéw do 50 w 2020

roku. W kazdym kolejuym roku liczba pacjentéw we wszystkich wojewddztwach bedzie zwiekszala sie o kolejnych

3 pacjentdw, az do uzyskania liczby 200. Zgodnie » szacunkami lekarzy - wspélautorami Programu, liczba 200

pacjentéw odzwierciedla liczbe pacjentéw majacych trudnoscd w odebraniu produktu leczniczego. Dostawy

domowe beda docelowo realizowane przez wykonawce dostarczajacego produkt leczniczy, lecz do czasu ich

uruchomienia w tym trybie, przewiduje sig kontynuacj¢ pilotazu prowadzonego przez RCIKIK.

4, Liczba depozytéw koncentratow czynnikéw krzepnigcia ze $rodkéw Programu.

Odsetek liczby utworzonych depozytéw koncentratéw czynnikéw krzepniecia ze $rodkéw Programu w stosunku

do liczby wynikajacej z depozytdw rekomendowanych przez Rade Programu.

5. Liczba oétodkow leczenia hemofilii i pokeewnych skaz kewotocznych, z ktorych przeszkolono
kadte medyczng w ramach Programu,

W 2023 roku kazdy z oSrodkdw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych powinien wykazaé sig

przeszkolenicm kazdej z grup zawodowych, wymienionych w zalaczniku nr 2 7 zakresu tematyki okreslonej] w

zalaczniku nr 3.
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HI . Charakterystyka populacji docelowej oraz charakterystyka interwencji, jakie s3 planowane w ramach
programu polityki zdtowotnej.

I11.1. Populacja docelowa.

Programem zostana object chorzy z rozpoznaniem wrodzonych lub nabytych skaz krwotocznych oraz inne grupy
pacjentow wymienione ponizej. Liczebnoéé populacji docelowej zostala omoéwiona w rozdziale 1.2.2.2, Programu.
Do Programu zostana wlaczeni takze pacjenci w trakcie diagnostyki, u ktérych istnieje silne podejrzenie skazy
krwotoczne] wymienionej w Programie, gdyz w pewnych sytuacjach niezastosowanie natychmiastowego leczenia
moze doptowadzi¢ w krotkim czasie do pogotszenia stanu zdrowia, skutkujgcego powaznym uszkodzeniern
funkcjt zyctowych organizimu lub utraty Zycia.

Wrykaz skaz krwotocznych 1 innych grup pacjentow objetych programem:

1. hemofilia A,

2. hemofilia A powiklana inhibitorern,

3 nabyta hemofilia A,

4. hemofilia B,

5. hemofilia B powiklana inhibitorem,

6. choroba von Willebranda,

7. nabyty zespél von Willebranda,

8. niedobory fibrynogenu,

9. niedobér protrombiny,

10, niedobdr czynnika V,

1. niedobér czynnika VII (hypoprokonwertynemia),

12 nicdobdr czynnika X,

13. niedobdr czynnika XT,

14. niedobdr czynnika XIII,

15. ztozony niedobor czynnika V i czynnika VIII,

16. zlozony wrodzony niedobor czynnika IT, czynnika VII, czynnika IX 1 czynnika X,

17. obecnos¢ inhibitora fibrynogenu, czynnika II, V, VII, X, XI tub XIII (a/lo- lub antoprieciweial)

18. Trombastenia Glanzmanna,

19. zespodl Bernarda-Souliera,

20.  inne wrodzone trombocytopatic,

21 nosicielki hemofilii A i B z graniczng aktywnoscia czynnika VIII lub IX oraz dodatnim wywiadem
krwotocznym,

22, osoby z graniczna aktywnoscia czynnika von Willebranda oraz dodatnim wywiadem krwotocznym.
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1.2, Kryteria kwalifikacji do udziatu w programie polityki zdrowotnej oraz kryteria wylaczenia z

programu polityki zdtowotne;:

Modut Przeznaczesic lekéow Kryteria Iovalifikacji Kryteria wylgezenia
Madut 1 1. Leczenic broawien w Stwierdvenie lub podejezenie nastepujacych skaz . Zgon,
warunkack domowych, kewotocznych: 2. nie polwicrdzenic si¢
Zapewnienie produktéw leczaiczych desigpnych niczaleznie 2. proftakiyka dorostego 1. hemofilin 5, podejrzenia skazy
ad wicku pacjenta: <horego na hemofilip A lab 2. hemofilia A powiklana inhibitorem, krwolocrnci,
1. koncenteitu ceyanika V113, B o cigzkim przebicgn 3. mabyta hemofilia A, 3 ustanic hib wiyleczenie skazy

2. kancenteaur czynnida 1X5,
3. honcenteant cxynnika V11T zawierajacegn caynnik von
Willebranda o proporcji VWFFVIIL co aaimazj 111,

klinicznym, nicpowtklang
inhibitarem,
3. program unmuaotolerancy,

4. hemofilia B,
5. hemofilia B powsklana inlubitocem,
6. choraba von Willebranda,

kewotoczoe) {4p, fo
priessogaple wqinidy Ml rstante
waliylef henrafilii 1),

4. koncenteam aktywowanych caynnikdw zespolu 4. profiaktyka chorego = 7. nabyty 2espdl von Willebranda, 4 wylaczenie na 2yczenie
protrombiny aPCE, hemofilig A Jab B 8. niedobory fihrynogenu, pacientz, na dowolnym
5. koncentratu czynnikéw zespolu protrombiny (PCCH, powiklang ishibitorem, 2. niedobor protrombiny, ciapie.
6. koncentratu czynnika VII, niczalezaie od wicku, 10, medoh6r czyneika ¥,
7. koncentrtu rekombinowsanego cxynnika Vila, 5. profilakiyka chorego # inng 11. niedobér czynnika V11 (hypoprokonwertynemia),
8. konceniratu fibzynogena, nuz hemofla A lub B skazg 12. piedohér czynnika X,
9. homceniratu czynnika N1, krwotoczng o cigzkim 13. niedobdr czyanika X1,
1. desmopresyny dozvlne), przebiegu Klinieznym, ¥4, niedobor czynnika X111,
I, desmopresyny donosowe). niczaleznie od wicku oraz 13. ztozony niedobor czynnika Vi czynaika V111,
obecnosci inhibitora, i6. ztozony wrodzony niedobor czynnika I, czynnika VII,
6. leczenic ambulatoryjoe, czynnika 1X i czynnika X,
7. leczenic sepitale, t7. ohecnodt mhibitora fibrymegenu, czynnika 1, V, VI, X,

X1 Jub XIII (allo-lub autoprzeciwenl),

18. Trombasteniz Glanzmanna,

19. zespdl Beenarda-Souliers,

20. inne wrodzane trombocytopatic,

21L. nasicielki hemofilii A 1 B » praniczng akiywnoseig

cyanika VIIT lub 1X oraz dodatnim wiwidem

kowotocznym,

22, asoby z graniczag skorwnosciz czynnika von Willebranda

oraz dodatnm wywiadem kewotoczoym.
Maodut 2 L Leczenic krwawicd w Daseci 1 doresh, ktdry aie otezymywalt wezesnicj 1. Zgon,

1. Zapewnicnie koncentratéw sckombinowanyeh czynaikaw
kezepnigeia VI3 IX dha dzieci 1 doroslych, ktéezy nie
otrzymywali wezeniej osoczopochodoyeh koncenteatéw
czynmikéw kezeprigcia VI i IX w ramach programu
swrapobicganie knvawientons it digecd 5 hemofilia 1§ B

2. Zapewnienie koncentratéw cckombinowanych caynnmikéw
kezepragoia VI IX innym pacientom, « ktérych
stwicetdzano dzialania nicpozadane po stosowann: wigeej niz
jednego osoczopochadnego konacentraiu czynnika krzepnigon
VI tub IX 1 zos1alo to adokamentowane oraz xgloszone do
LRPLWALPE.

padku doroslyeh pacjentow, kedozy nie otrzymywali
socxopochadnych koncemteatow czynnikGw
kezepnigeis VTIL§ TN (wiv dogyey pit + i 2) warankiem dostgpu
do leczenia rekombinowanymi czynoikami jest wery fikacja
przez lekarza 2 ofrodka leczenia hemofilii i pokeewnych skax
kewotoczayeh s wydanie opieii Radzic Programu oraz
ostateczna kwalifikacjs preez Rade Programu.

warunkich domowych,
program immunotelerancii (o
e mieniosdine fost wykdaganie
odpowsedziainofii fiedwioti
odnotediialiegs s myliarsenie
infiibitend),

leczenie ambulztoryjac,

. leczenie szpitalne.

12

P2y

osaczopachodnych koncentratdw czynnika VI 1 IX w
nastgpujacych skazach kewotaczaych:

1. hemafiliz A,

2. hemofilia A powiklana inhibitorem,

3. hemofilia B,

4. hemofilia B powiklana mhsbitorem.

W wryjatkowych pezypadkach dla dotoslvch orax deieci, v
kérych stwicrdzono dzialania nicpozadanc pe stosewaniu
wigeej nix jednego asoczopochiodnego koncentram
czynnika krzepnigeia VI lub 1X, 2 deialania niepoiadane
zostaly udokumentowane { zploszane do URPLWAGPE.

2. ustanic lab wyleczenie skazy
kewotocene] (up. po prvssigebic
agtroby bite nstanic uibytei
hersofilii A1),

3. wrlaczenie ne Zyczenie
pacjenta, na dowelnym etapie.

Modut 3
Zapewnienie koncentratu cxynnika VI11 zawierajacego czynnik
vun Willebranda o proposcii VIWEFVILL co najmniej 2:1

=

. Leczenic kewawieid w
wamnkach domowych,
profilaktyka v chorych na
chorobe von Willebranda o
cigizkim preebiepu kliniczaym,
mezaleinic od wicku,
progrim immunotalenancii,

. leczenic ambulatoryjoe,

. leczenie szpitalue.

o

[T

Clroroba von Willebranda lub nabyty zespdl von
Willebranda w przypadku:
1. zagrozeni przetadowaniem czennika YTH
Ilnb
2. braku reakeji na konceatrat czynnika V111 zawierajacy
czynnik von Willchranda o proporci VIWEFVIE co
pajmunicj 1:1.

1. Ustanie zagrozenia
przeladewaniem czvnnika
VI,

2. zgon,

3. ustanic lub wilecrense shany
kowotocznej (np. po prosssegepie
waglroly fil sstanie 2ibytege
Zespolu von W illehrmieda),

£ wylaczenic m zyczenic
pacjeata, na dowolnym etapie.

Modut 4

Zapewnienic produkiow cnicizumaby, wicprzowegs
rekombinowanego czynaika VI, caynaikéw kezeprigeia o
przetiuzonym dzialaniu srar insych nowo rejesirowanych
produktow leczniczych do leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz kewotoczoych dia pacjentéw wskazanych preer Radg
Programu.

Pacjeaci zgloszeni do Rady
Programu i wskazanie do podania
produknu leceniczego
zaakceptowane prres ininisira
wladciwego do spraw zdrowia, po
uprzednie) opinii AQTMiL.

Spelnianic lacznie trzech kryteritw:

. zglaszenic pacjenidw do Rady Propramu,

2 wykazame efcktywnosc medyezaej lab kosziowej, w
ramach mozlswesei budzelu Programa,

3. opinse AOTALT odngsnie wskazania do stosowania
leku.

—-

1L.Niepopyierdzenic sig
<fektywnoses medyczne; lub
kasztowej wobec dotychezas
stosowanych produktdw
leczniczych,

2. zgon,

3. ustanie Inbh wyleczenie skazy
kewotoczne] (Ap. po presiyieple
wngtrally dnlr ustanie wabytege Zespole
ron Willebranda),

4.wylgezenie na syczenie
pacjenta, na dowolnym ewpie.

Tabela 1. Kryteria kwalifikacji do udzialu w progeamie polityki zdrowotnej oraz kryteria wylaczenia » programu polityki zdrowotncj,

¥ Pryjmuje si¢ mozliwosc stosowania zardwno koncentratdw caynnikéw krzepnieeia VITT osoczopochodnych jak i rekombinowanych, a takie o
standardowym i przedluzonym dziataniu (jediesgasomo £ naprsemiennie w ravach jedvego rokn kalndaryowese oray w fak danego rokir kaleudarsoirego), w
zakeinoded od wynikdw postgpowat o udsiclenie zaméwienia publicznego.
¥ Pf?rjmuje sig mozliwos¢ stosowania zardwno koncentratdw czynnikéw kezepnigeia EX osoczopochodnych jak i rekombinewanych, a takie o

standardowym i przedluzonym driataniu (;

edocgasome 1 napr

raleznosci od wynikédw postepowan o udziclenic zam

dwienia publiczacgo.

Ministerstwo
Zdrowia

eaieiiie w raniaeh feduqgo roku kalendaizonego araz w traki danege roku kalendaryewego), w
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II1.3. Planowane intetwencje.

W ramach niniejszego Programu przewidywane sq nizej wymienione interwencije.

1. W ramach celu szczegdlowego ,,Poprawa jakosci $ycia osob chorych na bemofilie i pokrewne skazgy krvotocse,
gemigjsgenie  chorobowosci poprzes objecie opiekq w spegalistyesurych osrodkach dedykowanych tef grupie choryeh”,
planowane sa nastgpujace interwencje:

1.1.  powolanie i funkcjonowanic oérodkdw leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych 1 objecie
pacjentdw kompleksows opicka w tych osrodkach.

1.1.1. Powolanie, zadania i sposob ich realizacji przez osrodld leczemia hemofilii i1 pokrewnych skaz

krwotocznych.

Osérodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostang powolane popizez upowaznienie do
realizacji zadan Programu. 7, osrodkami tymi zostana zawarte wmowy na realizacje interwencji ,powelanic i
Sunkionowanie oSrodkéw lecsenia chorych na henofilig i pokrewne skagy krwotocgue i objecie pagientdw kompleksowa opiekaq w tych
ofrodkacly’. Warunkiem udzialu w Programie jest spetnienie wymagan okre§lonych w rozporzadzeniu Ministra
Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 roku w sprawie $wiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, dla
zakresu ,,Lecsenie henmofilii i pokrewnych skag krwotocnych”. Odrodki te zostaly wskazane w zalacznikach nr 4-5 do
Programu, gdyz podmioty te ztozyly do Narodowego Funduszu Zdrowia deklaracje spelnienia ww. warunkdw
lub sz to podmioty lecznicze realizujace Program ,, Zapobieganie krvawieniom u dgec 3 hemofilia A i B”. Warunkiem
upowaznienia i podpisania oraz dalszej realizacji ww. nméw jest weryfikacja w NFZ, czy ww. podmioty maja
zapewnione finansowania $wiadczen te] grupy chorych.

Zadanta odrodka leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych:

1) sprawowanie kompleksowej opicki nad chorymi na hemofili¢ i poktewne skazy krwotoczne zgodnie z
polskimit wytycznymi postepowariia,

2) sprawowanie nadzotu nad leczeniem w warunkach domowych chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne 1 prowadzenie instruktazu dla pacjentéw i ich rodzin w zakresie bezpiecznego stosowania
produktow leczniczych, zasad podawania i sposobu przechowywania ww. produktéw leczniczych,

3) regularna ocena stanu zdrowla chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,

4) potwierdzanie wykonywanych zadai poprzez wystawianie i aktualizacje kazdemu pacjentowi, w terminach
wynikajacych z zalecefi lekarza, kart post¢powania zgodnie z zalacznikiem nt 1 do Programu; w pierwszym
roku realizacji Programu do 30 czerwca 2019 roku, oérodek leczenia hemofilii i pokeewnych skaz '
krwotocznych powinien zapewnic priotytetows obsluge pacjentéw, celem wydania jak najwigkszej liczby

kart post¢powania warunkujacych dalsze leczenie pacjentéw poza osrodkiem,
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prowadzenie depozytu koncentratéw czynnikéw ktzepniecia i desmopresyny na podstawie umowy
zawatte] z RCKIK,

calodobowy dyzur konsultacyjny dla innych podmiotéw leczniczych, w tym lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej i Pafistwowego Ratownictwa Medycznego,

wprowadzanic danych pacjentéw do rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne, po jego uruchomieniu, a do czasu jego uruchomienia nadzér nad realizacja Programu
realizowany bedzie na dotychezasowych zasadach;

wetyfikacja doroslych pacjentéw, ktérzy nie byli dotychezas leczeni osoczopochodnymi koncentratami
czynnikow krzepniecia VIH 1 IX oraz wydanie opinii Radzie Programu w tym zaktesie,

zglaszanie pacjentéw do Rady Programu do dostaw domowych,

zglaszanie pacjentéw do Rady Programu w ramach leczenia w module 21 4,

udzial przedstawiciela w Radzie Programu,

kierowanie kadry medycznej na szkolenia prowadzone przez oérodki leczenia hemofilii, ktérym
pmﬁerzono funkcje konsultacyjna 1 szkoleniows,

konsultacje dla pacjentéw w osrodku leczenia, telefonicznie lub droga elektroniczna,

diagnostyka hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych — finansowana ze §rodkéw NFZ. Zakres badast
diagnostycznych - zgodnie z rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie
Swiadczenl gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zalacznik nr 3, czed¢ I poz. 21 lit. A lub B lub
32 lit. A lub B.

Sposob realizac)i zadan przez osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
Potwicrdzeniem objecia opieka pacjenta przez osrodek leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych
bedzie wystawienie karty postgpowania zgodnie z zalgeznikiem nr 1 do Programu. Odrodki leczenia beda
wydawaé réwnie? karty chotego na hemofilic. Katta chotego na hemofilie powinna zawieraé informacje
zgodnie z zalacznikiem nr 6.

Pacjent powinien regularnie (wedfug galeceri lekarga 3 ofrodka) zglaszaé si¢ do ostodka w celu oceny stanu
zdrowia, uzyskania informacji o badaniach kontrolnych i innych procedurach zalecanych przez lekarza, a
takze celem weryfikacji karty postepowania i karty chorego na hemofilic. W sytuacjach niewymagajacych
(wedlug oceny lekarza) osobistej wizyty w ofrodku pacjent moze uzyskaé poradg lub np. zamdwienie na
czynnik krzepnigeia/desmopresyneg, kontaktujac sie z lekatzem. Pacjent ma obowiazek udostepnié
lekarzowl wymagane przez niego dokumenty (np. wyniki badaii, kariy informacyjue 5 hospitalizagi).

Karta postgpowania bedzie wystawiana w trzech egzemplarzach, po jednym dla oérodka leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych, pacjenta, w celu okazania w sytuacji postepowania naglego (up. prees
Paiistwowe Ratownictwo Medyezne) a trzeci dla lekarza, ktdry zazwyczaj bedzie wypisywal pacjentowi
zamowienia indywidualne na produkty krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikéw
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krzepniecia oraz desmopresyne. Karta chorego na hemofili¢ bedzie wystawiana w jednym egzemplarzu
(dla pagjenta).

Z uwagi na wicloaspektowy charakter opieki, jaka oSrodek leczenia chorych na hemofilie bedzie
zobowigzany zapewni¢ pacjentom, przyznawane bedzie wynagrodzenie ryczaltowe w wysokodcl 300 z1
rocznie na jednego zarejestrowanego w osrodku pacjenta. Ryczalt bedzie obejmowal, m. in. obstuge
administracyjna, zapewnienie calodobowego dyzuru telefonicznego dla innych podmiotéw leczniczych, w
tym lekarzy podstawowej opieki zdrowotnej i Paistwowego Ratownictwa Medycznego, druk i wydanie
kart postgpowania oraz kart chorego na hemofilie. W celu unikniecia podwéinej zaplaty za pacjenta,
oérodek bedzie zobowiazany zglosié pacjenta objetego opieka do NCK. W przypadku dwukrotnego, w
ciagu roku kalendarzowego, przypisania pacjenta do osrodka, wynagrodzenie otrzytna jedynie odrodek,
ktéry jako pierwszy objal pacjenta opieka. Jezeli lekarz prowadzacy w osrodku wskaze na katcie
postgpowania czestotliwose wizyt rzadziej niz raz w roku, ryczalt bedzie wyplacany do czasu, gdy inny
oérodek nie przejmie opieki nad pacjentem i nie zostanie to zgloszone do NCIK. Platnoéci ryczaltowe za
pacjentéw, ktorzy beda mieli wystawione karty postgpowania z tetminem waznoéel zalecedt diuzszym niz
jeden rok, beda realizowane w grudniu danego roku. W takitm przypadku oérodki leczenia hemofilii 1
pokrewnych skaz krwotocznych beda zobowiazane dokonaé zgloszenia pacjentdw, bedacych pod ich
opieka, do 30 listopada danego roku. Powyzsze nie dotyczy przypadkow wystawienia przez ten sam
ofrodek leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz kewotocznych nowej karty postgpowania.

Wprowadzenie strategii postepowania w przypadku dziatan z zakresu ratownictwa medycznego.
Priorytety w strategii postepowania z chorymi na skazy krwotoczne wymienione w Programie w stanach
naglych.

Stan naglego zagrozenia zdrowotnego okreslony w Art. 3 pkt 8 ustawy o Pafistwowym Ratownictwie
Medycznym w przypadku chorych na hemofilic i pokrewne skazy krwotoczne wystepuje mimo brakn
widocznych objawow pogorszenia stanu zdrowia 1 wymaga natychmiastowego leczenia koncentratami
czynnikdw krzepniecia. Bez tej ratunkowej pomocy medyezne] nalezy przewidywaé w kedtkim czasie
pogotszenie stanu zdrowila, skutkujace powainym uszkodzeniemn funkcji Zyciowych organizmu lub utraty
zycia.

W sytuacjach krytycznych pacjentom z hemofilia i poktewnymi skazami krwotocznymi trzeba, dla ich
wlasnego bezpieczenistwa, zapewni¢ natychmiastowy dostep do leczenia oraz specjalistycznej opieki
medycznej, za posrednictwem ZRM/SOR /TP oraz wielu lekarzy specjalistéw.

W razie wystapienia urazu (zwlasgeza glow)) i/lub wystapienia powiklafi krwotocznych, a w szezegdlnodei
przed kazda procedura inwazyjna i operacyjna, pacjent powinien jak najszybeiej ottzymaé koncentrat

czynnika krzepniecia.
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Koncentrat odpowiedniego czynnika krzepniecia musi by¢ podany na miejscu zdarzenia przez personel
medyczny z zasobdéw wlasnych chorego, a jezeli chory nie posiada leku, to ZRM powinien niezwlocznie
przewiezé pacjenta do SOR/IP, w ktétym prowadzony jest depozyt szpitalny koncentratéw czynnikéw
krzepnigcia.

Przy braku mozliwoscl pozyskania koncentratu czynnika krzepniecia ze szpitalnego depozytu, lekatz
pelniacy dyzur na SOR/IP niezwlocznie po otrzymaniu informacji od ZRM dokonuje zaméwienia
koncentratu w RCKIK.

Po podaniu koncentratu niedoborowego czynnika, lekarz, ratownik medyczny lub pielegniarka =
ZRM/SOR/IP konsulmije pacjenta z lekarzem z ofrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.

Przeprowadzenie konsultacji z lekarzem z oérodka leczenia chotych na hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne jest obowiazkowe przed kazdym zabiegiem diagnostycznym badz leczniczym przebicgajacym
% naruszeniem ciaglodci thanek u pacjenta chorego na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, jak réwniez,
przed podaniem leku uposledzajacego hemostaze (0 dsiatanin przeciwplythowyn, praecimkrzeplivym,

tropbolityeznym).,

UWAGA: Lekatz powinien zaméwié ilogé czynnika krzepniecia wystarczajaca na co najmnie]j pierwsza dawke hub

podac preparat, ktéry pacjent posiada we wlasnych zasobach (feczenin domowym) — w zaleznosci od tego, co moze

uczynié szybciej. W stanie naglym rodzaj koncentratu i wielkogé pierwszej dawki nalezy ustali¢ w oparciu o karte

postepowania lub karte chorego na hemofilie wydang przez osrodek leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

krwotoeznych, pisemne zalecenia oérodka (jeseli pagent takie posiaday, albo na podstawie ulotki dolaczonej do

opakowania czynnika, ktéry jest w posiadaniu pacjenta. W razie braku dokumentacji nalezy skontaktowaé sic z

lekarzem z oérodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,

2,

21

212,

W ramach celu szczegdlowego ,, Zagpatrzenie w leki niesibedne dla choryeh na hemofilig i pokrewne skagy krwotoczne,
poprawa jakoici obstugi tef grupy choryeh papries: smnigjszenie neigsilimossi viqzanyeh g odbiorem produfkté lecypicsyoh,
celem prowadzenia profilaktyki ; lezenia domowes”, planowane sa, nastepujace interwencje:

Zakupy produktéw leczniczych dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, Podstawowe
zasady zakupow produktow leczniczych:

Zakup bedzie dokonywany, przez Narodowe Centrum Krwi, za posérednictwemn Zakladu Zamdwicq
Publicznych przy Ministrze Zdrowia. Koncentraty czynnikéw krzepnigcia VIIT i IX beda kupowane bez
roznicowania na produkty osoczopochodne i rekombinowane oraz bez preferencjt za czas dzialania, z
zastrzezeniem pkt 2.1.2.

Koncentraty czynnikéw kezepniecia VIIT i IX dla dzieci, beda kupowane za posrednictwem Zakladu
Zamowieti Publicznych przy Ministrze Zdrowia, we wspolnych postepowaniach o udzielenie zamdwien
publicznych przez Narodowe Centrum Krwi oraz jednostke koordynujaca program lekowy whapobieganie
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Erwawienion i deect 3 bewnofilie A § B, Celem wspélnych przetargdéw bedzie koordynacja metod zakupu
produktéw leczniczych w obydwu programach, przede wszystkim zakup tych samych produktéw
leczniczych dla dzieci w obydwu programach, a takze z uwzglednieniem mozliwosci zapewnienia takich

samych ushug towarzyszacych.

2.1.3. W postepowaniach o udzielenie zaméwienia publicznego, beda stosowane odpowiednie krytetia oceny
ofert lub wymagania, celem uzyskania zestawéw do podawania koncentratéw czynnikdw krzepnigela
popezez port dla wszystkich pacjentéw z zalozonym portem, w ramach serwisu posprzedazowego.

2.2 Zapewnienie pacjentom zakupionych produktéw leczniczych zgodnie z krytetiami kwalifikacji 1 wylaczenia
w rozdziale II1.2 Programu.

2.2.1 Zakupione koncentraty czynnikéw krzepniecia i desmoptesyna beds przekazywane przez NCK na
podstawie stosownych uméw do RCKIK.

Zadania RCKIK:

D

2)

&)

4)

5)

222

1)

Przyjecie na stan, przechowywanie i magazynowanie zakupionych koncentratow czynnikéw kezepniecia i
desmopresyny, zgodnie z rozdzielnikami dostaw opracowanymi przez NCK.

Wydawanie koncentratéw czynnikéw ktzepniecia i desmopresyny do leczenia pacjentom i podmiotom
leczniczym, na podstawie imiennego zaméwienia, zgodnie z rozporzadzenicm Ministra Zdrowia z dnia 17
listopada 2016 r. w sprawie szczegélowego wzoru zaméwienia indywidualnego na produkty
krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikéw krzepniecia oraz desmopiresyne.

Realizacja przesunicé koncentratéw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny z innych RCKIK, na podstawie
dyspozycjt NCK.

Umosliwienie podmiotom leczniczym zawarcia uméw pisemnych na utworzenie depozytdw szpitalnych
koncentratéw  czynnikéw  kezepnigcia 1 desmopresyny, regulujacych migdzy innymi:  zasady
odpowicdzialnodci i rotowania koncentratéw czynnikéw kezepnigeia 1 desmoptesyny (w celtr nniknigeia
preteriminomania).

Przekazywanic wlasciwemu wojewodzie informacji o utworzeniu depozytu szpitalnego, ze wskazaniem
adresu szpitala, gdzie taki depozyt zostal utwotzony oraz wykazu skaz krwotocznych, ktére beda
zabezpieczone w ramach tego depozytu, celem przestania informacji przez wojewode do dysponentow
zespoléw ratownictwa medycznego, posiadajacych dyspozytornie medyczne.

Realizacja i zapewnienie dostaw domowych koncentratéw czynnikéw krzepnigcia. Sposdb osganizacy
dostaw domowych:

Osérodki leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych zglosza do Rady Programu pacjentow
regularnie pobierajacych koncentraty czynnikéw ktzepniccia, ktorzy zgodza sie na dostawy domowe 1 beda
przyjmowaé kuplony w zamowieniu publicznym produkt leczniczy. W pierwszej kolejnosci osrodki
zgtaszaé beda pacjentéw, ktétzy ze wzgledu na ograniczona sprawnosc tuchowa, oddalenie miejsca
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zamicszkania od RCKIK lub sytuacje rodzinna, maja ograniczone mozliwoscl odbiotu produktéw
leczniczych.

Rada Programu przedlozy NCK list¢ pacjentéw regularnie pobierajacych dany rodzaj koncentratu
czynnika krzepniecia wraz z dawkowaniem i danymi teleadresowymi pacjentdw, spelniajacych kryteria
kwalifikacji, celem zorganizowania zamdwienia publicznego na zakup produktu leczniczego wraz z
dostawami do domdw pacjentdw.

Dostawy domowe bedq odbywaly sie na podstawic umowy zawarte] pomiedzy NCIK a wykonawca. Usluga
dostawy domowej bedzie wliczona w ceng jednostkows koncentratn czynnika kezepnigcia, Wybrany
wykonawca bedzie dostarczal koncentrat czynnika krzepniecia do domu pacjenta zgodnie z ustawa z dnia
6 wrzesnia 2001 r. prawo farmaceutyczne.

Wdrazanie nowo rejestrowanych lekéw, emicizumabu, rekombinowanego wieprzowego czynnika VILI
oraz czynnikow krzepnigeia o przedluzonym w uzasadnionych przypadkach w ramach budzetu Programu.
Z uwagi na spodziewane przez §rodowisko ekspertéw w zakresie leczenia hemofilii 1 poktewnych skaz
krwotocznych, rejestracje 1 wej$cie na rynek nowych produktéw leczniczych, dopuszeza sic modyfikacje
Programu przez ministra wlasciwego do spraw zdrowia. Rada Programu bedzie monitorowala rejestracje
nowych terapii 1 ich wejscie na rynek, a nastepnie w razie zasadnodci, bedzie proponowala ministrowi
wladciwemu do spraw zdrowia, modyfikacje Programu. Modyfikacja Programu bedzie odbywala sie w
ramach $rodkéw przeznaczonych na Program, a wprowadzenie nowych lekow bedzie odbywalo sie
poprzez zmniejszenie wolumenu produktow leczniczych dotychezas stosowanych. Rozwigzanie to
pozwolt na wprowadzenie konkurencyjnodcl pomi¢dzy produktami leczniczymi dotychezas stosowanymi,
a nowymi,

Warunkiem modyfikacji Programu bedzie wykazanie efektywnosci medycznej lub kosztowej w ramach
mozliwosci budzetu Progtamu, przy stosowaniu nowo zarejestrowanych terapii wobec dotychczas
dostepnych w Programie koncentratéw czynnikdw krzepnigeia 1 desmopresyny. Aktualizacja Programu w
tym zakeesie bedzie przedmiotem opind AOTMIT.

W ramach celu szezegdlowego ,,Wamocnienie nadsorn nad stosowanien produkisw lecznicgych n wiw. grupy chorych,
skoordynowanie dyialan na sgezebln ogéluopolskim oray podniesienie wiedsy persoueln medyeznego aangagowanege w
sprawawanie spegialistycznef opieki nad tq grupa choryel orag monitorowanie lecgenia 5 wykorgystaniem rejestrn nedyeznego
chorych na hemofilie { pokrewne skagy krwotoczne’, podjete zostana nastepujace interwencie:

Powierzenie funkeji konsultacyjnej 1 szkoleniowej.

Funkeje konsultacyina oraz szkoleniows przejma dwa osrodki referencyjne drugiego stopnia zlokalizowane w

Warszawie, tj.: Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie oraz Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital

Kliniczny w Warszawie.
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Zadaniem osrodkéw leczenia hemofilii i poktewnych skaz krwotocznych, ktérym zostanie powierzona funkcia

konsultacyjna i szkoleniowa, bedzie prowadzenie szkoleni dia kadry medycznej, zgodnie z zalacznikami nr 213 do

Programu. Ponadto, z uwagt na spodziewanc najwieksze zaangazowanie tych osrodkéw w realizacje interwencjt

wpowolanie i funkgonowanie osrodkdw leczenia hemofili i pokrewnych skas, krwotocznyeh i objecie pacjentin kompleksomq oplekq

w fych oSrodkack”, tj. najwigkszy udzial w budzecie przeznaczonym na te interwencjg, beda one zobowiazane do

konsultowania najtrudniejszych przypadkéw na rzecz pozostalych oérodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

~ krwotocznych.

3.2, Powolanie 1 funkcjonowanie Rady Programu:

3.2.1. Sposéb powotlania i funkcjonowania Rady Programu:

1) Rada Programu zostanie powolana przez Ministra Zdrowia i bedzie sktadaé sig z przedstawicieli oérodkédw
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, stowarzysze chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne, Ministerstwa Zdrowia oraz Narodowego Centrum Krwi. Rada Programu moze zaptosié do
udziatu w postedzeniach dodatkowe osoby.

2) Rada Programu bedzie obradowaé co najmniej dwa razy w roku. Obshige technicznag Rady zapewni
Narodowe Centeum Krwi.

3.2.2. Zadania Rady Programuw

1) Doradzanie i tworzenie rekomendacji dla ministra wlasciwego do spraw zdrowia w aspekeie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych, z whasnej inicjatywy lub na polecenie ministra. |

2) Ewaluacja realizacji Programu.

3 Merytotyczna ocena i analiza stopnia osiagniecia celéw Programu.

4 Okteslenie szezegblowych krytetiéw kwalifikacji do dostaw domowych koncentratéw czynnikéw
krzepniecia i kwalifikowanie pacjentéw do tych dostaw. Kryteria powinny uwzgledniaé co najmiuniej
odleglos¢ micjsca zamicszkania od miejsca odbioru produktu leczniczego, sytuacje rodzinng pacjenta, .
czy prowadzi jednoosobowe gospodarstwo domowe, mozliwo$¢ zapewnienia opieki przez pozostalych
cztonkdw rodziny, itp.

5) Pezyjmowanie i opiniowanie zgloszeri pacjentéw do leczenia wybranych terapii, zgodnie z rozdzialem IT1.
2, modul 214,

6) Rekomendowanie NCK podmiotéw leczniczych, w ktérych powinny byé tworzone depozyty
koncentratow czynnikéw kezepniecia oraz okredlanie iloéci Iekéw do umieszezenia w tych depozytach,
istotnych z punktu widzenia ratownictwa medycznego chotych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

7 Inicjatywa w zakresie proponowania Ministrowi Zdrowia rekomendacji dotyczacych wprowadzenia do

Programu nowych zadail oraz odstgpowania od kontynuowania zadafi juz tealizowanych, w tym
wprowadzania do Programu nowo rejestrowanych produktéw leczniczych dla chorych na hemofilie i
pokrewne skazy krwotoczne.
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8) Inicjatywa w zakresie proponowania Ministrowi Zdrowia rekomendacji z zakresu ratownictwa
medycznego chorych na hemofilic i pokrewne skazy krwotoczne.

9 Opracowywante coroczne i po zakoficzeniu realizacji Programu, raportu dla ministra wlasciwego do spraw
zdrowia zawlerajacego oceng¢ Programu, w terminie wskazanym przez ministra wlaiciwego do spraw
zdrowia.

3.3, Utworzenie i prowadzenic rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne:

3.3.1. Zakres danych:

1) zuzycie koncentratow czynnikdéw krzepniecia i desmopresyny,

2) inhibitory,

3) infekcje wirnsami HCV, HBV, HIV, inne infekcje przenoszone droga krwi,

4) choroby wspolistniejace (w fym nowotworowe, nkiadu sercowo-nacgyniowego, udardw niedokrwiennych mézgn,

mgofania predsionkiw),

5) wyniki stanu fizycznego pacienta,
6) zastosowane metody obrazowania,
7 wyniki czynnosciowe,

8) ptzebyte operacje chirurgiczne,

9N data i przyczyna zgonu,

10)  jakosc zycia pacjenta oraz generowane koszty, np. liczba dni opuszczonych w szkole lub w pracy.

- 3.3.2. Wykorzystanie dotychczasowych do§wiadczed:

Widrazanie rejestru chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne bedzie odbywalo sic w oparciu o
doswiadczenia funkcjonowania innych baz danych, ktére dotychezas wspomagaly nadzér nad realizacja Programu,
w szczegblnoscl internetowego systemu zlecen na koncentraty czynnikéw krzepnigeia i desmopresyne. Przy czym

zaklada sig, 1 funkcjonalnodcl internetowego systemu zleces beda odzwierciedione w rejestrze,

HI.4. Sposéb udzielania §wiadczen zdrowotnych w tamach programu polityki zdrowotne;j.

W ramach niniejszego Prograrmu nie finansuje si¢ $wiadezett opieki zdrowotne;.

II1.5. Spos6b zakoniczenia udziatu w programie polityki zdrowotne;.

Zakonczenie udzialu pacjenta w Programie jest jednoczesnie kryterium wylaczenia i mozliwe jest w przypadku:

1. zgonu pacjenta,

2 wyleczenia lub ustapienia skazy kewotocznej (up. praessezep watroby, ustqpienie nabyte hemofilii A, itp.),
3. rezygnacji pacjenta, na kazdym etapie,

4 nie potwierdzenia si¢ podejrzenia skazy krwotocznej.
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IV . Otganizacja programu polityki zdrowotne;j.

1V.1. Etapy programu polityki zdrowotnej i dziatania podejmowane w ramach etapow:

W zakresie wyzej] wymienionych celow szczegdlowych, Program bedzie realtzowany w nastgpujacych etapach:

1. W ramach realizacji celu szczegblowego ,,Poprawa jakosci fycia oséb choryeh na hemofilie i pokrewne skagy
krwotocsne, spmnieisenie chorobowosii popries objecte opiekq w spegalistycznych oSrodkach dedykowanych lej grupie
choryeli”, wyrdznia si¢ nastepujace etapy:

1.1 Fitap pierwszy — po zatwierdzeniu Programu do realizacji - zawarcie umow ze wszystkimni realizatorami.
Tredé umébw przygotuje NCK w imieniu Ministra Zdrowia.

1.2 Etap drugi — do realizacji od 2019 roku po podpisaniu umdw na realizacje ww. dzialania w danym
wojewddzewie, stopniowe obejmowanie opicka pacjentéw.

2. W ramach realizacji celu szczegdlowego ,, Zaopatrzenie w leki niegbedne dla chorych na bemofilie i pokrewne skasgy
krwotoczie, poprawa jakosci obsiugi tef grupy chorych poprzes smniejsgenie weiqilivosc wiqzanych g odbiorers produfktin
lecgniczych, celens prowadsenia profilakiyki i leczenia domowego” , wyrGznia sig nastepujace etapy:

2.1 Etap pierwszy — po zatwierdzeniu Programu do realizacji - zawarcie uméw z RCKiK zgodnie z art. 23 ust
3 ustawy z dnia 22 sierpnia 1997 r. o publicznej sluzbie krwi. Umowy w imientu Ministra Zdrowia zostang
przygotowane przez NCEKL

22 Etap drugi — do realizacji od 2019 roku - tworzenie depozytéw koncentratdw czynnikéw kezepniccia w
podmiotach leczniczych, w szczegdlnoéd w nowo powotanych ostodkach leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych oraz we wskazanych przez Rade Programu podmiotach leczniczych, istotnych dia
postgpowania z chorymi na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne przez Pafstwowe Ratownictwo
Medyczne, a takze potwierdzenie funkcjonowania dotychezasowych depozytdw.

23  Htap trzecd - do realizaci od 2019 roku - informowanie przez RCKIK wlasciwego wojewody o
utworzonym depozycie koncentratéw czynnikow krzepnigcia.

2.4 Etap czwarty — do realizacjt poczawszy od 2019 roku - wprowadzenie dostaw domowych koncentratéw
czynnikéw kezepnigeia na poziomie co najmniej':

1) 50 pacjentéw do 31 grudata 2020 roku,

2) 100 pacjentow do 31 grudnia 2021 roku (w tym pagjenci 5 paprseduiego rokn),

WA przypadlu braku rdznicy cenowe} pomiedzy produktami kupowanymi z dostawa do RCKIK a produktami z dostaws domows,
liczba pacjentdw objetych dostawami domowymi moze by¢ wigksza od zakladanej.
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150 pacjentéw do 31 grudnia 2022 roku (w fym pagend 5 popriednich laf),

200 pacjentow do 31 grudnia 2023 roku (w tym pacjenci 3 poprsednich laf).

W ramach realizacji celu szezegblowego ,, Wimocnienic nadzor nad stosowanien produkiton legnicgych u waw. gripy
chorych, skoordynowanic deialait na  szexebly  ogdlnopolskim  oray poduiesienie wiedyy personeln  medyeznego
gaangazowanego w sprawowanie spegalistycznej opicki nad tq grupq chorych orag monitorowanie lecsenia 3 wykorystanien:
rejesiru medyeznego chorych na bemofilie i pokrewne skagy krwotoczne”, wyrdznia sie nastgpujace etapy w zakresie
nizej wymienionych interwencji:

wPowolanie i funkejonowanie Rady Programu’,

Etap pierwszy — do realizacji od 2019 roku — powolanie przez Ministra Zdrowia Rady Programu i zwolanie
przez NCK pierwszego posiedzenia Rady Programu, celem ustalenia regulaminu Rady i wyboru jej wladz.
W przypadku wyboru kolejnych realizatoréw, kooptacja przedstawicieli kolejnych osrodkéw do Rady
Programu.

Btap drugi — do realizacji od 2019 roku - regularne posiedzenia Rady, nie mniej niz dwa razy w ciagu roku,
w razie potrzeby, dodatkowe posiedzenia na polecenie Ministra Zdrowia.

wPowiersenie funkgi konsultacyinef i sfeoleniowe’:

Etap pierwszy - po zatwicrdzeniu Programu do realizacji - NCK w itnieniu Ministra Zdrowia podpisze
umowe fa realizacje ww. interwencji z o$rodkami leczenia hemofili i pokrewnych skaz krwotocznych,
zgodnie z art. 48b ust. 1a pkt 1 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o §wiadczeniach opieki zdrowotne]
finansowanych ze §rodkéw publicznych, ktérym powierzono funkcje konsultacyjna i szkoleniows.

Btap drugl - do realizacji od 2019 roku — coroczne prowadzenie szkoledt zgodnie z zalacznikami nr 21 3
do Programu.

s Utworzenie i prowadzenie rejestrt medyesnego choryeh na hemofilie i pokrewne skagy krwotoczne’:

Etap pierwszy — po zatwierdzeniu Programu do realizacji — spelnienic wymogdw prawnych w celu
utworzenia rejestru medycznego chorych na hemofili¢ i poktewne skazy krwotoczne, tj.:

spotzadzenie analizy potrzeb utworzenia rejestru medycznego, zgodnie # art. 19 ust. 4 ustawy z dnia 28
kowietnia 2011 roku o systemie inforadii w ochronie zdrowia,

opracowanie rozporzadzenia ministra whasciwego do spraw zdrowia dotyczacego utworzenia rejestru
medycznego, zgodnie z art. 20 ust. 1 ustawy z dnia 28 kwietnia 2011 roku o systemie informacji w ochronte
zdrowia.

Etap drugi — do realizacji od 2020 roku (elap uzalesmiony jest od terminn wejscia w Sycie rogporsadenia ministra
wlasciwego do spraw drowia dotyezqeego ntworenia rejestry medyegnegs) — wytworzenie oprogramowania i zakup

infrastruktury do utrzymania rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.
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3.33. Etap trzect — do realizacji od IV kwartalu 2020 roku {etap wzalespiony jest od terminu wejscia w sycie

rosporzqdenia ministra wiasciwego do spraw sdrowia dotyezqeego ntworyenia rejestrn medyczness) — utrzymywanie

rejesteu medycznego chorych na hemofilie 1 pokrewne skazy krwotoczne.

IV.2. Warunki realizacji programu polityki zdrowotnej dotyczace personelu, wyposazenia i watunkow

lokalowych.

1.

1.1

1.2,

Realizatorzy w czesci dotyczacej celu szczegdlowego: |, Poprawa jakosci gycia ool chorych na bemofili i pokrenne
skagy krwotoczne, ymnicjszenie chorobowoici popryes, objecie opickq w spegialistycziych osrodkach dedykowanyd fef grupie
choryc:

Umowy na realizacje interwencji dotyczacych ww. celu szczegdlowego w zakresie leczenia doroslych
zostang zawarte z podmiotami leczniczymi spelniajacymi wymagania rozporzadzenia Ministra Zdrowia z
dnia 22 listopada 2013 r. w sprawic swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zalacznik
nr 3, czegscl T poz. 21 lit. A lub B, ktérym Minister Zdrowia powierzy do realizacji zadania Programu,
zgodnie z art. 48b ust. la pkt 1 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opicki zdrowotne]
finansowanych ze srodkéw publicznych.

W zalaczniku nr 4 do Programu lista podmiotow leczniczych, z ktdrymi zostana zawarte umowy w zakresie
leczenia doroslych. |
Umowy na realizacje ww. celu szczegdlowego w zakresie leczenia dzieci zostana zawarte z podmiotami
leczniczymi realizujacymi program lekowy ,,Zapobisganie Rrwawicniom u dzjeci 3 bemofiliq A [ B”, ktorym
Minister Zdrowia powierzy do realizacji zadania Programu zgodnie z att. 48b ust. 1a pkt 1 ustawy z dnia
27 sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych, z
podmiotami leczniczymi realizujacymi program lekowy ,, Zapobieganie krwawienions u diieci 5 hemofiliq A i B”.
W zalaczniku nr 5 do Programu lista podmiotéw leczniczych, z ktérymi zostang zawarte umowy w zakresie
leczenia dziect.

W czesci dotyczacej celu szczegdlowego ,, Zaopatrsenie w leki niezbedne dla choryeh na bemafilie § pokrewne skazgy
knwolacze, paprawa jakoici obsiugi tef grupy chorych poprses, smnigjszente wciqsliwosed wiqganyeh 3 odbiorem prodiktiw
leczniczyoh, celemt prowadsenia profilaktyki i leczenia domowege” dzialania bedg wykonywane ptzez RCIGK, a w
przypadku dostaw domowych koncentratéw czynnikéw krzepnigcia, przez wykonawce zamdwienia
publicznego na zakup produkmu leczniczego wraz z dostawa domowa, (keszt dostawy domowsj bedsie wiwesas
whiczony w ceng produkin lecyniczego).

W czgdci dotyczace] celu szezegdlowego |, Wamocnienie nadgorn nad stosowaniens produkitdw lecsmicgych u ww.
grupy chorych, skoordynowanie dyialait na syezeblu ogdlnopolskin oraz poduiesienie wiedsy  personeln medyesuego
saangasowanego w sprawowanie spegalisiyenej opieki nad tq grupa choryeh oras, monitorowanie leczenia 5 wykersystanient
rejestru medycznego chorych na bemofili { pokrewne skagy krwotoczne” w zakresie interwencii ,,Powiersenie funkyi
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konsulfacyinef i sxfoleniowe”, dzialania beda realizowane przez dwa oérodki referencyjne drugicgo stopnia
zlokalizowane w Warszawie, tj.: Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie oraz Samodzielny
Publiczny Dziecigcy Szpital Kliniczny w Warszawie.

W czesci dotyczacej celu szczegdlowego ,,Wamocnienie nadsoru nad stosowaniem produktéw lecsniczych u wiw.
grpy ehatyeh, skoordynowanse diatait na sxezebln ogdlnopolskim orag poduiesienie wiedzy personeln mredyeznego
Xaangazewancgo w sprawowanie spegialistycnes opieki nad taq grupq chorych oraz, monitorowanie lecyenia 3 wykorzystaniem
rejestru medyeznego choryeh na bemofilie i pokrewne skagy krwotoczne” w zakresie interwencii ,,Utworsenie i
Prowadzenie rejestrn nedyczmego chorych na hemofilig i pokrewne skagy krwotocne” dzialania beda realizowane przez

Centrum Systeméw [nformacyjnych Ochrony Zdrowia.

V. Sposob monitorowania i ewaluacji progtamu polityki zdtrowotne;j,

Monitorowanie 1 ewaluacja bedzie prowadzona przez NCK i Rade Programu.

V.1. Monitorowanie:

1.

6.1.

Pélroczne monitorowanie liczby pacjentéw, objetych opieka oérodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych, ktérym zalozono karty postgpowania, zgodnie z zalacznikiem nr 1,
Coroczne monitorowanie wskainikow zuzycia poszczegdlnych rodzajéw koncentratéw czynnikdw

kezepniecia na mieszkatica kraju (wskagniki sugyeia bedq wyliczane na podstawie Jnsycia w ramach niniejszego

. Programu, w proypadiu exynnikdw VI i IX snmowane bedsie susgycie cxynnikow osocsopochodnyeh i rekombinomwanych),

Coroczne monitorowanie liczby pacjentéw, u ktdrych faktycznie wykonywano dostawy domowe
koncentratéw czynnikéw kezepniecia.

Biezace monitorowanie liczby utworzonych depozytéw koncentratéw czynnikdw krzepniecia w stosunku
do liczby depozytéw wskazanych przez Rade Programu.

Coroczne monitorowanie liczby uczestnikow szkolert prowadzonych ﬁrzez oérodki feczenia chorych na
hemofili¢ 1 pokrewne skazy krwotoczne, ktdrym powierzono funkeje konsultacyjna i szkoleniowa,
Narz¢dziem wspotnagajacym monitorowanie bedzie internetowy system zleceti na koncentraty czynnikéw
krzepniecia i desmopresyne dzialajacy w ramach aplikacji komputerowej, udostepnionej przez Narodowy
Fundusz Zdrowia:

W ramach aplikacji lekarz ma mozliwodé wystawienia zamoéwienia indywidualnego na produkty
krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikéw krzepnigcia oraz desmopresyne, a w przypadku
wystawicnia takiego dokumentu w formie papierowej, RCKiK jest zobowiazane do wprowadzenia danych

do systemu informatycznego.
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6.2.  Wprowadzone dane pozostaja w systemie infotmatycznym umozliwiajac tworzenie wybranych rapottéw,
Jak rowniez eksport zanonimizowanych danych do formatu edytowalnego.

6.3.  Wybrane raporty beda scala¢ dane z niniejszego Programu oraz programu lekowego ,, Zapobieganie
krwawieniom u dieci 5 hemofiliq A i B”.

6.4. Doswiadczenia w funkcjonowaniu internetowego systemu zlecefi na koncentraty czynnikow krzepnigeia 1
desmopresyne beda wykorzystane w pracach nad rejestrem chotych na hemofili¢ 1 pokrewne skazy
kewotoczne.

V.2. Ewaluacja:

Podczas ewaluacji Programu wykorzystywane beda nizej wskazane wskazniki realizacjt Programu:

1. liczba pacjentéw, objetych opieka osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych na
koniec programu polityki zdrowotnej,

2. wskazniki zuzycia poszczegdlnych rodzajdéw koncentratdw czynnikdw krzepniecia na mieszkanca keaju,

3. liczba pacjentéw objetych dostawami domowymi koncentratéw czynnikdw krzepniecia,

4. ltczba uczestnikdw szkolen w ramach Programu,

Dhane do oceny stopnia realizacji Programu gromadzic¢ bedzie NCK.

VI . Budzet programu polityki zdrowotnej.

W ramach Programu finansowane beda nizej wymienione dzialania:

1.

opicka nad pacjentami przez utworzone oérodki leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych, w
ramach interwencji ,,Powolanie i funkejonowanie osrodkdw lecgenia hemofilii | pokrewne skagy krwotoczne i objecte
pagjentow kempleksowq opickaq w tych ofrodkach”,

szkolenia w ramach interwencil ,, Powiergente funksji konsultacyinej i sgkoleniower”,

interwencja ,,Powolanie i funkegonowanie Rady Programi’”,

interwencia ,, Zakupy produktiw lecznicgyeh dia chorych na hemofilie { pokrewne skagy krwotocne oras, sapewnienie
pacjentom saknpionych produktow leeznicgych godnie 3 kryteriami Rwalifikacii § wylqezenia w rogdziale 111 2,
Progranmir’,

interwencja ,, Utworsenie i prowadsenie refestru medyeznego choryeh na hemafilic [ pokrewne skagy krmwotoczine”.
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VL1. Koszty jednostkowe.

Py

polityki zdrowotnej Minist
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilig | Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023

Zdrowia

INTERWENCJA

2019

2020

2021

2022

2023

Powolanie i funkcjonowanie
ofrodkdw leczenia hemofilii 1
pokrewnych skaz kewotocznych i
objecie pacientdw kompleksows
opieka w tych oérodkach

300,00 z1

360,00 =t

300,00 =1

300,00 =1

300,00 21

Powierzenie funkeji konsultacyjnej
i szkolentiowej

26,67 z1

27,67 2t

27,67 zt

27,67 z!

27,67 7l

Powolanie i funkcjonowanie Rady
Programu

5,00 21

5,00 z1

5,00 zt

5,00 =t

5,00 z!

Zakupy produktéw leczniczych
dla chorych na hemofilie i
pokrewne skazy krwotoczne oraz
zapewnienie pacjentom
zakupionych produkeéw
leczniczych zgodnie 2 kryteriami
kewalifikaci { wylqczenia w
rozdziale IIL 2, Programu

47 116,07 21

52 333,33 zt

58 616,67 21

61 600,00 =1

63 650,00 2l

Utworzenie 1 prowadzenie rejestru
medycznego chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne

0,00 =t

47583

73,00 zt

73,00 z}

73,00 zI

Lacznie:

47 448,34 =}

53 141,84 =zt

59 022,34 =¢

62 005,67 zt

64 055,67 zt

Tabela 12. Koszty ww. interwencji na jednego pacjenta na poszczegdlne lata realizacji Programu (kossty jednostkowe oszacowans pry

safosents widgali w Prograsiie 6 000 pagjentém).
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V1.2, Koszty catkowite.

program polityki zdrowotnej Minlstra Zdrowia
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilig i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023

Ministerstwo

Zdrowia

INTERWENCJA FINANSOWANE 2019 2020 2021 2022 2023

DZIAYLANIE
Powolanie i Dzialania wskazane | 1800 000 =¥ 1 800 000 2% 1800060zt | 1800000=t | 1800000 =zt
funkcjonowanie w rozdziale 111.3 (6000 pagjentiw | (6000 pagientinw § (6000 {6000 (6000
aérodkéw leczenia Programu, pke 1.1 x 300 ) x 300 6 pacjentiw x Dagjentiw x Ppaientonm x
hemofilii i pokrewnych 300 ) 300 ) 300 )
skaz krwotocznych i
objecle pacjentow
kornpleksows opieka w
tych ostodkach
Powierzenie funkcji Szkolenia kadry 160 000 =3 166 000 zt 166 000 =zt 166 000 =1 166 000 z¥
konsuitacyjnej i medycznej
szkoleniowej
Powolanie i Finansowanie 30 600 =t 30 000 =t 30 000 =t 30 000 =t 30 000 =1
funkcjonowanic Rady kosztéw dojazdu na
Programu posicdzenia oraz

cbslugi

organizacyjne;

posiedzed
Zakupy produkiow Finansowanie 282 700 000 =t | 314 000 000 351700000 | 369 600 000 | 381 900 000
leczniczych dla chorych Pmd‘}ktéw ) 24 zt zk zt
na hemofili¢ i pokrewne leczniczych zgodnie
skazy krwotoczne oraz z tabelq 14
rapewnienie pacjentom
zakupionych produktéw
leczniczych zgodnie z
krytertami kwaliftkacii 1
wylqczenia w rozdziale
iI1. 2. Programu
Utworzenie 1 1. Wytworzenie 6zt 2 855 000 =t 438 (00 zt 438 000 =t 438 000 =t
prowadzenie rejestu oprogramowania (sporadzenie
medycznego chorych na 2 Zakup a;m/a'@pfn!rzeb
hemofilic i pokrewne mfrastrukturyl Hiworeia

. 3. Utrzymanie refestrn
skazy krwotoczne ) )
: rejestin rredyegnego |
4. Koszty po opracowanie
stronie CSIOZ, rosporsadzenid)
{qcznie 284 690 000 zk 318 851 000 354 134 600 372 034 000 384 334 000
zt zt zt z¥
Tabela 13. Koszty calkowite interwencji na poszczegdlne lata.
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Nazwa produkiu
leczaiczegol!

2019

2020

2021

2022

2023

koncentrat czynnika VIII

200 400 000

225 000 000

250 000 00¢

286 000 600

290 000 000

koncentrat
rekombinowanego czynnika
VI (j.m.)

1 500 000

2500 600

4 000 600

8 000 000

14 600 000

kaoncentrat czynnika IX

(G.m.)

28 000 060

32 600 000

36 000 000

38 000 000

40 000 000

koncentrat
rekombinowanego czynnika
IX (j.m.)

450 060

700 000

1 0G0 GO0

1 500 000

2 000 000

koncentrat czynnika VIIE
zawierajacego czynaik von
Willebranda o propozcji
VWEFVII co najmniej 1:1
(- m. czynnika von
Wiltebranda)

10 000 000

12 G600 000

12 500 000

13 500 000

15000 000

koncentrat czynnika VIII
zawierajacego czynnik von
Willebranda o proporciji
VWEFVIIE co najmnie 2:1
(jednostka migdzynarodowa
czynnika von Willebranda)

10 000 000

11 400 000

12 000 000

13 000 000

14 GO0 600

koncentrat czynnikow
zespolu protrombiny (PCC)
{m)

1 000 000

1160 000

1200 000

1 350 000

1 500000

koncentrat aktywowanych
czynnikdw zespolu
protrombiny @PCC) (.m.}

22 500 000

25 000 0600

30 000 000

30 000 006

30 000 GO0

koncentrat czynnika VII

{j.m.)

650 000

650 600

700 000

700 000

750 600

koncentrat
rekombinowanego czynnika

Viia (mg)

31 600

33 500

35 000

35000

35 000

koncentrat fibrynogenu (g)

250

275

360

330

350

koncentrat caynnika XTI

(.m)

180 000

200 006

225 600

250 000

275 000

desmopresyna dozylna w

amp. 4 pg (amp.)

2250

2500

2 750

3000

3 250

desmopxcsyna donosowa

(opak)

550

600

650

700

750

Razem (PLIN)

282 700 000 =z

314 000 006 =z1

351 700 400 z¥

369 600 000 z¥

381 900 000 =¥

Tabela 14, Tioéci koncentratéw czynnikdw kezepniecia 1 desmopresyny przewidywane do zakupu w kolejnych latach realizaci Programu,

Il Zgodnie z art. 2% ust. 3 ustawy z dnia 29 stycznia 2004 roku Prawo zamowien publicznych, nie wskazuje si¢ nazw handlowych
produktéw leczniczych, dopuszczajac wybor dowolnego produktu w danym rodzajue w zaleznoscl od wyniku postepowania o
udzielenie zamdéwienia publicznego.

Ministerstwo

Zdrowia
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Uzasadnienie:

Wzrost tlosci stosowanych produktéw leczniczych bedzie nastgpowal z uwagi na upowszechnianie si¢ opieki nad
pacjentarni przez osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych. Obecnie, chorzy ktérzy nie maja
kontaktu z hematologami, wielokrotnie przyjmuja zbyt male dawki lekéw (ponisej ilosei wskasanych w saleceniach).
Duzy wzrost zaopatrzenia w koncentraty rekombinowanych czynnikéw VIII 1 IX wynika ze zwigkszenia liczby
dzieci, ktére nie otrzymywaly wczedniej produktéw osoczopochodnych, wzrostu ich masy ciala oraz
zabezpieczenia leku dla dorostych uczulonych na produkty osoczopochodne.

Jednoczednie Program zaklada bardzo ograniczony wzrost stosowania koncentratu aktywowanych czynnikdw
zespolu protrombiny (#PCC) 1 koncentratu rekombinowanego czynnika VIIa, gdyz zaklada sie, ze wobec

poprawiajacej si¢ opicki, nie powinno przybywaé pacjentéw z inhibitorami.

VI1.3. Ztédta finansowania.

Program zostanie sfinansowany z budzetu bedacego w dyspozycji Ministra Zdrowia z czedci 46 — Zdrowie,

dzialu — 851 — Ochrona zdrowia, rozdzialu 85149 — Programy polityki zdrowotnej.
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Pieczec odrodka
Zalacznik nr 1
KARTA POSTEPOWANIA

Dane oérodka (nazwa, adres, telefony 1 godsinash pragy, telefon calodebowy - konsnbtace):
Dane pacjenta (imég { naswisko, PESEL, adres samiesgkania):

Dane opickuna prawnego (fug / nazwiske, adres samiesseania):

Rozpoznanie skazy krworoczney (radsgj, postar, sbecnosé inhibitora):

Inne choroby, stosowane leki:

Aktalna masa ciata:

Obiawy/dolegliwosci pacjenta:

Aktualne leczenie (preparary, schemat lecgenia, zalecane dawki: profilatetysne, do leczenia niewielkich ferwawies, do lecgenia krvawiel zagrasafarych
FYiH):

Pozostale zalecenia:

Inne informacie:

Lekarz prowadzacy w odrodku leczenia hemofilii;

Daty aktualizacji karty:

Termin aktualizaci karty w osrodlu leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych (data wasiegs salecenia):

Informacie ogdlne:
Niniejsza karta jest jednoczeénie zleceniem dozylnego podania koncentratu czynnika kezepniecia/ desmopresyny. Koncentrat czynaika
krzepnigcia/desmopresyng mozna podawaé w kazdej placéwee stuzhy zdrowia, w tym w PQ7, oraz SOR/IP, jak rowniez w warunkach
domowych (e obecnosl lekarya).
UWAGA: Warunkiem wystawienia zamdwienia na produkty lecznicze przez lekarza z innego podmiotu leezniczego niz odrodek leczenia
chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy kewotoczne do profilaktyki i leczenia domowego jest przedstawienie przez pacjenta karey
postgpowania, z uwzglednieniem informacji w niej zawartej — obowiazuje od 1 lpea 2019 roku,

Opdénienie podania koncentratu czynnika krzepaiecia/desmopresyny move spowodowad znaczny uszezerbek na zdrowiu, a nawet

- » Y

zagrozenie 2ycia. W praypadku pierwszych objawdw kewawienin (np._bolesnods, niewielki_abrapk, wespcie rospierania staws) lub ueazénw
niosacych duze ryzyko kewvawienia (uragy glowy, broncha) nalezy jak najszybeie] podaé koncenteat czynnika krzepaiecia/ desmopresyne w
odpowiednie) dawce, a dopiero potem cozpoczaé niezbedne badania diagnostyczne.

Pacjent objety leczeniem domowym posiada przy sobie lub w domu odpowiedni preparat. Nalezy go uzyé w sytuacji krwawienia lub
koniecznodci podania dawki profilaktycznej. Jezeli pacjent nie posiada preparatu, nalesy pilnie zaméwié go w Regionalnym Centrum
Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa (..... adses, felefon.....) za posrednictwem systemu internctowego , Coymnik na Ratunek” (brtps:f [ esm-
swd.nfz.govplf enrf). Ofrodek zamawiajacy nie placi za lek, jest on finansowany z budzeta Narodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilig i Pokrewne Skazy Krwotoczne.

ZASTRZEZENIA :
o Uklad graficsny karty uie jest wigsapy.
*  Posiadanie karly nie warnnkage dostehi pajenta do leczenia w stanach gagragajacych ydrowin i yein pacientow, jest ona dokmnenten
dodatfonwym/ pomocuiczym w kostaktach pagenta ve stushq sdrowia,
*  Karta powinna byé akinalizowana prees lekarsa prowadsaeege w osrodfn,
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Zatacznik nr 2

Kalkulacja szkolen, ze wskazaniem grup zawodowych, realizowanych wspolnie przez oérodki leczenia hemofilii i

pokrewnych skaz lawotocznych, ktérym powierzono funkcje konsultacyjng i szkoleniowa*

SZKOLENIA - KALKULACJA NA JEDEN ROK

Lekarze
Liczba grup Hoéc oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa | 30 1 120
Grupa IF 30
Grupa Ii1 30
Grupa IV 30
Piclegniarki
Liczba grup 1Tio$¢ 0s6b Suma grup Suma uczestnikéw
Grupa ] 30 2 60
Grupa I 30
Fizjoterapeuci
Liczba grup Iloéé os6b Suma grup Suma uczestikow
Grupa 1 30 1 30
Diagnodci laboratoryjni
Liczb grup Ilo$¢ oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa ] 30 i 30
Ratownicy medyczni
Liczha grup losé 0sob Suma grup Suma uezestnikéw
Grupa 1 30 1 30
Dyspozytorzy medycanit®
Liczba grup Hoéé osdb Suma grup Suma uczestnikiw
Grupa | — rok 2019 30 1 30
Grupa 1 —lata 2020-2023 45 1 45

Liczba organizowanych szkolefi w ciggu roku - 10

Suma wezysthich uczestnikéw szkolenia - 300 oséb w roku 2019, 315 oséb na rok w latach 20620-2023

Czas trwania jednego szkolenia - 8 godz.

Koszt szkolen
Wyldadowca 1h= 5060 =¥ 8h= 4000 =¥
Ohbstuga (sala, catering, materialy 400 =zt od oseby
edulkacyjne)
Ogodlne koszty
Wylktadowca 40 000 =¥
Obstuga (sala, catering, materialy 120 006 =zt
edukacyjne} — rok 2019
Ohstuga (sala, catering, materialy 126 00C =t
edukacyjne) — lata 2020-2023
SUMA - rok 2019 160 (0 =t
SUMA w roku — lata 2020-2023 166 (00 =

*Kalkulacja sporzadzona dla szkolen stacjonarnych. Rada Programu moze podjaé decyzje o zastapieniu szkoleni stacjonarnych
szkoleniami c-learningowymi w ramach przewidzianego budietu i pod warunkiem uzyskania takiej samej liczby uczestnikéw, jak
zakladana w szkoleniach stacjonarnych.

*Dyspozytordw medycznych na szkolenia kierujq pracodawey.
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Zatacznik nr 3

Tematyka szkolea realizowanych wspélnie przez o$rodki leczenia hemofilii # pokrewnych skaz krwotocznych, ktérym
powierzono funkeje konsultacyjng i szkoleniows.

£

Lp.

Grupa
zawodowa

Tematy szkolen*

Lekarze

Wrodzone i nabyte osoczowe skazy kewotoczne - patofizjologia, obraz Idiniczay, diagnostyka i lecrenie

Wrodzone i nabyte plytkowe skazy kewotoczne ~ parofizjologia, obrax Kliniczny, diagnostyka i leezenie

Wrodzone i nabyte nacayniowe skazy krwotoczne — patofizjologia, obraz kliniczny, diagnostyka i leczenic

Wrodzone i nabyre skazy krwotoezne — postgpowanic w stanach naglych

Zasady rozpoznawania krwawiedi 1 ich powiklad

Ospanizacja systemu opieki nad chorymi na skazy kewotorzne w Polsce (regulacie prawne, system dystrybucii czynnikéw, lecrenic
domowc)

“asady podawania i przechowywania dosteprych w Polsce produktéw leczniczych do feczenia skaz krwotoczaych

Pielegniarki

Wrodzone i nabyte skary krwotoczne — podstawowe informacje na remat patofizjologii, obrazu klinicznego i leczenia

Zasady rozpoznawaaia krwawied i ich powiklad

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — postepowanie w stanach naglych

“asady podawania i przechowywania dost¢paych w Palsce produktéw lecxniczych do leczenia skaz kraotocznych

Techniki dojicia dozylnego u chorych na skazy knwotoczne

idukacja pacjentdw i ich rodzin

Organizacja systemu opicki nad chorymi na skazy krwotoczne w Polsce (regulacje prawne, system dystrybucii czynaikow, leczenic
domowe)

Fizjoterapeuci

Wrodzone i nabyte skazy kewotoczne -+ padstawowe informacie na temat patofizjologii, obrazu Klinicznego i lecyenia

Patolijologia i leczenie artropatii w przebiegu skaz kewotocznych

Nowoczesne metody fizjoterapii w keezenin artopatii hemofilowe;

Warsztaty praktyczne

Diagnosci
laboratoryjni

Diagnostyka wrodzonych i nabyiych osoczowych skax kewotocunych
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Diagnostyka wredzonych i nabyrych plytkowych skaz krwotoczoych

Monitorowanie leczenia cxynnikami krzepniecia i desmopresynag,

Wspdlpraca diagnosty i lekarza w zakresie rozpoznawania i leczenia skaz kewotoeznych

Wrodzone i nabyte skazy kewotoczne — postepowanie w stanach naglych

Zasady podawania i przechowywania dosigpaych w Polsce produktdw leczniczych do lecrenia skaz krwotocznych

Warsztary praktyczne

Ratownicy

medycani Wrodzone i nabyte skazy kewotoczne — podstawowe informacic na temat patofizjologii, obrazu ldinicznego i leczenia

Wrodzone i nabyte skazy krwotocune — postepowanie w stanach nagtych

Zasady rozpoznawania kewawicn 1 ich powiklar

Onrganizacja systemu opicki nad chorymi na skazy kewotaczne w Polsce (regulacje prawae, system dysteybuci czynnikdw, leczenie
domowc)

Zasady podawania i przechowywania dostgpnych w Palsce produktdw lecuniczpch do leczenia skaz knvotocznych

Techniki dojécia dozylnego v chorych na skazy krwotoczne

Dyspozytorzy

medyczni Wrodxone i nabyte skazy krwotoczne — poduial 1 podstawowe informacje na temat obrazu klinicznego

Wrodzone 1 nabyte skazy knwotoczne — postepowanic w stanach naglych

Organizacja systemu opicki nad chorymi na skazy kewotoczne w Polsce (regulacje prawne, system dysteybucji czyanikéw, leczenie
domowe)

Zasady podawania i przechowywania dostgpnych w Polsce produktdw Jecuniczych do leczenia skaz krwotocznych

W prrypadku podjecia pezez Rade Programu decyzji o zastapieniu szkolen stacjonarnych szkoleniami e-learningowymi, szkolenia ¢-Jearningowe beda
uwzgledniad wszystkice tematy.
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Zatacznik nr 4

program polityki zdrowotne] Ministra Zdrowla
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Lista realizatoréw Programu w zaksesie interwenciji ,,powodanie i funkcjonowanie osrodkow leczenia hemofilii f pokrewne
skazy kewotoczne i obfecie pacjentow kompleksows opieky w tych osrodkach” dla doroslych.*

Wojewddztwo

szpital

adres szpitala

dane kontakiowe

podlaskie

Uniwessytecki Svpital Kliniczny w
Bialymstoku

ul. M. Sklodowskiej 24a
15-276 Bialystok

Tel. 85 746 82 (47

kajawsko-pomorskic

Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr Jana
Biziela w Bydgoszczy

ul. Ujejskiego 75
85-168 Bydgoszcz

Tel 52 365 5275

Specjalistyczny Szpital Miejski im. Mikolaja
Kopenika w Toruniu

ul. Batorego 17/19
87-100 Torud

Tel: 56 610 03 21; 56 610 04 §3;
56 610 04 17

pomotskie

Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w
Gdansku

ul. Debinki 7
80-952 Gdansk

Tel. 58 349 28 76

slaskie

Samodzielny Publiceny Szpital Kliniczny
im. Andrzeja Mieleckicgo Slaskiego
Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

ul. Francuska 20-24
40027 Katowice

el 32259 12 00

$wictokrryskic

é\\'iqtokrzyskie Centrum Onkologil
Samodziclny Publiczny Zaklad Opickd
Zdrowotnej w Kicleach

ul. Stefana Artwiniskiego 3
25-734 Kicke

Tel. +1 367 48 48, 41 367 48 47,
41 367 48 42

malopoiskie

Supital Uniwersytecki w Krakowie

ul. Mikolaja Kopermnika 36
31-501 Irakdw

Tel 12 424 76 32

hibelskie

Samadzielny Publicany Szpital Kliniczny
Nr | w Lublinie

ul. Stanislawa Staszica 16
20-081 Lublin

Tel 81 534 23 97, 81 534 54 92; 81 534 54

96; 81 534 54 50; 81 534 54 48

1odzkie

Waojewddskie Wiclospecjalistyczne
Centrum Onkologii i Traumatologii im. M.
[Kopermika w Lodzi

ul. Pabianickza 62
93-513 L.6d7

Tel: 42 689 51 91; 42 689 51 9%
42 689 51 96

opolskie

Szpital Wojewodzki w Opolu spéika z
ograniczong odpowicdzialnoscia

ul. Kodnego 53
45-372 Opale

Tel. 77 443 35 95;
TT 443 35 50; 77 443 33 58

wielkopolskic

Samodzielny Publiczny Zaklad Opicki
Zdrowotne] Ministerstwa Spraw
Wewnetrznyeh i Administracji w Poznaniu
im. prof, Ludwika Bierkowskiego

ul. Dojazd 34
60-631 Poxnan

Tel. 61 846 45 53; 61 846 45 53

zachodniopormorskie

Samodgziclny Publicany Szpital Kliniczny
Nr | Pomorskiego Uniwersytetu
Medycanego im. prof. Tadeusza

Sokolowskicge w Szczecinic

ul. Unii Lubeiskic) 1
71-252 Szezecin

Tel. 91 425 33 47; 695 112 044

Ministerstwo
Zdrowia

Strona 52 z 57




program pofityki zdrowotne] Ministra Zdrowia
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023

mazowicckie

Instytut Hematologii i Transfuzjologii w
Warszawic

ul. Indiry Gandhi 14
02-776 Warszawa

“T'el. 22 34 96 158; 22 34 96 481; 22 349 61

54; 22 349 61 53

dolnosiaskic

Samodzielny Publicxny Supital Kliniczay
Nr [ we Wroclawiu

ul. M. Curie Sklodowskiej 58
50-369 Wroclaw

Tel. 22 3496153

ubuskie

Wielospecjalistyczny Szpital Wojewddzkd w
Gorzowie Wikp. Spétka z Ogranicrona
Odpowiedzialnoscia

ul. Drekerta 1
G6-400 Gorzéw Wielkopolskd

Tel 95 733 18 90; 95 7331 49%;
95 733 14 96,95 733 14 95

Szpital Uniwersytecki im. Karola
Matcinkowskiego Sp. z 0. 0. w Ziclone]
Gorze

ul. Lyty 26,
65-046 Ziclona Gora

Tel. 68 32 96 200 , 68 32 96 386,

G8 32 96 372

# W wojewodstwach podkarpackim 1 warmiisko-mazurskim brak jest podmiotdw leczniczych, ktdre spelniaja warunki dla zakresu Leczenic hemofilil i pokrewnych skaz

krwotacznyeh, okredlonych w razporzadzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 roku w sprawie $wiadezed gwarantowanych 2 zakeesu lecsenta szpitalnego, zal.
nr 3, czgdei | pox. 21. Pacjenci z tych wojewddztw moga koraystad » opieki realizatordw w innych wojewddztwach. W pezypadku wyspecjalizowania sig podmiotéw
leczniczych spetniajacych warunki ww. rozporzadzeaia dla leczeniz hemofilii 1 pokrewnych skaz knwvotoczaych w wojewddztwach: podkarpackim i warminisko-

mazurskim, dopuszcra sie podpisanie » nimi uméw na realizacje Programu.

Ministerstwo
Zdrowia
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Zalgcznik nr 5

Lista realizatoréw Programu w zakresie intexwencji ,,powotanie i funkcjonowanie osrodfow leczenia hemofilii i pokrewne

skazy kewotoczne i objecie pacjentéw kompleksows opieks w tych o$rodkach” dla dzieci.*

Wojewddztwo

szpital

adres szpitala

dane kontaktowe

podlaskie

Uniwersytecki Dziecigey Szpital Kliniczny im.
Ludwika Zamenhofz Bialymstoku

ul. Waszyngtona 17
15-274 Bialystok

Tel. (83) 74 56 842, 74 50 846

kujawsko-pomarskie

Szpitat Uniwersytecki nr 1 im, dr Antondicgo
Jurasza w Bydgoszeny

ul Sklodowskiej-Curie 9
85-094 Bydgoszcz

Tel. (52) 781 446 829, 585 48 60

. {linicz . inki 7 -
pomorskic gﬁilifi teckie Centrum Kliniczne w Elo.}%‘?’é ek T'el. (38) 349 28 76, 349 28 80
Samodziclny Publicany Szpital Kliniczny Nr ul 3 Maia 13.15
slaskie 1 im. Prof. Stanislawa Szyszko w Zabrzu, ) M Tel. (32) 37 04 381 lub 372, 373
. . 3 41-800 Zabrze
Shskicgo Uniwersytetn Medycznego
. A Wojewddzki Supital Zespolony w Kieleach, | | o g00 45 “Tel, (41) 345 63 25, 345 85 53 wew. 32,35,
éwigtakrzyskie Swigtokrzyskie Centrum Pediatril im. .
. 25-736 Kielce 347 05 60
Wiadyslawa Buszkowskiego
. . Ca - Lo . ul. Wiclicka 265 .
K S § W : ; 2
malopolskic Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie 30-663 Krahdw Tel. (12) 658 20 11, 333 92 20 lub 21
o Uniwersytecki Szpital Dziecicey w Lublinic ul. Gebali 6 . -
lubelskie 20-093 Lublia Tel. (81) 718 88 11, 718 55 00, 718 55 20
Centralny Szpital Klinicany Uniwersytetu ul. Pormorska 251
lodzkic Medyeznego w Lodzi, Osrodek Pediatryczny , “Tel, (42) 61 77939, 61 77 757 lub 751, 7530

i, M, Konopnickiej

92-213 Lodz

warmifisko-mazurskic

Wojewadzki Specjalistyezny Szpital Driecigcy
im. Prof. Stanislawa Popowskiego w
Qlsztynie

ul. Zolnierska 18 A
10-561 Olsziyn

Tel. (89) 539 33 75 lub 71, 533 319 357

wielkopolskie

Specjalistyczny Zespol Opieki Ydrowotnej
nad Matkg i Dzieckiemn w Poznaniu

ul. B. Ksysiewicza 7/8
61-825 Poznan

Tel. (61) 850 62 79 lub 78,

83

Kliniczny Szpital Wojewddzki nr 2 i, Sw.

vl. Lwowska 60

podiarpackic Jadwigi Krolowej w Reeszowic 35-301 Rzesubw el. (17) 866 46 01 lub 586
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 Unii Lubelskiei 1
rachadniopomorskie 1 im. Prof. Vadeusza Sokolowskiego, PUM w | &, 1 tbeisie) “Fel. (91) 425 31 60 lub 61, 695 112 034
y o T1-252 Szcxecin
Szezecinie
mazowieckie amodzielny Publiczny Dziecigey Szpital ul. Zwicki 1 Wigusy 63 A Tel. (22) 317 96 20 Jub 21, 790 338 596

Kliniczny w Warszawie

02-091 Warszawa

Ministgrstwa
Zdrowia
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Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana ul. Borowska 213 Tel. (¥1y 733 27 00 lub 85, 833 852 282

dolnosiaskic Mikulicza Radeckiego we Wroclawiu 50-556 Wroclaw

Szpital Uniwersytecki im. Karola ol. Zyty 26
Marcinkowskiego Sp. z 0. 0. w Zielangj 65-046 Zictona Géra Tel. (68) 32 96 386, 603 563 648, 722 213

lubuskie Gire 999

* W wojewddztwie opolskim brak jest podmiotu leczniczego, ktéry realizuje program ,, Zapobieganie krawieniont u dxgect 3 hemofiliq A £ B”.
W przypadku wyspecjalizowania si¢ takiego podmiotu leczniczego w wojewdodztwie opolskim dopuszeza si¢ podpisanie z nim umowy
na realizacye Programu,
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Zaltycznik nr 6

Wykaz informacii, jakie powinny znalezé si¢ w kaccie chotego na hemofilie.

1. Dane pacjenta wraz 7z rozpoznang skaza krwotoczna, poziomem czynnika, grupa kewid, informacja czy pacjent odpowiada aa
desmopresyne i czy ma inhibitor oraz inne istotne informacje medyczne, pieczeé i podpis lekarza.

Opis zalecanego leczenia:

w przypadku krwawien zagratajacych zyciu,

w przypadku krwawies tagodnych lub umiarkowanych.

Informacija o zasadzie ,,ngjpieri eynmik”, méwiaca o tym, Ze:

Najpierw podaj czynnik potem diagnozujl

LA ST L

Niezwloczne padanie leku powstrzyma krwawienie, zminimalizuje powazne komplikacje i moze uratowaé Zycie.

Jesli krwawiende przediuza sie, jest powazne lub zagraza Zycin, postepuj zgodnie z podanymi zaleceniami.

° Nalezy skontaktowaé sig z o$rodkiem leczenia chorych na hemofili i pokeewnych skaz krwotocznych celem okredlenia dzialad,
planu postepowania w cazie koniecznosci przewiezienia pacjenta do szpitala, dane teleadresowe osrodka leczenia chorych na
hemofilie.

o Opéinienie w podaniu czynnika i podjgeiu leczenia moze spowodowad zagrozenie dla zycia lab pojawienie sie powaznych
powiklad.
Ponadto informacje o tym, Ze:

&

jeslt pacjent nie otrzymal koncentratu czynnika krzepnigcia, nie moze by¢ poddany zabiegowi inwazyinemu,
nie wolno wykonywaé zastraykéw domigéniowych,

nie wolno podawac aspiryny i innych niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych,

pacjent lub jego opickun moze by¢ Zrédlem waznych informacii o sposobie leczenia,

w ostrych stanach po podaniu czynnika nalezy zastosowaé rutynowe leczenie.

Klasyfikacia krwawield w zwigzka z umiejscowieniem kreawier:

o U1e & & @

zagrazajacych zdrowin lub Zyciu: w obrebie glowy oraz szyi, klatki piersiowej, jamy brzusznej, miednicy, kregoslupa, do migdnia
biodrowo-ledZwiowego, masywny kowotok z drég rodnych np. u kobiet z choroba von Willebranda, krwiaki §rodmigéniowe
uciskajace na naczynia krwionodne i nerwy, kewiaki w zwiazku ze zlamaniami Jub zwichnigciami, glebokie rany, trudne do
opanowania krwotoki w innych okolicach ciala,

° krwawienia umiarkowane i niewielkie: z nosa, w jamie ustnej, w stawach, kewotoczna miesigezka, krwiomocz,

G. Informacie o sposobie postepowania z chorymi iz hemofilie:

. w przypadhu zagroZenia zycia chorych:

hesmofilia A: dozylne podanie koncentratu czynnika krzepnigcia VIIL W przypadku cigzkiego kewawienia lub jego podejrzenia dawka: 40-
50 j.m./kg,

hemofilia B: dozylne podanie koncentratu czynnika krzepniecia IX. W przypadku cigzkiego krwawienia lub jego podejrzenia dawka:
80-100 j.m. /kg,

choroba  von  Willebranda: dozylne podanie  koncentratu czynnika  VIII  zawierajacepo  czynnik  von  Willebranda.

W przypadku cigzkiego kewawienia lub jego podejrzenia dawka: 50 jm./kg aktywnosci czynnika von Willebranda (kofakrora
ristocetyny).

*  wpozypadku typowych kewawies:

hemofiia A: (postac  cigzka/umiarkowana):  koncentrat czynnika  krzepnigeia  VIIE 20-30  jm./kg, (postaé tagodna,
o ile chory odpowiada na desmopresyng): desmopresyna (DDAVP) 0.3 meg/kg iv.,

hemofilia B: (postaé cigzka/umiatkowana/ lagodna): koncentrat czynnika kezepnigeia [X 40-60 j.m./kg (UWAGA! w praypadku
koncentratu rekombinowanego czynnika IX dawkowanie nalezy zwigkszyé; patrz ulotka o leku),

chorobe von Willebranda: desmopresyna (DDAVP) 0,3 meg/kg iv. u pacjentdw odpowiadajacych na desmopresyne (typ 1, czasem op 2);
koncentrat czynnila VIII zawierajacy czynnik von Willebranda 25-40 j-m./kg u pacjentéw nieodpowiadajacych na desmopresyne (typ
3,49p2),

¢ wkreawieniach fuséwkowych w pezypadku wszystkich skaz krwotocznvch:

dodatkowo kwas traneksamowy (Exacyl) 2-4 g/d (u dzieci 20 mg/kg/d) w2-3 dawkach podzielonych przez 1-7 dni (przeciwwskazaniem
jest krwiomacz).

(Podane dawki stanowia ogélne wytyczne. Seceegblowe informacie mozoa zoakeié na ulotee dostarczane 2 ledem)

7. Dla ratowania #ycia jest konieczne natychmiastowe podniesienie poziomu czynnika w osoczu chorego do 80-100% normy.

8. Informacje aby w przypadku zagrozenia zycia lub zdrowia, jak najszybciej skontaktowaé si¢ z najblizszym oérodkiem leczenin
chorych na hemofilie.
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Zalacznik ne 7

Wykaz obowiazujacych w Polsce rekomendacji dotyczacych leczenia chorych na skazy krwotoczne,

Windyga ]., K. Chojnowski K, [Klukowska, Letowska M, Mital A, Miynarski W, Musial J, Peregud-
Pogotzelski |, Podolak-Dawidziak, M, Trelinski ], Undas A, Urasifiski T, Zdziarska |, Zawilska K. Czes¢
11: ,Wytyezne postgpowania w hemofilii A i B powikianef inhibitorens exymnika VI { IX (2 wydanze). eta Hematol.
Pol 2017, 48(3) 137-159.

Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musiat ], Peregud-Pogorzelski |, Podolak-
Dawidziak M, Trelifiski |, Undas A, Urasifiski T, Zdziarska §, Zawilska K. ,,Wytyezne postopowania w hemofilii
A i B nicpowiklane inbibitorem cxynnika VI 1 IX (wydanie gaktnalizowane). Acta Haematol Pol. 2016;47(2):
86-114.

Zawilska I, Chojnowski K, Ilukowska A, Letowska M, Mital A, Musial |, Podolak-Dawidziak M, Undas
A, Windyga ], Zdziarska ]. w imienin Grupy Roboczej ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa
Hematologéw i Transfuzjologdw. ,, Polskie alecenia postgpowania w ryadkich niedoborach osocsowych cxynnikiow
kryeprzecia. Hematologia”, 2(4), 2011, 303-310.

Windyga |, Chojnowski I, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musial J, Podolak-Dawidziak M, Undas
A, Zdziarska J, Zawilska K. ,,Polskie galecenia postgpowania w nabytef hemofilii A w imienin Grupy Roboczef db.
Hemostagy Polskiege Towargystwa Hematologdw i Transfugjologiw. Med. Prak?”., 2011, 10: 42-51.

Zdziarska J, Chojnowski K, Klukowska A, T.etowska M, Mital A, Podolak-Dawidziak M, Windyga J,
Zawilska K. ,Postgpowanie w chorobie von Willebranda. Zalecenia Polskiego Towargystwa ematologiw ¢
Transfusyjologiw 2008. Medyeyna Praktyena”, wyd. specj. 12/2008,

Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Musial J, Mital A, Podolak-Dawidziak M, Windyga ],
Zdziarska |, Zawilska K. ,,Polskic zalecenia postgpowania we wrodsonych skasach krwotoczyych na He niedobori
cxyunikéw kryepuigia. Capsé III: Zasady postgpowania we wrodzonych gaburseniach cgynnoici plytek krwe”. Acta
Haematologica Polonica 2009, 40(3): 731-763.
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