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I. Opis choroby lub problemu zdrowotnego i uzasadnienie wprowadzenia
programu

polityki zdrowotnej
[.1. Opis problemu zdrowotnego

Problem zdrowotny obejmuje wrodzone i nabyte niedobory czynnikéw krzepniecia
oraz immunokoagulopatie i trombocytopatie, ktére sa chorobami rzadko
wystepujacymi.

Najczesciej odnotowywana w Polsce skaza krwotoczna to hemofilia. Istnieja dwa
rodzaje hemofilii: hemofilia A — powodowana niedoborem czynnika krzepniecia VIII,
i hemofilia B, ktorej przyczyna jest niedobor czynnika krzepniecia IX. Czestosé
wystepowania hemofilii w Polsce oceniono na 1 : 12 300 mieszkancow. Obydwa
rodzaje hemofilii dziedzicza sie jako cechy recesywne, sprzezone z picia i maja taki
sam obraz kliniczny. Ich rdéznicowanie jest mozliwe tylko za pomoca badan
laboratoryjnych. Zaleznie od stopnia niedoboru czynnika krzepniecia hemofilia moze
miec¢ przebieg ciezki (aktywnos¢ czynnika VIII lub IX <1 j.m./dl), umiarkowany (1-<5
j-m./dl) lub tagodny (>5 - <50 j.m./dl). Pokrewne hemofilii skazy krwotoczne,
powodowane wrodzonym niedoborem innych czynnikéw krzepniecia, dziedzicza sie w
sposob autosomalny i wystepuja z réwna czestoscia u kobiet i mezczyzn).

Za najczesciej wystepujaca na sSwiecie wrodzong skaze krwotoczna uznaje sie
chorobe von Willebranda. Ocenia sie, ze objawowa choroba von Willebranda
wystepuje z czestoscig 1 na 1 000-10 000 osoéb, zas bezobjawowe wrodzone defekty
czynnika von Willebranda stwierdza sie nawet u co 100 osoby (1% ogoétu ludnosci).
Niedobory pozostalych czynnikdéw krzepniecia (fibrynogenu, czynnikow: II, V, VII, X,
XI, XIII) spotyka sie rzadko. W Polsce (podobnie jak w innych krajach europejskich)
czwarta najczesciej wystepujaca wrodzona skaza krwotoczna wynikajaca z niedoboru
czynnika krzepniecia krwi jest hypoprokonwertynemia, czyli niedobér czynnika VII.
Tak jak w przypadku innych rzadko wystepujacych choréb, koszty leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych sa wysokie. Wytwarzanie koncentratow czynnikéw
krzepniecia, stanowigcych podstawe terapii, jest oparte o nowoczesne i
zaawansowane technologie, co tlumaczy ich wysoka cene. Jedynie czes¢ grupy
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pacjentow z lagodnymi postaciami hemofilii A, choroby von Willebranda lub innych
skaz krwotocznych, kwalifikuje sie do leczenia desmopresyna.

Pacjenci z niedoborami czynnikéw Kkrzepniecia krwi wymagaja zapewnienia
szybkiego i statlego dostepu do koncentratéw czynnikéw krzepniecia lub w niektérych
przypadkach desmopresyny. Bez stalego dostepu do tych produktéw leczniczych nie
jest mozliwe plynne prowadzenie dlugoterminowej profilaktyki. Ponadto, w
przypadku leczenia na zadanie, im szybciej zostanie wstrzykniety odpowiedni
koncentrat, tym szybciej zostanie zahamowane krwawienie.

Samoistne krwawienia do stawéw sa glownym objawem ciezkiej hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych. Bardzo niebezpieczne sa samoistne krwawienia do
narzadéw wewnetrznych i jam ciata, np. wylewy krwi srdodczaszkowe, krwotoki z
przewodu pokarmowego, krwiaki zaotrzewnowe, ktore stanowia bezposrednie
zagrozenie zycia. ROwnie niebezpieczne i to niezaleznie od stopnia ciezkosci hemofilii
sa wylewy krwi w nastepstwie urazéw. Nalezy podkresli¢, ze zadna operacja
chirurgiczna i zabieg inwazyjny nie moga by¢ bezpiecznie przeprowadzone u osoéb z
wrodzonymi skazami krwotocznymi bez uzupehienia (substytucji) niedoborowego
czynnika krzepniecia krwi.

Wysoki standard opieki medycznej nad omawiang grupa pacjentéw moga zapewnic
jedynie wybrane osrodki medyczne, albowiem tak jak w przypadku innych rzadko
wystepujacych choréb, liczba ekspertow w omawianej dziedzinie jest stosunkowo
niewielka, a odpowiednia baza laboratoryjna i doswiadczona kadra medyczna jest
zgrupowana w nielicznych osrodkach o profilu hematologii oraz onkologii i
hematologii dzieciece].

Jednym z najwiekszych wyzwan w opiece nad omawiang grupa pacjentéw jest
wlasciwa organizacja tej opieki. Od dekad wiadomo, ze rzadko wystepujace choroby
stanowia problem dla systeméw opieki zdrowotnej. Niewielka liczba ekspertéw
dedykowanych rzadko wystepujacej chorobie (lub grupie chorob, jak to ma miejsce w
przypadku skaz krwotocznych) powoduje, ze najlepszym rozwigzaniem jest
,koncentrowanie wiedzy” w danej dziedzinie w wyspecjalizowanych osrodkach
medycznych. Liczba takich dedykowanych osrodkéw w danym kraju powinna
odpowiada¢ skali problemu. W osrodkach musi by¢ dostepna odpowiednia baza
laboratoryjna, gdyz niektdre testy laboratoryjne sa $cisle dedykowane rozpoznawaniu
i monitorowaniu wylacznie skaz krwotocznych. Nadto osrodki te musza dysponowac
doswiadczong kadra lekarsko-pielegniarska, musza wspoétpracowac ze specjalistami z
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innych dziedzin w celu zapewnienia kompleksowej opieki dla chorych na wrodzone i
nabyte skazy krwotoczne. Najbardziej wyspecjalizowane osrodki medyczne powinny
ponadto uczestniczy¢ w naukowych programach badawczych i szkoleniowo-
edukacyjnych w celu podnoszenia wiedzy w danej dziedzinie na terenie dziatania
osrodka i w skali catlego kraju. Najlepszy model organizacji opieki nad omawiana
grupa chorych, to sie¢ wspotpracujacych ze soba wyspecjalizowanych poradni, klinik,
oddzialéw szpitalnych o profilu hematologii oraz onkologii i hematologii dzieciecej.
Sie¢ ta powinna by¢ powigzana systemami elektronicznymi umozliwiajacymi
zbieranie danych epidemiologicznych i medycznych na temat pacjentéw, co z kolei
pozwoli lepiej planowac¢ dalsze dziatania leczniczo-organizacyjne na tym polu. Trzeba
podkresli¢, ze wyspecjalizowane osrodki musza wspoélpracowa¢ z lekarzami
podstawowej opieki zdrowotnej i innymi podmiotami leczniczymi, gdzie pacjenci z
wrodzonymi i nabytymi skazami krwotocznymi wciaz beda trafia¢.

W celu zapewnienia koncentratow czynnikéw krzepniecia, a takze opieki tej grupie
chorych, w 2001 r. powstat pierwszy w Polsce ,Program zaopatrzenia chorych na
hemofilie i inne skazy krwotoczne w czynniki krzepniecia”, finansowany z budzetu
ministra wtasciwego do spraw zdrowia, w ktorym m.in. przedstawiono propozycje
stopniowego wzrostu nakladow na zakup koncentratow czynnikow krzepniecia.
Kolejne Programy stanowity kontynuacije.

W 2008 r. wdrozono powszechny program profilaktyki krwawien u dzieci w ramach
terapeutycznego programu zdrowotnego pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
hemofilia A i B”, finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia (ktéry w 2011
roku stat sie programem lekowym). Od 2008 r. koncentraty czynnikéw krzepniecia w
Polsce dostepne sa w ramach dwoéch programéw, jednego finansowanego przez
ministra wlasciwego do spraw zdrowia i drugiego przez NFZ.

W ramach programu ministra wtasciwego ds. zdrowia pn.: ,Narodowy Program
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018”,
wprowadzono powszechna immunotolerancje, wtdérna profilaktyke u dorostych
chorych oraz wtérna profilaktyke dla dzieci, ktore nie moga korzysta¢ z wyzej
wymienionego programu profilaktycznego (np. z uwagi na inhibitor).

Dostep do koncentratéw czynnikéw krzepniecia dzieki omawianym programom jest
nieprzerwany. Wyzwaniem natomiast pozostaje organizacja, w tym dostep do
wyspecjalizowanych osrodkow.
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Konieczno$¢ wyspecjalizowania osrodkéw zapewniajacych optymalng opieke dla
pacjentéw ze skazami krwotocznymi w Polsce jest postulowana od lat w kolejnych
edycjach programu. Obecnie leczeniem tej grupy pacjentéw zajmuja sie lekarze
pracujacy w roznych podmiotach leczniczych. Wiekszos¢ tych podmiotéw zaspokaja
jedynie podstawowe potrzeby pacjentow ze skazami krwotocznymi (dostep do
podstawowych testow laboratoryjnych, wstrzykniecie koncentratu lub wydanie
zamOwienia na odbiér koncentratu do leczenia domowego), a w przypadku
wystapienia powazniejszych probleméw zdrowotnych, jak np. koniecznosé
przeprowadzenia operacji chirurgicznej, hospitalizacji z powodu ciezkiego
krwawienia, poprowadzenia programu wywotania tolerancji immunologicznej lub
koordynacji leczenia réznych chorob wspélistniejacych, pacjenci sa kierowani do
zaledwie kilku osrodkéw zapewniajacych rzeczywista kompleksowa opieke nad ta
grupa chorych. Niejednokrotnie chorzy ci trafiaja do placéwek stuzby zdrowia ktore
nie maja doswiadczenia w leczeniu pacjentow ze skazami krwotocznymi, co prowadzi
do opodznien w diagnostyce i terapii. Chorzy na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne maja ograniczony dostep do $wiadczen specjalistycznych, czesto
spotykaja sie z odmowa wykonania nawet drobnych zabiegéw inwazyjnych.
Niezadowalajacy jest takze nadzor nad leczeniem domowym. Taki stan rzeczy
powoduje, ze pacjenci maja co prawda dobry dostep do koncentratéw czynnikow
krzepniecia i desmopresyny, ale juz nie do eksperckiej wiedzy, bez ktérej optymalne
wykorzystanie koncentratéw czynnikow krzepniecia dla dobra pacjentow nie jest

mozliwe.

[.2. Dane epidemiologiczne

Wykaz skaz krwotocznych objetych programem:
Hemofilia A

Hemofilia A powiktana inhibitorem
Nabyta hemofilia A

Hemofilia B

Hemofilia B powiktana inhibitorem

Choroba von Willebranda

N oo ks W=

Nabyty zespo6t von Willebranda
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8. Niedobory fibrynogenu
9. Niedobér protrombiny

10. Niedobor czynnika V, niedobér czynnika V powiklany inhibitorem

(alloprzeciwciata) wobec czynnika V oraz nabyty inhibitor (autoprzeciwciata)

czynnika V

11. Niedobor czynnika VII (hypoprokonwertynemia)

12. Niedobor czynnika X
13. Niedobor czynnika XI
14. Niedobor czynnika XIII

15. Zlozony niedobdr czynnika V i czynnika VIII

16. Zlozony wrodzony niedobdr czynnika II, czynnika VII, czynnika IX i czynnika X

17. Obecnos¢ inhibitora czynnika II, VII, X, XI lub XIII (allo- lub autoprzeciwciat)

18. Trombastenia Glanzmanna

19. Zespo6l Bernarda-Souliera

20. Inne tagodne wrodzone trombocytopatie

Dane oszacowano w oparciu o spis chorych na skazy krwotoczne prowadzony w Instytucie

Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie

Tabela 1. Liczba chorych na hemofilie i chorobe von Willebranda w poszczegdlnych

wojewodztwach (stan na 1.09.2017 r.) - dane do uzupelnienia w marcu 2018

Liczba
Liczba Liczba
chorych na
chorych chorych
o chorobe
Wojewodztwo na na
von
hemofilie | hemofilie
Willebrand
A B
a
Dolnoslaskie 137 26 28
Kujawsko
131 16 103
Pomorskie
Lubelskie 196 24 110
Lubuskie 39 5 9
bLodzkie 166 25 102
Matopolskie 346 44 364
Mazowieckie 489 85 695
Opolskie 38 10 9
Podkarpackie 162 24 57
Podlaskie 63 12 53
Pomorskie 127 31 121
Slaskie 270 49 83
Swietokrzyskie 79 6 37
Warminsko 82 14 32
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Mazurskie
Wielkopolskie 132 39 52
Zachodniopomo
) 77 27 57
rskie
2534
w tym 437
149 w tym 4
RAZEM chorych chorych z | 1841
z inhibitore
inhibitor | m
em

I.3. Opis obecnego postepowania

Obecne postepowanie determinuja:

1. Rekomendacje opracowane przez Grupe do Spraw Hemostazy przy Polskim
Towarzystwie Hematologow i Transfuzjologéw. Wykaz obowiazujacych w
Polsce rekomendacji dotyczacych leczenia chorych na skazy krwotoczne:

a. Windyga ]J., K. Chojnowski K, Klukowska, Letowska M, Mital A, Mtynarski
W, Musiat J, Peregud-Pogorzelski J, Podolak-Dawidziak M, Trelinski ]J,
Undas A, Urasinski T, Zdziarska J, Zawilska K. Czes¢ II: Wytyczne
postepowania w hemofilii A i B powiklanej inhibitorem czynnika VIII i IX
(2 wydanie). Acta Hematol. Pol. 2017; 48(3) 137-159

b. Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musiat ],
Peregud-Pogorzelski ], Podolak-Dawidziak M, Trelinski J, Undas A,
Urasinski T, Zdziarska J, Zawilska K. Wytyczne postepowania w hemofilii
A 1 B niepowiktanej inhibitorem czynnika VIII i IX (wydanie
zaktualizowane). Acta Haematol Pol. 2016;47(2): 86-114

c. Zawilska K, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musiat ],
Podolak-Dawidziak M, Undas A, Windyga J, Zdziarska J. w imieniu Grupy
Roboczej ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologow i
Transfuzjologéw. Polskie zalecenia postepowania w rzadkich niedoborach
osoczowych czynnikéw krzepniecia. Hematologia, 2(4), 2011, 303-310

d. Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musiat ],
Podolak-Dawidziak M, Undas A, Zdziarska ], Zawilska K. Polskie
zalecenia postepowania w nabytej hemofilii A w imieniu Grupy Roboczej
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ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologow i Transfuzjologow.
Med. Prakt., 2011, 10: 42-51

e. Zdziarska J, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Podolak-
Dawidziak M, Windyga ], Zawilska K. Postepowanie w chorobie von
Willebranda. Zalecenia Polskiego Towarzystwa Hematologow i
Transfuzjologéw 2008. Medycyna Praktyczna, wyd. specj. 12/2008

f. Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Musiat J, Mital A, Podolak-
Dawidziak M, Windyga ], Zdziarska ], Zawilska K. Polskie zalecenia
postepowania we wrodzonych skazach krwotocznych na tle niedoboru
czynnikéw krzepniecia. Czes¢ III: Zasady postepowania we wrodzonych
zaburzeniach czynnosci ptytek krwi. Acta Haematologica Polonica 2009,
40(3): 731-763

2. Ustawa z dnia 27 sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej

finansowanych ze srodkéw publicznych, w nastepstwie ktorej:

a. realizowany jest niniejszy program,

b. wydano:
1) rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie
swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zawierajace
warunki leczenia szpitalnego hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
Warunki te umieszczono w zataczniku nr 3, czesci I poz. 21 lit. Ai B oraz
poz. 32 lit. Ai B,
2) Zarzadzenie Prezesa Narodowego Funduszy Zdrowia 73/2017/DSOZ z
dnia 22 sierpnia 2017 r. w ramach ktérego okreslono grupy Jednorodnych
Grup Pacjentéw S11-S16 umozliwiajace rozliczenie swiadczen wykonanych
zgodnie z wyzej wymienionym rozporzadzeniem.

3. Ustawa z dnia 12 maja 2011 r. o refundacji lekow, Srodkéw spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobéw medycznych, na
podstawie ktdrej realizowany jest program lekowy ,Zapobieganie krwawieniom
u dzieci z hemofilig Ai B”

4. Ustawa z dnia 8 wrzesnia 2006 r. o Panstwowym Ratownictwie Medycznym, na
podstawie ktérej wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 20 kwietnia
2016 r. w sprawie medycznych czynnosci ratunkowych, ktore mogq byc¢

udzielane przez ratownika medycznego, umozliwiajace ratownikom podawanie
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koncentratdw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny, z zasobow wtasnych
chorego.

5. Ustawa z dnia 15 lipca 2011 r. o zawodach pielegniarki i potoznej, na
podstawie ktérej wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 28 lutego
2017 r. w sprawie rodzaju i zakresu swiadczen zapobiegawczych,
diagnostycznych, leczniczych i rehabilitacyjnych udzielanych  przez
pielegniarke albo potozng samodzielnie bez zlecenia lekarskiego, umozliwiajace
pielegniarkom i poloznym podawanie produktéw krwiopochodnych,
rekombinowanych koncentratow czynnikow krzepniecia oraz desmopresyny, w
stanach nagtego zagrozenia zdrowotnego,

6. Ustawa z dnia 22 sierpnia 1997 r. o publicznej stuzbie krwi, zobowigzujaca
RCKiK do realizacji zaopatrzenia w produkty krwiopochodne, rekombinowane
koncentraty czynnikdw krzepniecia oraz desmopresyne, na podstawie ktérej
wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 17 listopada 2016 r. w sprawie
szczegolowego wzoru zamowienia indywidualnego na produkty krwiopochodne,

rekombinowane koncentraty czynnikow krzepniecia oraz desmopresyne.

Aby zapewni¢ pacjentom mozliwos¢ leczenia w kompleksowych osrodkach
zapewniajacych nie tylko leczenie szpitalne, ale réwniez z zakresu leczenia
ambulatoryjnego, konieczna jest zmiana rozporzadzenia Ministra Zdrowia z dnia 6
listopada 2013 r. w sprawie swiadczen gwarantowanych z zakresu ambulatoryjnej
opieki specjalistycznej. Zmiana rozporzadzenia umozliwi okreslenie warunkow
kompleksowej wielospecjalistycznej opieki omawianej grupy chorych, ktdérzy nie

wymagaja leczenia szpitalnego.

IT . Cele programu polityki zdrowotnej i mierniki efektywnosci jego realizacji
I1.1. Cele gtéwne:
1. Utworzenie osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
2. Zapewnienie produktéw leczniczych niezbednych dla chorych na hemofilie i
pokrewne skazy krwotoczne.
3. Zapewnienie odpowiednich warunkow dla postepowania z chorymi na hemofilie

i pokrewne skazy krwotoczne przez Panstwowe Ratownictwo Medyczne.

I1.2. Cele szczegodtowe
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1. Objecie pacjentow opieka osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych w zakresie nadzoru nad leczeniem w warunkach domowych oraz
regularna ocena stanu zdrowia.

2. Zapewnienie lekow dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
poprzez:

a. dostep do koncentratéw czynnikow krzepniecia i desmopresyny w RCKiK,

b. dostep do dostaw domowych koncentratéw czynnikéw krzepniecia dla
pacjentéw pobierajacych regularne ilosci,

c. dostep do nowo rejestrowanych produktéw leczniczych w celu
optymalizacji kosztéw podawanych lekow.

3. Tworzenie depozytéw koncentratow czynnikéw krzepniecia w osrodkach
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych oraz w podmiotach
leczniczych posiadajacych szpitalne oddzialy ratunkowe.

4. Zapewnienie szkolen personelu medycznego z zakresu leczenia hemofilii i

pokrewnych skaz krwotocznych.

I1.3. Mierniki efektywnosci realizacji programu polityki zdrowotnej
1. Liczba pacjentéw objetych opieka osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych:

a. Na koniec 2023 liczba pacjentow, ktérym zatozono karty postepowania
zgodnie z zalgcznikiem nr 1 do programu powinna wynies¢ co najmniej
2 500 pacjentow, czyli przyblizona réwnowartos¢ sredniorocznej liczby
pacjentow korzystajacych z ,Narodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018".

2. Srednie roczne zuzycie poszczegdlnych produktéw leczniczych na mieszkanca
kraju:

a. W 2020 roku koncentratu czynnika VIII!, koncentratu czynnika IX,
koncentratu czynnika VIII zawierajacego czynnik von Willebranda,
koncentratu aktywowanych czynnikéw zespotu protrombiny aPCC,
koncentratu czynnikéw zespotu protrombiny (PCC), koncentratu czynnika

VII, koncentratu rekombinowanego czynnika VIIa, koncentratu

1

Do wyliczenia wartosci miernika zuzycia koncentratéw czynnikéw krzepniecia VIII i IX na mieszkanca
kraju sumowane beda koncentratu osoczpochodnych i rekombinowanych czynnikow krzepniecia VIII i
IX z niniejszego programu oraz programu lekowego , Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A
iB”.
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fibrynogenu, koncentratu czynnika XIII, desmopresyny dozylnej i
desmopresyny donosowej.
3. Liczba pacjentow objetych dostawami domowymi koncentratow czynnikow
krzepniecia:
a. Docelowa liczba pacjentow wskazana jest pkt IV.1.2.d programu.
4. Liczba depozytéw koncentratow czynnikéw krzepniecia:

a. Odsetek liczby utworzonych depozytéw koncentratéw czynnikéw
krzepniecia stosunku do liczby wynikajacej z depozytéw wskazanych
przez Rade Programu.

5. Liczba osob przeszkolonych w ramach programu.

a. Docelowa liczba pacjentéw wskazana jest pkt IV.1.3 programu.

ITII . Charakterystyka populacji docelowej oraz charakterystyka interwencii,
jakie sa
planowane w ramach programu polityki zdrowotnej

III.1. Populacja docelowa

Programem zostana objeci chorzy z rozpoznaniem wrodzonych lub nabytych skaz
krwotocznych wymienionych w dalszej czesci niniejszego Programu. Do Programu
zostanag wlaczeni takze pacjenci w trakcie diagnostyki, u ktorych istnieje silne
podejrzenie skazy krwotocznej wymienionej w Programie, gdyz w pewnych
sytuacjach niezastosowanie natychmiastowego leczenia moze doprowadzi¢ do

nieodwracalnego uszkodzenia zdrowia lub nawet zgonu pacjenta.
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II1.2. Kryteria kwalifikacji do udzialu w programie polityki zdrowotnej oraz kryteria

wylaczenia z programu polityki zdrowotnej:

niezaleznie od wieku

pacjenta:

1. koncentratu czynnika
VIII?,

2. koncentratu czynnika
IX3,

3. koncentratu czynnika
VIII zawierajacego
czynnik von
Willebranda o proporcji
VWE:FVIII co najmniej

warunkach domowych

2. Wtoérna
profilaktyka dorostego
chorego ze skaza
krwotoczna
niepowiklana
inhibitorem

3. Program
immunotolerancji

4. Wtérna
profilaktyka chorego

Hemofilia A,

Hemofilia A powiklana inhibitorem,
Nabyta hemofilia A,

Hemofilia B,

Hemofilia B powiklana inhibitorem,
Choroba von Willebranda,

Nabyty zespét von Willebranda,
Niedobory fibrynogenu,

Niedobdr protrombiny,

0. Niedobor czynnika V,

1. Niedobdr czynnika V powiklany

RE2LONSTRWE

Modut Wskazania do Kryteria kwalifikacji Kryteria wylaczenia
stosowania produktow
leczniczych
Zapewnienie produktow 1. Leczenie Stwierdzenie lub podejrzenie 1. zgon
leczniczych dostepnych krwawien w nastepujacych skaz krwotocznych: 2. ustanie skazy

krwotocznej (np. po
przeszczepie watroby lub
ustanie nabytej hemofilii A)

rekombinowanych
czynnikOw Kkrzepniecia VIII
i IX dla dzieci, ktére nie

otrzymywaty wczesniej
osoczopochodnych
koncentratéw czynnikow

krzepniecia VIII i IX oraz
pozostalych pacjentéow, u
ktdérych stwierdzono
dzialania niepozadane po

krwawien w
warunkach domowych
2. Program
immunotolerancji (o
ile niemozliwe jest
wykazanie
odpowiedzialnosci
podmiotu
odpowiedzialnego za
wytworzenie

wczesniej osoczopochodnych
koncentratéw czynnika VIII i [X w
nastepujacych skazach krwotocznych:
1. Hemofilia A,

2. Hemofilia A powiklana inhibitorem,
3. Hemofilia B,

4. Hemofilia B powiktana inhibitorem.

W wyjatkowych przypadkach dla
dorostych oraz dzieci u ktérych

1:1, ze skaza krwotoczna inhibitorem (alloprzeciwciata)
4. koncentratu powiktana wobec czynnika V oraz nabyty
aktywowanych inhibitorem, inhibitor (autoprzeciwciata)
czynnikéw zespotu niezaleznie od wieku, czynnika V,
protrombiny aPCC, 5. Leczenie 12. Niedobdr czynnika VII
5. koncentratu czynnikéw ambulatoryjne (hypoprokonwertynemia),
zespotu protrombiny 6. Leczenie 13. Niedobdr czynnika X,
(PCO), szpitalne 14. Niedobdr czynnika XI,
6. koncentratu czynnika 15. Niedobor czynnika XIII,
VII, 16. Ztozony niedobdr czynnika V i
7. koncentratu czynnika VIII,
rekombinowanego 17. Ztozony wrodzony niedobdr
czynnika Vlla, czynnika II, czynnika VII, czynnika
8. koncentratu IX i czynnika X,
fibrynogenu, 18. Obecnos¢ inhibitora czynnika II,
9. koncentratu czynnika VII, X, XI lub XIII (allo- lub
XIII, autoprzeciwciat),
10. desmopresyny dozylnej 19. Trombastenia Glanzmanna,
11. desmopresyny 20. Zespoét Bernarda-Souliera,
donosowej. 21. Inne tfagodne wrodzone
trombocytopatie.
Zapewnienie koncentratow | 1. Leczenie Dzieci, ktére nie otrzymywaty 1. osiagniecie 18 roku

zycia (nie dotyczy pacjentow,
wobec ktorych stwierdzono
dziatania niepozgdane po
stosowaniu koncentratéow
osoczpochodnych czynnikéw
krzepniecia VIII lub IX),

2. zgon

3. ustanie skazy
krwotocznej (np. po
przeszczepie watroby lub

chorego ze skaza

czynnika VIII zawierajacego czynnik

stosowaniu  wiecej niz inhibitora) stwierdzono dzialania niepozadane po ustanie nabytej hemofilii A)
jednego osoczopochodnego | 3. Leczenie stosowaniu wiecej niz jednego
koncentratu czynnika ambulatoryjne osoczopochodnego koncentratu
krzepniecia VIII lub IX i | 4. Leczenie czynnika krzepniecia VIII lub IX, a
zostato to udokumantowane szpitalne dziatania niepozadane zostaty

zgltoszone do Urzedu Rejestracji

Produktéw Leczniczych Wyrobow

Medycznych i Produktéw Biobdjczych.
Zapewnienie koncentratu 1. Leczenie Choroba von Willebranda lub nabyty 1. ustanie zagrozenia
czynnika VIII zawierajacego krwawien w zesp6t von Willebranda w przypadku: przetadowaniem czynnika VIII,
czynnik von Willebranda o warunkach domowych 1. zagrozenia przeladowaniem 2 zgon
proporcji VWF:FVIII co 2. Wtérna czynnika VIII lub, 3. ustanie skazy
najmniej 2:1 profilaktyka dorostego | 2. braku reakcji na koncentrat krwotocznej (np. po

przeszczepie wagtroby lub

2

przyjmuje sie mozliwos¢ stosowania zaro6wno koncentratu czynnika krzepniecia VIII
osoczopochodnych jak i rekombinowanych, a takze o standardowym i przedtuzonym dziataniu
(jednoczasowo i naprzemiennie w ramach jednego roku kalendarzowego oraz w trakcie danego roku
kalendarzowego), w zaleznosci od wynikéw postepowan o udzielenie zaméwienia publicznego.

3

przyjmuje sie mozliwos¢ stosowania zarowno koncentratu czynnika krzepniecia IX osoczopochodnych
jak i rekombinowanych, a takze o standardowym i przedtuzonym dziataniu (jednoczasowo i
naprzemiennie w ramach jednego roku kalendarzowego oraz w trakcie danego roku kalendarzowego),

w zaleznos$ci od wynikéw postepowan o udzielenie zamdéwienia publicznego.

AAVA

Ministerstwo
Zdrowia
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krwotoczna von Willebranda o proporcji ustanie nabytego Zespotu von
niepowiktana VWEF:FVIII co najmniej 1:1 Willebranda)
inhibitorem

3. Program
immunotolerancji

4. Wtérna
profilaktyka chorego
ze skaza krwotoczna

powiklana
inhibitorem,
niezaleznie od wieku,
5. Leczenie
ambulatoryjne
6. Leczenie
szpitalne
Zapewnienie nowo Pacjenci zaproponowani | Speinianie tacznie dwdch kryteriow 1. niepotwierdzenie sie
rejestrowanych produktow przez Rade Programu i 1. wykazanie oszczednosci oszczednosci wobec dotychczas
leczniczych do leczenia wskazanie wobec dotychczas stosowanych stosowanych produktow
hemofilii i pokrewnych skaz zaakceptowane przez produktéw leczniczych leczniczych,
krwotocznych dla ministra wlasciwego do 2. zakwalifikowanie pacjenta 2. zgon
pacjentéw wskazanych spraw zdrowia przez Rade Programu 3. ustanie skazy
przez Rade Programu krwotocznej (np. po

przeszczepie wqtroby lub
ustanie nabytego Zespotu von
Willebranda)

IT1.3. Planowane interwencje

W ramach niniejszego programu przewidywane sa nastepujace interwencje:
1. Utworzenie osrodkéow leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych, a nastepnie Rady Programu.

a. Zadania osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych:

a) Sprawowanie nadzoru nad leczeniem w warunkach
domowych chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

b) Regularna ocena stanu zdrowia chorych na hemofilie i
pokrewne skazy krwotoczne.

C) Potwierdzanie wykonywanych zadan poprzez wystawianie
kazdemu pacjentowi raz na dwa lata kart postepowania zgodnie z
zalacznikiem nr 1 do programu.

d) konsultacja postepowania z innymi podmiotami leczniczymi i
Panstwowym Ratownictwem Medycznym.

e) Udziatl przedstawiciela w Radzie Programu,

b. Rada Programu bedzie sklada¢ sie z przedstawicieli osrodkéw,
stowarzyszen chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,
Ministerstwa Zdrowia oraz Narodowego Centrum Krwi

c. Rada programu bedzie obradowac co najmniej dwa razy w roku.

d. Zadania Rady Programu:
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a) Doradzanie i tworzenie rekomendacji dla ministra wtasciwego
do spraw zdrowia w kazdym aspekcie zwigazanym z hemofilia, z
wtlasnej inicjatywy lub na polecenie ministra.

b) Kwalifikowanie pacjentéw do dostaw domowych
koncentratéw czynnikéw krzepniecia.

c) Kwalifikowanie pacjentéw do leczenia wybranych terapii,
zgodnie z pkt III. 2, modut 4.

d) Wskazywanie podmiotéw leczniczych, w ktérych powinny by¢
tworzone depozyty koncentratéw czynnikéw Kkrzepniecia oraz
wskazywanie ilosci lekébw do umieszczenia w tych depozytach,
istotnych z punktu widzenia ratownictwa medycznego chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

e) Inicjatywa w zakresie wprowadzenia do programu nowych
zadan oraz odstepowania od kontynuowania zadan juz
realizowanych, w tym wprowadzania do programu nowo
rejestrowanych produktéw leczniczych dla chorych na hemofilie i

pokrewne skazy krwotoczne.

2. Zaopatrzenie w produkty lecznicze do leczenia hemofilii i pokrewnych

skaz krwotocznych:

a. Zapewnienie pacjentom produktéw leczniczych zgodnie z kryteriami

kwalifikacji i wytaczenia w pkt III. 2. Programu.

b. Podstawowe zasady zakupow produktow leczniczych:

/NN

a) Zakup bedzie dokonywany, przez Narodowe Centrum Krwi,
za posrednictwem Zakladu Zamowien Publicznych przy Ministrze
Zdrowia. Koncentraty czynnikéw krzepniecia VIII i IX beda
kupowane bez réznicowania na produkty osoczopochodne i
rekombinowane oraz bez preferencji za czas dzialania, z
zastrzezeniek pkt ii.

b) Koncentraty czynnikow krzepniecia VIII i IX dla dzieci, beda
kupowane za posrednictwem Zakladu Zaméwien Publicznych przy
Ministrze Zdrowia, we wspolnych postepowaniach o udzielenie
zamowien publicznych Narodowego Centrum Krwi oraz jednostki
koordynujacej program lekowy ,Zapobieganie krwawieniom u
dzieci z hemofilie A i B”. Celem wspodlnych przetargow bedzie
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zakup tych samych produktéw leczniczych dla dzieci w obydwu

programach.

C) W postepowaniach o udzielenie zamodwienia publicznego,

bedzie dazy¢ sie do uzyskania zestawow do podawania
koncentratdow czynnikdw Kkrzepniecia poprzez port dla dzieci
poddanych terapii immunotolerancji oraz dla dzieci z choroba von

Willebranda poddanych wtérnej profilaktyce.

c. Zakupione koncentraty czynnikéw krzepniecia i desmopresyna beda

przekazywane przez NCK, na podstawie stosownych umoéw, RCKiK.
Zadania RCKiK:

/NN

a) Przyjecie na stan, przechowywanie i magazynowanie

zakupionych koncentratow czynnikéw krzepniecia i desmopresyny.

b) wydawanie  koncentratow  czynnikow  krzepniecia i

desmopresyny do leczenia pacjentom i podmiotom leczniczym, na
podstawie imiennego zamodwienia, zgodnie z rozporzadzeniem
Ministra Zdrowia z dnia 17 Ilistopada 2016 r. w sprawie
szczegblowego wzoru zaméwienia indywidualnego na produkty
krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikéw

krzepniecia oraz desmopresyne.

C) Zapewnienie przesuniec¢ koncentratow czynnikow krzepniecia

i desmopresyny z innych RCKiK.

d) Zapewnienie mozliwosci utworzenia depozytu koncentratow

czynnikOw Kkrzepniecia i desmopresyny poprzez zawarcie umow
pisemnych z podmiotami leczniczymi regulujacych obowiazki stron,
w tym miedzy innymi: zasady rotowania koncentratéw czynnikow
krzepniecia w celu unikniecia ich przeterminowania. Kazda umowa
o utworzeniu depozytu szpitalnego bedzie jawna wobec Ministra
Zdrowia i NCK.

e) przekazanie wlasciwemu wojewodzie informacji o utworzeniu

depozytu szpitalnego, ze wskazaniem adresu szpitala, gdzie taki
depozyt zostal utworzony oraz wykazu skaz krwotocznych, ktére
beda zabezpieczone w ramach tego depozytu, celem przestana
przez wojewode do dysponentéw zespoldw ratownictwa
medycznego, posiadajacych dyspozytornie medyczne.
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d. Wprowadzenie dostaw domowych koncentratéw czynnikéw krzepniecia:

a) osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
zgtosza do Rady Programu pacjentow regularnie pobierajacych
koncentraty czynnikéw krzepniecia, ktérzy zgodza sie na dostawy
domowe i beda przyjmowacé kupiony w zamodwieniu publicznym
produkt leczniczy.

b) Rada Programu wskaze liste pacjentow regularnie
pobierajacych dany rodzaj koncentratu czynnika krzepniecia wraz z
lacznym dawkowaniem i danymi teleadresowymi pacjentow
zamoOwienia publicznego na zakup produktu leczniczego wraz z
dostawami do doméw pacjentéow.

c) Wybrany wykonawca bedzie dostarczat koncentrat czynnika
krzepniecia do domu pacjenta zgodnie z ustawa z dnia 22 sierpnia
1997 r. o publicznej stuzbie krwi oraz ustawa z dnia 6 wrzesnia
2001 r. prawo farmaceutyczne.

3. Optymalizacja kosztow podawanych produktéw leczniczych poprzez
wdrazanie noworejestrowanych lekéw.

a. Z uwagi na spodziewane przez srodowisko ekspertdw w zakresie leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, rejestracje nowych produktéw
leczniczych, dopuszcza sie modyfikacje programu przez ministra
wlasciwego do spraw zdrowia. Rada Programu bedzie monitorowata
rejestracje nowych terapii i w razie zasadnosci, proponowata ministrowi
wlasciwemu do spraw zdrowia, modyfikacje programu. Modyfikacja
programu bedzie odbywata sie w ramach srodkéw przeznaczonych na
program.

b. Warunkiem modyfikacji programu jest wykazanie oszczednosci przy
stosowaniu nowo zarejestrowanych terapii wobec dotychczas dostepnych
w programie koncentratéw czynnikow krzepniecia i desmopresyny.

4. Szkolenia.

a. Za organizacje, rekrutacje i prowadzenie szkolen odpowiedzialny bedzie
Realizator.

b. Zasady szkolen:

a) uczestnik szkolenia musi by¢ zapoznany z zasada ,najpierw
czynnik” i ze koncentraty czynnikow krzepniecia i desmopresyny sa

/\\/\7 ‘= Ministerstwo
- Zdrowia
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wydawane catodobowo w RCKiK. Uczestnik szkolenia powinien by¢
zapoznany z danymi teleadresowymi osrodkéw leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych oraz RCKiK.
b) Jedna osoba moze by¢ szkolona tylko raz w trakcie programu.
Ma to na celu przeszkolenie jak najwiekszej liczby osdéb.
c) Szkolenia beda jednodniowe i organizowane corocznie w
innym wojewddztwie.
d) Uczestnikami szkolen beda:
e lekarze,
e pielegniarki,
e ratownicy medyczni,
e dyspozytorzy medyczni,
e fizjoterapeuci,
e diagnosci laboratoryjni.

5. Rozbudowa ewidencji chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w
oparciu internetowy system zlecen na koncentraty czynnikéw Kkrzepniecia i
desmopresyne oraz baze danych prowadzong w programie lekowym
»Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”

6. Centralny system.

II1.4. Sposob udzielania swiadczen zdrowotnych w ramach programu polityki

zdrowotnej:

1. Osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zapewnia
wykonanie zadan wymienionych w pkt. I1.3.1.a programu.

a. Potwierdzeniem objecia opieka pacjenta przez osrodek leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych bedzie wystawienie karty postepowania
zgodnie z zatacznikiem nr 1 do programu.

b. Pacjent ma obowiazek raz na rok poddac sie ocenie jego stanu zdrowia w
osrodku leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, a takze
celem weryfikacji karty postepowania.

c. Karta bedzie wystawiana w trzech egzemplarzach, po jednym dla osrodka
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, po jednym dla

pacjenta, w celu okazania w sytuacji postepowania nagtego (np. przez
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Panstwowe Ratownictwo Medyczne) a trzeci dla lekarza, ktory zazwyczaj
bedzie wypisywal pacjentowi zamowienia indywidualne na produkty
krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikéw krzepniecia oraz
desmopresyne.

2. Z uwagi na wieloaspektowy charakter opieki, jaka osrodek leczenia chorych na
hemofilie bedzie zobowigzany, do zapewnienia pacjentom, przyznawane bedzie
roczne wynagrodzenie ryczaltowe w rownowartosci potowy etatu lekarza
zgodnie z ustawa z dnia 8 czerwca 2017 r. o sposobie ustalania najnizszego
wynagrodzenia zasadniczego pracownikow wykonujacych zawody medyczne
zatrudnionych w podmiotach leczniczych.

3. Produkty lecznicze w ramach niniejszego programu beda wykorzystywane do
Swiadczen opieki zdrowotnej udzielanych na podstawie ustawy z dnia 27
sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkow
publicznych zaréwno przez osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych, jak rowniez przez inne podmioty lecznicze.

4. W przypadku dziatan z zakresu ratownictwa medycznego przyjmuje sie
nastepujaca strategie postepowania:

a. Priorytety w strategii postepowania z chorymi na skazy krwotoczne
wymienione w programie w stanach nagtych.

a) Stan nagtego zagrozenia zdrowotnego okreslony w Art. 3. pkt
8 Ustawy o Panstwowym Ratownictwie Medycznym w przypadku
chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne wystepuje mimo
braku widocznych objawdéw pogorszenia stanu zdrowia i wymaga
natychmiastowego leczenia koncentratami czynnikéw krzepniecia.
Bez tej ratunkowej pomocy medycznej nalezy przewidywac w
krotkim czasie pogorszenia stanu zdrowia, skutkujacego powaznym
uszkodzeniem funkcji zyciowych organizmu lub utraty zycia.

b) W sytuacjach krytycznych pacjentom 2z hemofilia i
pokrewnymi skazami krwotocznymi trzeba, dla ich wlasnego
bezpieczenstwa, zapewni¢ natychmiastowy dostep do leczenia oraz
specjalistycznej opieki medycznej, za posrednictwem ZRM/SOR/IP
oraz wielu lekarzy specjalistow.

C) W razie wystapienia wurazu (zwlaszcza gltowy) i/lub

wystapienia powiktan krwotocznych, a w szczegolnosci przed kazda
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procedura inwazyjna i operacyjna, pacjent powinien jak najszybciej

otrzymac dozylnie koncentrat deficytowego czynnika krzepniecia.

d) Koncentrat odpowiedniego czynnika krzepniecia musi by¢

podany na miejscu zdarzenia przez personel medyczny z zasobow
wilasnych chorego, a jezeli chory nie posiada leku, to zespot
ratownictwa medycznego ZRM powinien niezwlocznie przewiezé
pacjenta do SOR/IP, w ktérym prowadzony jest depozyt szpitalny
koncentratow czynnikow krzepniecia do ktérego zawieziony ma by¢
pacjent, w celu zapewnienia podania koncentratu pacjentowi

niezwlocznie po przewiezieniu go do SOR/IP.

e) Przy braku mozliwosci pozyskania koncentratu czynnika

krzepniecia ze szpitalnego depozytu, lekarz peliacy dyzur na SOR/
IP niezwlocznie po otrzymaniu informacji od ZRM dokonuje
zaméwienia koncentratu w RCKiK.

Po podaniu koncentratu niedoborowego czynnika, lekarz z
ZRM/SOR/IP konsultuje pacjenta z lekarzem z osrodka leczenia

hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

g) Przeprowadzenie konsultacji z lekarzem z osrodka leczenia

chorych i pokrewnych skaz krwotocznych na hemofilie jest
obowiazkowe przed kazdym zabiegiem diagnostycznym badz
leczniczym przebiegajacym 2z naruszeniem ciagtosci tkanek u
pacjenta chorego na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne.

UWAGA: Lekarz powinien zamowic¢ ilos¢ czynnika krzepniecia
wystarczajaca na co najmniej pierwsza dawke lub poda¢ preparat,
ktéry pacjent posiada we wlasnych zasobach (leczeniu domowym) -
w zaleznosci od tego, co moze uczyni¢ szybciej. W stanie naglym
rodzaj koncentratu i wielko$¢ pierwszej dawki nalezy ustalic w
oparciu o karte postepowania lub legitymacje chorego wydana
przez osrodek leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
(pole ,zalecane leczenie w przypadku krwawien zagrazajacych
zyciu”), pisemne zalecenia osrodka leczenia i pokrewnych skaz
krwotocznych (jezeli pacjent takie posiada), na podstawie
informacji zawartych w ksigzeczce leczenie domowego, wydanej
imiennie pacjentowi przez osrodek leczenia i pokrewnych skaz
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krwotocznych albo na podstawie ulotki dotaczonej do opakowania
czynnika, ktéry jest w posiadaniu pacjenta. W razie braku
dokumentacji nalezy skontaktowaé¢ sie z lekarzem z osrodka

leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

IT1.5. Sposdb zakonczenia udzialu w programie polityki zdrowotnej
Zakonczenie udziatu w programie mozliwe jest w przypadku:

1. Zgonu pacjenta,

2. Wyleczenia lub ustapienia skazy krwotocznej (np. przeszczep watroby,

ustapienie nabytej hemofilii A, itp.).
IV . Organizacja programu polityki zdrowotnej
IV.1. Etapy programu polityki zdrowotnej i dzialania podejmowane w ramach etapdéw:

Program bedzie realizowany w nastepujacych dziataniach:
1. Utworzenie osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
2. Dystrybucja i magazynowanie produktow leczniczych finansowanych ze
srodkow programu.
3. Szkolenia.
W zakresie wyzej wymienionych dziatan program bedzie realizowany w
nastepujacych etapach:
1. W zakresie dziatania , Osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych” wyrdznia sie nastepujace etapy:
a. Etap pierwszy - po zatwierdzeniu programu do realizacji:
a) W etapie pierwszym dokonany zostanie wybor realizatoréw
ww. dziatania zgodnie z art. 48b ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o
swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze Srodkéw
publicznych, a nastepnie podpisane umowy na realizacje zadania.
b) Po dokonaniu wyboru realizatoréw z co najmniej pieciu
wojewodztw i podpisaniu z nimi umow, w 2019 roku NCK zwota
pierwsze posiedzenie Rady Programu ztozonej z przedstawicieli
wybranych juz osSrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych i stowarzyszen chorych na hemofilie i pokrewne
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skazy krwotoczne w celu wyboru Przewodniczacego oraz Zastepcy
Przewodniczacego Rady Programu. Kolejne posiedzenia zwotywac
bedzie Przewodniczacy Rady Programu lub jego Zastepca.

c) W przypadku nie dokonania wyboru realizatora w ktéryms

wojewodztwie, powtarzane i weryfikowane beda procedury wyboru.

b. Etap drugi - do realizacji od 2019 roku:

a) Po dokonaniu wyboru realizatora ww. dziatania w danym
wojewodztwie, stopniowe obejmowanie opieka pacjentow i
zakladanie kart postepowania zgodnie z zatacznikiem nr 1.

b) Pacjent, objety opieka osrodka leczenia hemofilii, nie pdzniej
niz po uplywie roku, powinien udac¢ sie do osrodka, celem
wykonania badan diagniatycznych i oceny stanu zdrowia pacjenta,

a takze mie¢ ponownie wydana karte postepowania.

2. W zakresie dzialania ,Dystrybucja i magazynowanie produktow

leczniczych finansowanych ze srodkow programu”:

a. Etap pierwszy - do realizacji w 2019 roku:

i. zawarcie uméw z RCKiK zgodnie z art. 23 ust 3 ustawy z dnia 22

sierpnia 1997 r. o publicznej stuzbie krwi,

b. Etap drugi - do realizacji od 2019 roku.

i. tworzenie depozytéw koncentratéw czynnikow krzepniecia w
podmiotach leczniczych, w szczegdélnosci w nowo powotanych
osrodkach leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych oraz
wskazanych przez Rade Programu podmiotach leczniczych
istotnych dla postepowania z chorymi na hemofilie i pokrewne

skazy krwotoczne przez Panstwowe Ratownictwo Medyczne.

c. Etap trzeci- do realizacji w 2019 roku:

i. Informowanie przez RCKiK wlasciwego wojewody o utworzonym

depozycie koncentratéw czynnikow krzepniecia.

d. Etap czwarty - do realizacji poczawszy od 2020 roku:

i. Wprowadzenie dostaw domowych koncentratow czynnikéw
krzepniecia dla co najmniej:
1. 50 pacjentéw w roku 2020,
2. 100 pacjentéw w roku 2021 (w tym pacjenci z poprzedniego
roku),
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3. 150 pacjentéw w roku 2022 (w tym pacjenci z poprzednich
lat),
4. 200 pacjentow w roku 2023 (w tym pacjenci z poprzednich
lat).
3. W zakresie dziatania , Szkolenia”:
a. Etap pierwszy - do realizacji w 2019 roku:

i. W etapie pierwszym wybér realizatoréw przewidzianym w 2019
roku dokonany zostanie wybdr realizatoréw zgodnie z art. 48b
ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o Swiadczeniach opieki
zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych:

b. Etap drugi - do realizacji od 2020 roku.

i. coroczne szkolenie po 200 0s6b (lacznie 800 oséb we wszystkich

latach), co roku w innym wojewddztwie (zgodnie z kalkulacja w

zataczniku nr 2 do programu.

IV.2. Warunki realizacji programu polityki zdrowotnej dotyczace personelu,
wyposazenia i
warunkéw lokalowych
1. Realizatorzy w czesci: ,Osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych”:
a. Wybor osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
bedzie odbywat sie zgodnie z art. 48b ust. 1 ustawy z dnia 27 sierpnia
2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkow
publicznych.
b. Warunki udziatu w konkursie ofert:

a) Posiadanie w strukturze oddzialu hematologii lub onkologii i
hematologii dzieciecej,

b) Umiejscowienie w miescie bedacym siedziba wojewody lub
sejmiku wojewddzkiego,

c) Wykazanie kopii umowy z RCKiK na depozyt koncentratow
czynnikéw krzepniecia lub oswiadczenie o gotowosci do zawarcia
takiej umowy,

2. Umowa z RCKiK na depozyt koncentratéw czynnikéw Kkrzepniecia Ilub
oswiadczenie o gotowosci do zawarcia takiej umowy
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3. Czesé: ,Dystrybucja i magazynowanie produktéw leczniczych finansowanych ze

srodkéw programu” bedzie realizowana przez RCKiK.

4. Realizator w czesci ,, Szkolenia”:

a. Wybor realizatora bedzie odbywat sie zgodnie z art. 48b. ustawy z dnia
27 sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze
srodkoéw publicznych.

b. Warunki udziatu w konkursie ofert:

a) Posiadanie w strukturze oddziatu hematologii lub udziat w
realizacji programu lekowego ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci
z hemofilia Ai B”.

b) Wykazanie doswiadczenia w przeprowadzaniu zabiegéw u

chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

V. Spos6b monitorowania i ewaluacji programu polityki zdrowotnej

V.1. Monitorowanie:

1. Kwartalne monitorowanie liczby pacjentow, objetych opieka osrodkéw leczenia

hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, ktorym zatozono karty

postepowania zgodnie z zalgcznikiem nr 1,

. Coroczne monitorowanie wskaznikéw zuzycia poszczegolnych rodzajow

koncentratdw czynnikéw krzepniecia na mieszkanca kraju,

. Coroczne monitorowanie liczby pacjentow, u ktérych faktycznie wykonywano

dostawy domowe koncentratow czynnikéw krzepniecia,
Biezace monitorowanie liczby utworzonych depozytéw koncentratow
czynnikow krzepniecia w stosunku do liczby depozytéw wskazanych przez Rade

Programu.

. Coroczne monitorowanie liczby uczestnikéw szkolen prowadzonych w ramach

programu, ktorzy uzyskali certyfikat ukonczenia szkolenia.

V.2. Ewaluacja:

1.

liczba pacjentéw, objetych opieka osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych

skaz krwotocznych na koniec programu polityki zdrowotnej,

. wskazniki zuzycia poszczegdlnych rodzajow koncentratéw czynnikow

krzepniecia na mieszkanca kraju,

. liczba pacjentéw objetych dostawami domowymi koncentratéw czynnikow

krzepniecia.
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VI . Budzet programu polityki zdrowotnej

VI.1. Koszty jednostkowe

VI.2. Koszty catkowite

VI.3. Zrédta finansowania

Program zostanie sfinansowany z budzetu bedacego w dyspozycji Ministra Zdrowia z
czesci 46 - Zdrowie, dziatu - 851 - Ochrona zdrowia, rozdziatu 85149 - Programy

polityki zdrowotnej.

VII. Bibliografia
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Pieczec¢ osrodka
Zalacznik nr 1
KARTA POSTEPOWANIA

Dane osrodka (nazwa, adres, telefony w godzinach pracy, telefon calodobowy - konsultacje):
Dane pacjenta (imie i nazwisko, PESEL, adres zamieszkania):

Dane opiekuna prawnego (imie i nazwisko, adres zamieszkania):

Rozpoznanie skazy krwotocznej (rodzaj, posta¢, obecnos$¢ inhibitora):

Inne choroby, stosowane leki:

Aktualna masa ciata:

Objawy / dolegliwos$ci pacjenta:

Aktualne leczenie (preparaty, schemat leczenia, zalecane dawki: profilaktyczne, do leczenia niewielkich krwawien, do
leczenia krwawien zagrazajacych zyciu):

Pozostate zalecenia:

Inne informacje:

Lekarz prowadzacy w os$rodku leczenia hemofilii:
Daty aktualizacji karty:

Informacje ogdlne:
Niniejsza karta jest jednoczesnie zleceniem dozylnego podania koncentratu czynnika krzepniecia /
desmopresyny. Koncentrat czynnika krzepniecia / desmopresyne mozna podawa¢ w kazdej placéwce shuzby
zdrowia, w tym w POZ oraz SOR, jak réwniez w warunkach domowych (bez obecnosci lekarza).
Opoznienie podania koncentratu czynnika krzepniecia / desmopresyny moze spowodowa¢ znaczny uszczerbek
na zdrowiu, a nawet zagrozenie zycia. W przypadku pierwszych objawéw krwawienia (np. bolesnos¢, niewielki
obrzek, uczucie rozpierania stawu) lub urazéw niosacych duze ryzyko krwawienia (urazy glo brzucha

nalezy jak najszybciej poda¢ koncentrat czynnika krzepniecia / desmopresyne w odpowiedniej dawce, a

dopiero potem rozpocza¢ niezbedne badania diagnostyczne.
Pacjent objety leczeniem domowym posiada przy sobie lub w domu odpowiedni preparat. Nalezy go uzy¢ w

sytuacji krwawienia lub konieczno$ci podania dawki profilaktycznej. Jezeli pacjent nie posiada preparatu,
nalezy pilnie zamowi¢ go w Regionalnym Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa (..... adres, telefon.....) za
posrednictwem systemu internetowego ,Czynnik na Ratunek” (https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr/). Osrodek
zamawiajacy nie placi za lek, jest on finansowany z budzetu Narodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne.

ZASTRZEZENIA :
e Uklad graficzny karty nie jest wigzqcy.
e Posiadanie karty nie warunkuje dostepu pacjenta do leczenia, jest ona dokumentem
dodatkowym/pomocniczym w kontaktach pacjenta ze stuzq zdrowia.
® Karta powinna by¢ aktualizowana przez osrodek co najmniej raz na dwa lata oraz zawsze, gdy ulegajq
zmianie informacje w niej zawarte.
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