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1. Etapy programu polityki zdrowotnej i dziatania podejmowane w
ramach etapoéw

Zakup i dystrybucja koncentratow czynnikéw krzepniecia oraz desmopresyny

Zaopatrzenie w koncentraty czynnikéw krzepniecia, desmopresyne oraz nowo
zarejestrowane leki bedzie odbywato sie zgodnie z ustawg z dnia 29 stycznia 2004 r. -
Prawo zamdéwien publicznych (Dz. U. z 2015 r. poz. 2164, z pdzn. zm.). Zakup bedzie
dokonywany, przez NCK, za posrednictwem Zaktadu Zamowien Publicznych przy Ministrze
Zdrowia. Zakupione koncentraty czynnikdéw krzepniecia beda przekazywane przez NCK, na
podstawie stosownych umow, regionalnym centrom krwiodawstwa i krwiolecznictwa, ktore to
beda odpowiedzialne za przechowywanie, magazynowanie i wydawanie ich do leczenia
pacjentom, na podstawie imiennego zamowienia. Regionalne Centra zapewniajg wkasciwe
warunki do przechowywania, prowadzg ich nieodptatna dystrybucje do Podstawowych i
Specjalistycznych Osrodkéw Leczenia Chorych na Hemofilie, klinik i oddziatéw szpitalnych,
zapewniajac catodobowy dostep do nich chorym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.
Wprowadzone zostang dostawy domowe, w pierwszej kolejnosci dla pacjentéw z dysfunkcjg

narzadu ruchu.

Dodatkowo RCKiK bedg mialy mozliwos¢ tworzenia depozytow szpitalnych
koncentratow czynnikdéw krzepniecia w szczegoélnosci w osrodkach leczenia hemofilii oraz w
podmiotach leczniczych posiadajgcych w strukturze szpitalne oddziaty ratunkowe. Tworzenie
depozytow szpitalnych bedzie nastepowatlo poprzez zawarcie umowy pisemnej pomiedzy
RCKIK a szpitalem regulujgcej obowigzki stron, w tym miedzy innymi: zasady rotowania
koncentratow czynnikdéw krzepniecia w celu unikniecia ich przeterminowania. Kazda umowa
0 utworzeniu depozytu szpitalnego bedzie jawna wobec Ministra Zdrowia i NCK. Konsultant
Krajowy w dziedzinie medycyny ratunkowej wskaze szpitalne oddziaty ratunkowe, w ktérych
powinny by¢ utworzone depozyty szpitalne ze wzgledu na odlegto$¢ od RCKIK i okre$li ilosci

lekéw niezbedne do zabezpieczenia na tych oddziatach.

Powotanie NOLChH, SOLChH, POLChH

Zapewnienie kompleksowej opieki zdrowotna nad pacjentami ze skazami krwotocznymi

wymienionymi w Programie a takze efektywne wykorzystanie koncentratow czynnikéw



krzepniecia jest mozliwe tylko poprzez stworzenie sieci specjalistycznych osrodkéw
(poradnie, kliniki, oddzialy szpitalne). OSrodki Leczenia Chorych na hemofilie zostang
powotane przez Ministra Zdrowia. Zgodnie z rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 r. w sprawie Swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego,
ktore reguluje warunki i wymagania dla realizacji, w zaleznosci od kwalifikacji personelu
medycznego, dostepnosci do lekarzy specjalistéw oraz do badan diagnostycznych osrodki
udzielajgce Swiadczen pacjentom z omawianej grupy zostang zakwalifikowane jako
Podstawowe Osrodki Leczenia Chorych na Hemofilie (POLChH) - | poziom referencyjny oraz
Specjalistyczne Osrodki Leczenia Chorych na Hemofilie (SOLChH) — Il poziom referencyjny.
Zostang takze powotane dwa Narodowe Os$rodki Leczenia Chorych na Hemofilie (NOLChH)
- jeden dla dorostych, drugi dla dzieci,.

Zadaniem POLChH jest zapewnienie podstawowe]j diagnostyki skaz krwotocznych,
realizacja i monitorowanie leczenia domowego oraz regularna ocena stanu zdrowia
(badania na obecnos¢ inhibitora, wirusologiczne, ocena internistyczna, stomatologiczna).
Osrodki te musza takze zapewnic¢ catodobowg mozliwosc hospitalizacji w stanach nagtych
(powazne krwawienia i urazy) oraz konsultacji w zakresie leczenia i diagnostyki chorych ze
skazami krwotocznymi. SOLChH dodatkowo zapewniajg rozszerzong diagnostyke skaz
krwotocznych, dostep do operacji chirurgicznych i ortopedycznych oraz konsultacji
specjalistycznych. Zostang takze powotane dwa Narodowe O$rodkéw Leczenia Chorych na
Hemofilie (NOLChH) - jeden dla dorostych, drugi dla dzieci. Dodatkowo do zadahh NOLChH
bedzie naleze¢ diagnostyka i leczenie najtrudniejszych przypadkéw medycznych, udzielanie
konsultacji POLChH i SOLChH.

Stworzenie narodowego rejestru

Wspotprace pomiedzy osrodkami utatwi wspdlny elektroniczny system ewidencji pacjentow

(rejestr narodowy), ktérego utworzenie jest kolejnym priorytetowym celem programu.

Dane z rejestru beda wykorzystywane do planowania i alokacji zasobow finansowych i
innych niezbednych do optymalnej realizacji Programu. Dostarczg one dokfadnych informaciji
na temat liczby pacjentéw, ilosci i rodzaju wydawanych koncentratow czynnikdéw krzepniecia,
rozmieszczenia geograficznego chorych oraz czestosci i rodzaju zdarzen niepozadanych.
Dane zgromadzone w rejestrze umozliwig w nagtych sytuacjach potwierdzenie rozpoznania,
pomoga ustali¢ optymalne leczenie oraz wysoki standard opieki medycznej. Powigzanie
osrodkéw wspoélnym systemem elektronicznym znacznie utatwi im wspotprace i przeptyw

informacji.



Rejestr, w formie aplikacji komputerowej, powstanie na bazie rejestréw prowadzonych przez

IHIT, RCKIK, przez realizatorow programu lekowego NFZ ,Zapobieganie krwawieniom u

dzieci z hemofilig A i B". Rekordy rejestru sg wymienione w dalszej czesci Programu.

Osrodki leczenia chorych na hemofilie bedg zobowigzane do zgtaszania: a) wszystkich nowo

rozpoznanych przypadkow skaz krwotocznych (najlepiej w czasie rzeczywistym), b)

uzupetniania danych pacjentow pozostajgcych pod ich opieka oraz c) wszystkich przyczyn

zgondw pacjentdw pozostajacych pod ich opieka.

RCKIiK bedg mie¢ obowigzek ewidencji pacjentow, ktérym sa wydawane koncentraty

czynnikéw krzepniecia.

Wykaz rekordéw, ktore zostang zawarte w Rejestrze Narodowym:
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9.

dane demograficzne i teleadresowe

rodzaj i ciezkos¢ skazy krwotocznej

data rozpoznania, wyleczenia w przypadku skaz nabytych

dane osrodka pod ktoérego opieka pozostaje pacjent

obecnos¢ inhibitora, data jego wykrycia, miano, data eliminacji

sposob leczenia (rodzaje koncentratow czynnikow krzepniecia, profilaktyka vs ,ha
Zgdanie”; terapie innowacyjne)

powiktania leczenia substytucyjnego (zakrzepica, inhibitor, zakazenia przenoszone
droga krwi)

choroby wspdtistniejgce (w tym choroby nowotworowe, choroby watroby zwigzane z
obecnoscig zakazenia przenoszonego drogg krwi, choroby ukladu sercowo-
naczyniowego m.in. ostry zespot wiencowy i zawat serca, udar niedokrwienny mézgu,
migotanie przedsionkow)

przebyte operacje chirurgiczne

10. roczne zuzycie koncentratu czynnika krzepniecia

11. podstawowe informacje o efektach leczenia (w tym liczba i umiejscowienie krwawien)

12. data i przyczyna zgonu

Rejestr bedzie prowadzony z zachowaniem poufnosci danych, zgodnie z obowigzujgcymi w

naszym kraju przepisami. Utworzenie i prowadzenie rejestru bedzie finansowane ze srodkéw

Programu.



Powotanie Rady Osrodkéw

Dziatanie o$rodkow, funkcjonowanie rejestru, a takze realizacje Programu koordynowac
bedzie Rada Osrodkéw. W skitad Rady Osrodkéw wejda przedstawiciele Osrodkow,
Narodowego Centrum Krwi, Ministerstwa Zdrowia oraz przedstawiciele organizaciji
pacjentow. Cztonkowie Rady bedg powotani przez Ministra Zdrowia na czas trwania

Programu. Posiedzenia Rady beda sie odbywaly co najmniej jeden raz w roku.

Wprowadzenie strategii postepowania z chorymi na skazy krwotoczne w stanach
nagtych dla SOR, ZRM i IP

Priorytety w strategii postepowania z chorymi na skazy krwotoczne wymienione w
Programie w stanach nagtych

1. W sytuacjach krytycznych pacjentom z hemofilig i innymi skazami krwotocznymi
trzeba, dla ich wlasnego bezpieczernistwa, zapewni¢ natychmiastowy dostep do
leczenia oraz specjalistycznej opieki medycznej, za posrednictwem zespotow
ratownictwa  medycznego/szpitalnych  oddziatbw  ratunkowych/izb  przyjeé

(ZRM/SOR/IP) oraz wielu lekarzy specjalistéw.

2. W razie wystgpienia urazu (zwlaszcza gtowy) i/lub wystgpienia powikian
krwotocznych, a w szczegoblnosci przed kazda procedurg inwazyjna i operacyjna,
pacjent powinien jak najszybciej otrzymac dozylnie koncentrat deficytowego czynnika
krzepniecia.

3. Koncentrat odpowiedniego czynnika krzepniecia musi by¢ podany na miejscu
zdarzenia przez personel medyczny z zasobow wiasnych chorego, a jezeli chory nie
posiada leku, to zespot ratownictwa medycznego (ZRM) powinien skontaktowaé sie z
SOR/IP, do ktérego zawieziony ma by¢ pacjent, w celu zapewnienia podania

koncentratu pacjentowi niezwtocznie po przewiezieniu go do SOR/I.

4. Przy braku koncentratu czynnika krzepniecia ~w Szpitalnym depozycie lekarz
petniacy dyzur na SOR/IP niezwiocznie po otrzymaniu informacji od ZRM dokonuje

zamowienia koncentratu w RCKiK.

5. Po podaniu brakujacego czynnika lekarz z ZRM/SOR/IP konsultuje pacjenta ze
specjalistg z osrodka leczenia hemofilii | stopnia referencyjnosci.

6. Przeprowadzenie konsultacji z lekarzem specijalistg jest obowigzkowe przed kazdym
zabiegiem diagnostycznym badz leczniczym przebiegajgcym z naruszeniem ciggtosci

tkanek u pacjenta chorego na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne.

Prowadzenie warsztatéw szkoleniowo-naukowych



2. Warunki realizacji programu polityki zdrowotnej dotyczace
personelu, wyposazenia i warunkéw lokalowych

Poszczegdlne zadania ,, Narodowego Programu Hemofilii na lata 2019-2023" beda
realizowane przez jednostki posiadajace doswiadczenie w realizacji poprzednich edycji
Programu: Narodowe Centrum Krwi, Regionalne Centra Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa
oraz powstate na bazie jednostek stuzby zdrowia o profilu hematologicznym Os$rodki

Leczenia Chorych na Hemofilie.

Do zadan NCK bedzie nalezato:

a) zakup, za posrednictwem Zaktadu Zamoéwien Publicznych przy Ministrze Zdrowia,
koncentratéw czynnikéw krzepniecia, desmopresyny oraz howo zarejestrowanych lekow
dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, zgodnie z przepisami 0
zamowieniach publicznych;

b) przygotowywanie rozdzielnikbw i przydziat zakupionych koncentratow czynnikow
krzepniecia, desmopresyny oraz nowo zarejestrowanych lekéw dla poszczegoinych
wojewodztw,

c) zawarcie uméw z RCKIiK posiadajgcymi doswiadczenie w realizacji ,Narodowego
Programu Leczenia Hemofili na lata 2005-2011", na przechowywanie, dystrybucje,
wydawanie  koncentratbw  czynnikbw  krzepniecia, desmopresyny i nowo
zarejestrowanych lekéw oraz zapewnienie utylizacji odpadéw medycznych powstatych w
zwigzku z leczeniem w warunkach domowych.

d) dokonywanie przesunie¢, w stosunku do przydzielonej puli lekéw dla poszczegolnych

wojew0dztw, stosownie do zapotrzebowania na terenie catego kraju,

Regionalne Centra Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa beda odpowiedzialne za:

a) przechowywanie koncentratéw czynnikow krzepniecia, desmopresyny oraz nowo

zarejestrowanych lekow

b) dystrybucje koncentratébw czynnikbw krzepniecia, desmopresyny oraz nowo

zarejestrowanych lekow

c) ewidencje chorych, ktorzy otrzymuja koncentraty czynnikbw krzepniecia,
desmopresyne oraz nowo zarejestrowanych lekéw w formie aplikaciji
komputerowej bedacej modutem narodowego rejestru chorych na hemofilie i

pokrewne skazy krwotoczne



Kompleksowos$c¢ i ciagtos¢ swiadczen udzielanych chorym na skazy krwotoczne zapewni

sie¢ Podstawowych i Specjalistycznych Osrodkéw Leczenia Chorych na Hemofilie

Podstawowe Os$rodki Leczenia Chorych na Hemofilie - | poziom referencyjny
(POLChH ):

Podstawowe Osrodki Leczenia Chorych na Hemofilie zostang utworzone na bazie jednostki

stuzby zdrowia o profilu hematologicznym, choréb wewnetrznych lub pediatrycznym.

Wymagania (zgodne z rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w

sprawie $wiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego):
Zapewnienie realizacji badan:

1. diagnostyka skaz krwotocznych:

e badania przesiewowe ukltadu hemostazy w tym: APTT, czasu protrombinowy,
test korekcji osoczem prawidtowym, czasu trombinowy, pomiar liczby ptytek
krwi, aktywnosci czynnikéw krzepniecia VI, IX — w lokalizaciji

e miano inhibitora czynnika VIII i IX (test Bethesda w modyfikacji Nijmegen) —
dostep

e aktywnosc¢ czynnika von Willebranda - dostep

2. wirusologicznych:

* HCV (przeciwciata anty-HCV, RNA-HCV)

e HBV (antygen HBs, DNA-HBYV)

e HIV (przeciwciata anty-HIV-1, anty-HIV-2,RNA-HIV)

— dostep

Organizacja udzielania Swiadczen:
1. zapewnienie wiasciwych warunkéw do przechowywania koncentratow czynnikéw
krzepniecia — chtodnia o temp. 2-8 °C oraz desmopresyny — chtodnia o temp. 2-8 °C,
2. zapewnienie warunkéw do podawania koncentratbw czynnikéw krzepniecia i
desmopresyny w lokalizacji
3. dostep do leczenia
e chirurgicznego
e stomatologicznego
4. Zapewnienie ostony hemostatycznej przy zabiegach stomatologicznych |

chirurgicznych



Dodatkowe zadania POLChH (nie wymienione w Rozporzadzeniu):

1. 24 godzinny dyzur konsultacyjny dla lokalnych swiadczeniodawcow

2. 24 godzinna mozliwos¢ hospitalizaciji w razie wystgpienia powiktan krwotocznych
wymagajacych leczenia szpitalnego
24 godzinny dostep do koncentratow czynnikéw krzepniecia,

4. realizacja i nadz6r nad $wiadczeniem ,leczenie w warunkach domowych”
koncentratami czynnikéw krzepniecia,

5. rejestracja nowo rozpoznanych przypadkoéw skaz krwotocznych i wydawanie
dokumentéw potwierdzajgcych rozpoznanie,
administrowanie ewidencja pacjentéw na podlegtym terenie,
przeprowadzanie procesu immunotolerancji (ITl) wg zalecen zespotu
kwalifikujgcego oraz SOLChH,
podawanie koncentratow ,,omijajacych inhibitor” wg zalecen SOLChH,
monitorowanie dziatan niepozadanych lekéw hemostatycznych na podleglym
terenie,

10. prowadzenie dziatalnosci szkoleniowo-dydaktycznej majacej na celu state
podnoszenie standardow opieki nad chorymi na skazy krwotoczne na terenie
dziatania POLChH

11. wspotpraca pomiedzy POLChH a SOLChH, NOLChH, RCKIK, NCK, lekarzami
rodzinnymi i innymi placéwkami medycznymi, do ktérych chorzy na skazy
krwotoczne bedg kierowani w przypadku mniej skomplikowanych probleméw
zdrowotnych,

12. sporzadzanie raz w roku raportu dla Rady Osrodkéw.

Specijalistyczne Osrodki Leczenia Chorych na Hemofilie - Il poziom referencyjny
(SOLChH)

Specjalistyczne Osrodki Leczenia Chorych na Hemofilie zostang utworzone na bazie
jednostki stuzby zdrowia o profilu hematologicznym (oddziat szpitalny / poradnia) spetniajacej
kryteria podane ponizej. Kierownikiem SOLChH moze by¢ specjalista w dziedzinie

hematologii, onkologii i hematologii dzieciecej lub transfuzjologii.

Wymagania dla SOLChH (zgodne z rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada

2013 r. w sprawie Swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego):

Zapewnienie realizacji badan:



1. diagnostyka skaz krwotocznych:

badania przesiewowe uktadu hemostazy w tym: APTT, czas protrombinowy, test
korekcji osoczem prawidtowym, czas trombinowy, pomiar liczby ptytek krwi,
aktywnosci czynnikéw krzepniecia VIII, IX oraz miano inhibitora czynnika VIII i IX (test
Bethesda w modyfikacji Nijmegen)

diagnostyka niedoboréw pozostatych czynnikow krzepniecia I-XIll, oznaczenie
stezenia antygenu i aktywnos$ci czynnika von Willebranda

diagnostyka zaburzen czynnosci ptytek krwi

- w lokalizacji

2. wirusologicznych:

e HCV (przeciwciata anty-HCV, RNA-HCV)

e HBV (antygen HBs, DNA-HBV)

e HIV (przeciwciata anty-HIV-1, anty-HIV-2,RNA-HIV)
— dostep

Organizacja udzielania Swiadczen:

1.

zapewnienie witasciwych warunkéw do przechowywania koncentratdéw czynnikéw
krzepniecia — chtodnia o temp. 2-8 °C oraz desmopresyny — chtodnia o temp. 2-8 °C,
zapewnienie warunkoéw do podawania koncentratbw czynnikbw Kkrzepniecia
omijajgcych inhibitor i do wywotywania immunotolerancji (ITI) — w lokalizacji
zapewnienie kontynuacji leczenia w przypadku wystgpienia powiktan krwotocznych
udokumentowane zapewnienie konsultacji lekarza specjalisty w dziedzinie:

e ortopedii i traumatologii narzadu ruchu

e chorbb zakaznych

e genetyki klinicznej

e chirurgii ogolnej stomatologii

e poloznictwa i ginekologii
udokumentowane zapewnienie konsultacji osoby prowadzacej fizjoterapie
zapewnienie mozliwosci konsultacji hematologicznych z zakresu leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
udokumentowane zapewnienie kontynuacji rehabilitacji
zapewnienie leczenia:
e chirurgicznego

e stomatologicznego



e ortopedycznego

e ginekologiczno-potozniczego

- dostep

9.

10.

zapewnienie ostony hemostatycznej przy zabiegach chirurgicznych,
stomatologicznych, ortopedycznych, ginekologiczno-potozniczych i fizjoterapii
zapewnienie warunkow do podawania koncentratbw czynnikdbw krzepniecia i

desmopresyny

Dodatkowe zadania SOLChH (nie wymienione w Rozporzadzeniu):

1.

10.
11.

12.

13.

14.

24 godzinny dyzur konsultacyjny dla Podstawowych O$rodkéw Leczenia Chorych na
Hemofilie oraz innych jednostek stuzby zdrowia

24 godzinna mozliwo$¢ hospitalizaciji w razie wystgpienia powiktan krwotocznych
wymagajacych leczenia szpitalnego

zapewnienie catlodobowego dostepu do czynnikdw krzepniecia

zapewnienie opieki psychologicznej,

realizacja i nadzo6r nad Swiadczeniem ,leczenie w warunkach domowych”
koncentratami czynnikow krzepniecia,

rejestracja nowo rozpoznanych przypadkéw skaz krwotocznych i wydawanie
dokumentéw potwierdzajgcych rozpoznanie

administrowanie ewidencja pacjentéw na podlegtym terenie,

zgtaszanie kandydatéw do terapii immunotoleranciji zespotowi kwalifikujacemu oraz
przeprowadzanie procesu immunotolerancji (ITI),

kwalifikacja i podawanie koncentratéw czynnikbw omijajgcych,

monitorowanie dziatan niepozadanych lekéw substytucyjnych na podlegtym terenie,
diagnostyka i leczenie chorych, ktérych problemy zdrowotne przekraczajg
kompetencje POLChH

prowadzenie dziatalnosci naukowo-badawczej i szkoleniowo-dydaktycznej majacej ha
celu state podnoszenie standardéw opieki nad chorymi na skazy krwotoczne
wspétpraca pomiedzy SOLChH i z POLChH, NOLChH, RCKIiK, NCK, lekarzami
rodzinnymi i innymi placéwkami medycznymi, do ktérych chorzy na skazy krwotoczne
beda trafia¢ w przypadku mniej skomplikowanych probleméw zdrowotnych

sporzadzanie raz w roku raportu dla Rady Osrodkow

Narodowe Osrodki Leczenia Chorych na Hemofilie (NOLChH)



Wymagania jak dla SOLChH i dodatkowo przejmowanie opieki nad pacjentami z
problemami Srodki finansowe na ich organizacje beda pochodzity z Programu,
natomiast finansowanie Swiadczen bedzie sie odbywaé zgodnie z katalogiem grup

JGP dedykowanym hemofilii i pokrewnym skazom krwotocznym.

zdrowotnymi nie mozliwymi do rozwigzania w SOLChH i POLChH.

Rada Osrodkow

Realizatorem Programu bedzie takze Rada Osrodkéw. Zadania Rady Osrodkow:

harmonizacja wszystkich dziatan podejmowanych w Programie,

2. sprawowanie pieczy nad prawidtowym funkcjonowaniem krajowego rejestru chorych
na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, jego ewentualna modyfikacja i rozbudowa

3. sporzadzanie rocznych raportéw z realizowanych dziatan w Programie, obejmujacych
w szczegolnosci dane epidemiologiczne, rodzaj i liczbe wykorzystanych koncentratéw
czynnikbw krzepniecia (ewentualnie terapii innowacyjnych), analize danych
pochodzacych z ewidencji prowadzonej w ramach Programu.

4. koordynacja organizacji i prowadzenia warsztatow naukowo-szkoleniowych dla kadry
medycznej zaangazowanej w leczenie chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne na terenie catej Polski,

5. coroczne okreslanie proporcji i rodzaju koncentratow czynnikédw krzepniecia oraz
terapii innowacyjnych niezbednych do zakupu dla chorych na skazy krwotoczne
wymienione w Programie, przy uwzglednieniu aktualnych danych medycznych i
doniesien naukowych oraz mozliwosci finansowych budzetu panstwa

6. modyfikacja Programu zwigzana z dokonujgcym sie postepem medycznym w

zakresie leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
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