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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 (aktywnosc¢ 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
sposoOb autosomalny i wystepuja z rowna 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 osob, zas bezobjawowe wrodzone defekty
czynnika von Willebranda stwierdza sie nawet u co 100 osoby (1% ogdtu ludnosci).
Niedobory pozostalych czynnikow 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 koncentratéw czynnikéw
krzepniecia, stanowigcych podstawe terapii, jest oparte o nowoczesne i
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zaawansowane technologie, co tlumaczy ich wysoka cene. Jedynie czes¢ grupy
pacjentéw z lagodnymi postaciami hemofilii A, choroby von Willebranda lub innych
skaz krwotocznych, kwalifikuje sie do leczenia desmopresyna.

Pacjenci z niedoborami czynnikdw krzepniecia krwi wymagaja zapewnienia
szybkiego i statego dostepu do koncentratéw czynnikow krzepniecia lub w niektérych
przypadkach desmopresyny. Bez statego 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
narzadow wewnetrznych i jam ciata, np. wylewy krwi srédczaszkowe, 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 urazow. Nalezy podkresli¢, ze zadna operacja
chirurgiczna i zabieg inwazyjny nie moga by¢ bezpiecznie przeprowadzone u oséb z
wrodzonymi skazami krwotocznymi bez uzupeilnienia (substytucji) niedoborowego
czynnika krzepniecia krwi.

Wysoki standard opieki medycznej nad omawiana grupa pacjentdw moga zapewnic
jedynie wybrane osrodki medyczne, albowiem tak jak w przypadku innych rzadko
wystepujacych chordb, liczba ekspertéw 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 dzieciecej.

Jednym z najwiekszych wyzwan w opiece nad omawiana grupa pacjentéw jest
wlasciwa organizacja tej opieki. Od dekad wiadomo, ze rzadko wystepujace choroby
stanowig problem dla systemow opieki zdrowotnej. Niewielka liczba ekspertow
dedykowanych rzadko wystepujacej chorobie (lub grupie choréb, 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

/\\/\7 ‘= Ministerstwo
- Zdrowia

Strona 7 z 83



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

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
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 catego 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, z
wyodrebnionymi dwoma osrodkami krajowymi (dla dorostych oraz dla dzieci). Sie¢ ta
powinna by¢é powigzana systemami -elektronicznymi umozliwiajacymi zbieranie
danych epidemiologicznych i medycznych na temat pacjentéw, co z kolei pozwoli
lepiej planowa¢ dalsze dziatania leczniczo-organizacyjne na tym polu. Taki model
organizacji leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne sprawdzit sie
w wielu krajach i jest zalecany przez Parlament Europejski. Trzeba podkresli¢, ze
wyspecjalizowane osrodki musza wspoélpracowa¢ z lekarzami podstawowej opieki
zdrowotnej i innymi podmiotami leczniczymi, gdzie pacjenci z wrodzonymi i nabytymi
skazami krwotocznymi wcigz beda trafiaé.

W celu zapewnienia koncentratéw czynnikéw krzepniecia, a takze opieki tej grupie
chorych, w 2001 r. powstal pierwszy w Polsce ,Program zaopatrzenia chorych na
hemofilie i inne skazy krwotoczne w czynniki krzepniecia”, finansowany z budzetu
ministra wtasciwego do spraw zdrowia, w ktéorym m.in. przedstawiono propozycje
stopniowego wzrostu nakladow na zakup koncentratow czynnikéw Kkrzepniecia.
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
hemofilig A i B”, finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia (ktory w 2011

roku stat sie programem lekowym). Od 2008 r. koncentraty czynnikow krzepniecia w
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Polsce dostepne sa w ramach dwdch programoéw, jednego finansowanego przez
ministra wlasciwego do spraw zdrowia i drugiego przez NFZ.

Sukcesem Polski w zaopatrzeniu koncentratéw czynnikow krzepniecia, ktérego nie
wolno zaprzepasci¢, jest uzyskiwanie niskich cen produktow leczniczych. Uzyskanie
niskich cen jest mozliwe dzieki sposobowi udzielania zamowien publicznych ramach
programu ministra witasciwego ds. zdrowia pn.: ,Narodowy Program Leczenia
Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018”. W ramach
tego programu do przetargu moze by¢ zgloszony dowolny produkt leczniczy
zarejestrowany w danym rodzaju w Polsce lub Unii Europejskiej, co zwieksza
konkurencyjnos¢. Z uwagi na poufnos¢ uzyskanych danych, nie mozna ujawnic
poréwnania cen z poszczegodlnych krajéw do cen ponoszonych w Polsce, w zwigzku z
tym w niniejszym Programie ujawnia sie jedynie Srednie ceny w grupie krajéw, z
ktorych uzyskano dane do, cen ponoszonych w Polsce w 2018 roku'. W tabeli ponizej
przedstawiono poréwnanie Sredniej ceny koncentratow czynnikéw krzepniecia VIII i
IX o standardowym dziataniu (osoczopochodnych i rekombinowanych) ponoszone w
grupie krajow, z ktérych uzyskano dane: Bulgaria, Francja, Niemcy, Wielka Brytania,
Australia, Kanada, Belgia i Dania w pierwszym potroczu 2018 roku do srednich cen

uzyskiwanych w Polsce.

Tabela 1.
Koncentrat Koncentrat
czynnika VIII (j. | czynnika IX (j.
m.) m.)

Srednia cena za 1 j. m. uzyskana w

pierwszym poiroczu 2018 roku w Polsce 0,10 EUR 0,14 EUR

(euro wg kursu przyjetego w zamowieniach
publicznych 4,3117)

Srednia cena za 1 j. m. uzyskana w
pierwszym péiroczu 2018 roku w grupie
krajow, z ktérych uzyskano dane: Bulgaria, 0,60 EUR 0,63 EUR
Francja, Niemcy, Wielka Brytania, Australia,
Kanada, Belgia i Dania

1

Dane Swiatowej Federacji Hemofilii uzyskane przez Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie w toku prac nad niniejszym
Programem.
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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, wtorna profilaktyke u dorostych
chorych oraz wtérna profilaktyke dla dzieci, ktére 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 osrodkéw, ktéry poza funkcjonujacymi od wielu lat dwoma
osrodkami w Warszawie jest bardzo ograniczony.

Konieczno$¢ wyspecjalizowania osrodkdw zapewniajacych optymalna opieke dla
pacjentow 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 podmiotow zaspokaja
jedynie podstawowe potrzeby pacjentow ze skazami krwotocznymi (dostep do
podstawowych testow laboratoryjnych, wstrzykniecie koncentratu Ilub wydanie
zamdéwienia na odbiér koncentratu do leczenia domowego), a w przypadku
wystapienia powazniejszych probleméw zdrowotnych, jak np. koniecznos¢
przeprowadzenia operacji chirurgicznej, hospitalizacji z powodu ciezkiego
krwawienia, poprowadzenia programu wywotlania tolerancji immunologicznej lub
koordynacji leczenia réznych chordéb wspoélistniejacych, pacjenci sa kierowani do
osrodkdbw w Warszawie oraz zaledwie kilku innych osrodkéw zapewniajacych
rzeczywista kompleksowa opieke nad ta grupa chorych. Niejednokrotnie chorzy ci
trafiaja do placowek shuzby zdrowia, ktore nie maja doswiadczenia w leczeniu
pacjentéw ze skazami krwotocznymi, co prowadzi do opdznien w diagnostyce i
terapii, np. podawania zbyt malej lub zbyt duzej ilosci koncentratu czynnika
krzepniecia. Chorzy na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne maja ograniczony
dostep do swiadczen specjalistycznych, czesto spotykaja sie z odmowa wykonania
nawet drobnych zabiegéw inwazyjnych. Niezadowalajacy jest takze nadzér nad
leczeniem domowym. Taki stan rzeczy powoduje, ze pacjenci maja co prawda dobry

dostep do koncentratéw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny, ale juz nie do
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eksperckiej wiedzy, bez ktérej optymalne wykorzystanie koncentratéw czynnikow
krzepniecia dla dobra pacjentéw nie jest mozliwe.

Niniejszy Program promuje powigzanie pacjentéw z osrodkami zainteresowanymi
opieka pacjentéw ze skazami krwotocznymi, bez czego rozwdj osrodkow
zapewniajacych optymalng opieke dla tej grupy chorych jest niemozliwy. W
dotychczasowych rozwiagzaniach organizacyjnych w wielu sytuacjach dochodzito do
utraty kontaktu pomiedzy chorymi na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne a
hematologami, co pogtebiato istniejacy problem ograniczonego dostepu do swiadczen
specjalistycznych. Wraz z realizacja niniejszego Programu i objeciem znacznego
odsetka pacjentow opieka osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych, konieczne beda prace nad bardziej zaawansowanymi rozwigzaniami
organizacyjnymi. Do rozwazenia pozostawac¢ bedzie scalony program obejmujacy
dzieci i dorostych w zakresie leczenia i zapewnienia lekéw do wszystkich skaz
krwotocznych wszystkich skaz krwotocznych. Nalezy pamieta¢, ze ewentualny
scalony program, w odréznieniu od obecnie istniejacych programéw lekowych
realizowanych w ramach ustawy z dnia 12 maja 2011 roku o refundacji lekow,
sSrodkow spozywczych specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobow
medycznych, nie moze =zaklada¢ cyklicznosci podan lekéw, gdyz wytyczne
podkreslajg, ze nie ma jednego uniwersalnego schematu dawkowania niedoborowego
czynnika krzepniecia krwi, ktéry zabezpieczylby optymalnie potrzeby wszystkich
pacjentéw?. W kazdej z wytycznych, w ktérej wskazano schemat leczenia
profilaktycznego roéwniez podkreslono potrzebe indywidualnego dostosowania
schematu leczenia do kazdego pacjenta, bioragc pod uwage m.in.:

e indywidualne parametry farmakokinetyczne (szczegolnie czas poltrwania
niedoborowego czynnika krzepniecia), genotyp krwotoczny (ciezki, tagodny),
wiek rozpoczecia profilaktyki, aktywnos$¢ fizyczna pacjenta, stosowanie sie do
rezimu profilaktyki dlugoterminowej (systematycznos¢ wstrzyknie¢) (PTHIT
2016)

2

ocena projektu programu polityki zdrowotnej ,,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne”, AOTMIT 2018.
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wiek i aktywnos¢ pacjenta, fenotyp krwawien, dostepnos¢ czynnikow
krzepniecia (WFH 2012),

odpowiedZ kliniczna u danego pacjenta i farmakokinetyke czynnika (NHG
2015).

Niniejszy Program posrednio daje mozliwos¢ realizacji niektorych priorytetow

zdrowotnych, tj.:

/\/\7 = Ministerstwo
- <+ [drowia

umozliwienie rehabilitacji, dzieki dostepnosci koncentratow czynnikow
krzepniecia i desmopresyny,

tworzenie warunkéw sprzyjajacych utrzymaniu i poprawie zdrowia w
srodowisku nauki, pracy i zamieszkania - dzieki dostepnosci do koncentratéw
czynnikéw krzepniecia i desmopresyny, zmniejszy sie liczba dni opuszczanych
w szkole i pracy. Jednak okreslenie skali dni opuszczanych wskutek
niedostatecznej ilosci czynnikéw krzepniecia jest niemozliwa z uwagi na
dotychczasowy brak rejestru chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne, ktéry gromadzitby takie dane.

poprawa jakosci skutecznosci opieki okotoporodowej - dzieki dostepnosci do
czynnikow krzepniecia jest mozliwos$¢ leczenia nabytej hemofilii, jaka wystapita
po porodzie.

poprawa jakosci leczenia bolu oraz monitorowania skutecznosci tego leczenia -

dzieki dostepnosci do czynnikéw krzepniecia, chorzy unikaja bdlu.
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[.2. Dane epidemiologiczne

Wykaz skaz krwotocznych objetych programem:

© ® Nk L=

_
— O

_
w N

14.
15.
16.
17.

Hemofilia A

Hemofilia A powiktana inhibitorem
Nabyta hemofilia A

Hemofilia B

Hemofilia B powiklana inhibitorem
Choroba von Willebranda

Nabyty zesp6t von Willebranda
Niedobory fibrynogenu

Niedobér protrombiny

Niedobér czynnika V,

Niedobdr czynnika VII (hypoprokonwertynemia)
Niedobér czynnika X

Niedobér czynnika XI

Niedobér czynnika XIII

Ztozony niedobor czynnika V i czynnika VIII

Ztozony wrodzony niedobdr czynnika II, czynnika VII, czynnika IX i czynnika X
Obecnos¢ inhibitora fibrynogenu, czynnika II, V, VII, X, XI lub XIII (allo- lub

autoprzeciwciat)

18.
19.
20.
21.

Trombastenia Glanzmanna
Zespo6l Bernarda-Souliera

Inne wrodzone trombocytopatie,

Nosicielki hemofilii A i B z graniczna aktywnoscia czynnika VIII lub IX oraz

dodatnim wywiadem krwotocznym,

22.

Osoby z graniczna aktywnoscia czynnika von Willebranda oraz dodatnim

wywiadem krwotocznym.

/\/\7 ‘= Ministerstwo
- Zdrowia

Strona 13 z 83



program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023

Omawiajac liczebnos¢ populacji w Polsce, nalezy uwzgledniac¢:

1. spis chorych prowadzony przez Instytut Hematologii i Transfuzjologii w
Warszawie, do ktérego czes¢ osrodkdw hematologicznych dobrowolnie
przekazuje dane dotyczace pacjentow. Spis ten moze byé niekompletny,
poniewaz przekazywanie danych nie jest obowigzkowe.

2. liczbe pacjentéw korzystajacych z programoéw ,Narodowy Program Leczenia
Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018” oraz
~Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”. Dane te zawieraja
jedynie informacje o pacjentach, ktérzy dotychczas przynajmniej raz przyjeli
koncentrat czynnika krzepniecia i/lub desmopresyne z tych programéw w
danym okresie sprawozdawczym i nie zawieraja informacji o pacjentach, ktérzy
np. z uwagi na tagodna posta¢ skazy krwotocznej nie mieli potrzeby przyjecia
leku w danym okresie lub przyjmowali lek np. w okresie poprzedzajacym
obowiazek sprawozdawczy dotyczacy imiennego zuzycia czynnikow
krzepniecia.

3. dane z map potrzeb zdrowotnych.

Wyzej wymienione zrodla danych cechuje zrdéznicowanie, gdyz inny jest cel
wykorzystania tych zrodet.

Celem spisu chorych prowadzonego przez Instytut Hematologii i Transfuzjologii jest
pozyskanie danych medycznych na temat pacjentéw bedacych pod opieka Instytutu i
wspolpracujacych z Instytutem osrodkéw hematologicznych. Z kolei dla ptatnikéw
programow ,,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne na lata 2012-2018” oraz ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
hemofilig A i B” najistotniejsze zawsze byly informacje dotyczace liczb
poszczegolnych grup pacjentow, ktérzy pobrali kosztowny koncentrat czynnika
krzepniecia (oraz zuzycia koncentratéw). Dla potrzeb statystycznych, ktére zaspokoic
maja mapy potrzeb zdrowotnych, uwzglednia sie wszelkie informacje dotyczace

liczebnosci omawianych grup ICD.
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Dla potrzeb niniejszego Programu najbardziej optymalnym Zrédlem danych
epidemiologicznych, pokrywajacym sie w duzej czesci z mierzona w
perspektywie kilkuletniej zglaszalnoscia do ,Narodowego Programu Leczenia
Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018” jest
spis chorych prowadzony przez Instytut Hematologii i Transfuzjologii.
Dlatego interwencje , utworzenie osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych” opisano pkt III.3.1 Programu, dla ktorej miernik

wskazano w punkcie I1.3.2 Programu oszacowano w oparciu o te baze danych.

Ponizej dane dotyczace sytuacji epidemiologicznej na swiecie i w Polsce wraz

z komentarzami.

Zgodnie z danymi World Federation of Hemophilia czestos¢ wystepowania hemofilii
ocenia sie na okoto 1 na

10 000 urodzen. Na podstawie corocznych, globalnych badan prowadzonych przez
WFH, liczbe osob chorych na hemofilie na caltym swiecie szacuje sie na okoto 400
0003.

W raporcie Grupy ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologéw i
Transfuzjologéw z 2014 roku* przedstawiono dane w zakresie liczebnosci oséb

chorych na skazy krwotoczne w wybranych krajach europejskich (Tabela 2).

3
Srivastava, A., Brewer, A. K., Mauser-Bunschoten, E. P., Key, N. S., Kitchen, S., Llinas, A., ... & Street, A. (2013). Guidelines
for the management of hemophilia. Haemophilia, 19(1).

4

Grupa ds. Hemostazy PTHiT. Novo Nordisk. (2014). Hemofilia. Analiza systeméw zarzadzania i gospodarowania czynnikami
krzepniecia w Europie
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Tabela 2. Dane w zakresie liczby i odsetka osob chorych na skazy krwotoczne w

poszczegolnych krajach europejskich, zgodnie z raportem PTHIT 2014

Liczba Liczba osob z hemofilia
Kraj chorych na Odsetek,pop.ulacji powiklanag inhibitorem
krv? kaze ogolne; hemofilia A | hemofilia B
otoczna
Polska 4 406 0,01% 150 4
Szwecja 2 820 0,03% 21 4
Finlandia | 3 494 0,07% bd bd
Irlandia 2904 0,06% 6 2
Wielka 24 794 0,04% 225 10
Brytania
Francja 7 944 0,01% 115 3
Niemcy 9110 0,01% 90 15
Wtochy 8 567 0,01% 417 8
Belgia 2 982 0,03% bd bd
Stowacja | 2 059 0,04% 5 0
Stowenia | 466 0,02% 2 0
Wegry 2 692 0,03% 36 1
Dania 905 0,02% bd bd
Holandia | 3 756 0,02% bd bd
Czechy 1 558 0,01% 13 12
Austria 717 0,009% 26 2
Hiszpania | 2 874 0,006% 76 6
Litwa 485 0,01% 5 0
Portugalia | 759 0,007% bd bd
Grecja 1994 0,02% 20 3
Chorwacja | 898 0,02% bd bd
Bulgaria 741 0,01% 18 1
Lotwa 253 0,01% 2 2
Rumunia | 1967 0,01% 102 3
Estonia 75 0,005% bd bd
Cypr 120 0,01% bd bd
Luksembu | bd bd bd bd
rg
Malta 15 0,003% bd bd

VAVAV
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Tabela 3. Liczba chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w Polsce

wykazana w spisie chorych prowadzonym przez Instytut Hematologii i Transfuzjologii

w Warszawie (stan na marzec 2018 roku).

Rodzaj skazy krwotocznej

Liczba pacjentow

Hemofilia A 2253
Hemofilia A powiklana inhibitorem 148
Nosicielki hemofilii A 41
Nabyta hemofilia A 47
Hemofilia B 399
Hemofilia B powiklana inhibitorem 4
Nosicielki hemofilii B 24
Choroba von Willebranda 1978
Nabyty zespoét von Willebranda 2
Niedobory fibrynogenu 116
Niedobdr protrombiny 1
Niedobor czynnika V 31
Niedobdr czynnika VII 309
Niedobér czynnika X 25
Niedobér czynnika XI 72
Niedobér czynnika XIII 11
Ztozony niedobdr czynnika V i czynnika VIII 3
Trombastenia Glanzmanna 27
Zespol Bernarda-Souliera 9
Inne wrodzone trombocytopatie 208
RAZEM 5708
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Tabela 4. Laczna liczba chorych, ktérzy w 2017 roku przynajmniej raz pobrali
koncentrat czynnika krzepniecia lub desmopresyne w ramach , Narodowego
Programu Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne nalata
2012-2018".

Choroba
Ro Podzial wg | Hemofi | Hemofi von hNe ?lll)(})riti?i Inne skazy
k wieku lia A lia B Willebra a A krwotoczne
nda
Dorosli 1243 193 44 437 181
Dzieci 297 54 0 200 04
Razem
20 dorosli 1540 247 44 637 245
17 i dzieci
Razem
wszystkie 2713
skazy
krwotoczne

W skilad liczby pacjentéw wykazanej w tabeli 4 wchodza zaréwno pacjenci, ktérzy
regularnie raz w roku przyjmuja koncentraty czynnikéw krzepniecia i/lub
desmopresyne, jak rowniez pacjenci, ktorzy przyjmuja lek rzadziej, np. raz na kilka
lat. W zwiazku z tym liczba pacjentow, ktérzy przynajmniej raz przyjeli lek w ramach
~Narodowego Programu Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne nalata 2012-2018” jest wyzsza niz liczba pacjentow, ktorzy w danym
roku lek przyjeli. W internetowym systemie zlecen na koncentraty czynnikéw
krzepniecia i desmopresyne, wdrazanym od grudnia 2012 roku, znalazty sie rekordy
4994 pacjentéw, ktorzy korzystali dotychczas z przedmiotowego programu (stan na

dzien 28 czerwca 2018 roku)

Tabela 5. Liczba chorych, ktérzy otrzymuja koncentrat czynnika krzepniecia w
ramach programu ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofiliq A i B” (stan na

czerwiec 2018 roku)®.

5

Nie mozna dodawac liczb pacjentéw z Tabel 4 i 5, gdyz znaczna czes¢ uczestnikéw ramach programu
~Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” korzysta rowniez z ,,Narodowego Programu
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018".
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Grupa pacjentow Liczba pacjentow
Pacjenci z hemofilig A leczeni czynnikiem VIII 180
osoczopochodnym
Pacjenci z hemofilig A leczeni czynnikiem VIII 125
rekombinowanym
Pacjenci z hemofilig B leczeni czynnikiem IX 34
osoczopochodnym
Pacjenci z hemofilia B leczeni czynnikiem IX 23
rekombinowanym

W mapach potrzeb zdrowotnych z zakresu choréb krwi i uktadu odpornosciowego
dane dotyczace wybranych jednostek chorobowych z zakresu hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych zostaly uwzglednione w niektérych podgrupach wymienionych w
tabeli 6.

Tabela 6.
Podgrupa Kod ICD10 Jednostka chorobowa
Zaburzenia krzepniecia i D66 Dziedziczny niedobor czynnika
skazy krwotoczne VIII
(wrodzone) D67 Dziedziczny niedobér czynnika
IX
D68.0 Choroba von Willebranda
D68.1 Dziedziczny niedobér czynnika
XI
D68.2 Dziedziczny niedobdr innych
czynnikéw krzepniecia
Zaburzenia krzepniecia i D47.3 Samoistna trombocytopenia
skazy krwotoczne (nabyte) (krwotoczna)
D65 Rozsiane wykrzepianie
wewnatrznaczyniowe
D68.3 Skazy krwotoczne zalezne od
obecnosci krazacych
antykoagulantow
D68.4 Nabyty niedobor czynnikéw
krzepniecia
D68.8 Inne okreslone zaburzenia
krzepniecia
D68.9 Nieokreslone zaburzenia
krzepniecia
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D69 Plamica i inne skazy
krwotoczne

Zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych, zapadalnos¢ rejestrowana dla rozpoznan z
grupy Zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne (wrodzone) w roku 2014 wyniosta
0,8 tysiecy przypadkéw w Polsce. Natomiast wspotczynnik zapadalnosci
rejestrowanej na 100 tys. ludnosci wynidst 2,1. Najwyzsze wskazniki zapadalnosci
rejestrowanej na 100 tyiecy. os6b odnotowano w wojewddztwach lubelskim (4,24),

slaskim (3,21), matopolskim (2,82) oraz mazowieckim (2,61) (Rycina 1).
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Liczbe chorych w analizowanej podgrupie w Polsce oszacowano na 7,2 tysiecy (w
przeliczeniu na 100 tysiecy mieszkaricow byto to 19,0). Najwyzsze wskazniki
chorobowosci rejestrowanej na 100 tysiecy osob odnotowano w wojewddztwach
pomorskim (36,24), lubelskim (26,08), malopolskim (23,82) oraz warminsko-
mazurskim (23,41) (Rycina 1).

Zapadalnosc na 100 tys. ludnosci

Wojewodztwa
. Wieksze wartosci w wojewodztwie Mniejsze wartosci w wojewodztwie

Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Rycina 1. Wskaznik zapadalnosci rejestrowanej na wrodzone zaburzenia krzepniecia
i skazy krwotoczne na 100 tys. oséb w 2014 roku w Polsce, zgodnie z mapami

potrzeb zdrowotnych

i Ini Strona 21z 83
/\/\7 2L MlﬂlStErStWD rona 21 z
— < Zdrowia



program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023

Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Rycina 2. WskazZnik chorobowosci rejestrowanej na wrodzone zaburzenia
krzepniecia i skazy krwotoczne na 100 tys. oséb w Polsce w 2014 roku, zgodnie z

mapami potrzeb zdrowotnych
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Tabela 7. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu chorob z
podgrupy Zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne (wrodzone) wsrod osob

dorostych w 2014 r. w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych

5 o
smem =5_.9: 8 88 8.5 4.
2268 §E8EZL b5 s B5o8 ezt
S8 =g =8 bhnoOo 2T @ B < g0 = =
Sg:fg2853F2 25 225 EgR
-] i< § "":S»J 3 o B 5 N ]
Wojewddztwo = B =
dolnoglaskie i3 59 - 12,0 23 2,58
kujawsko- 10 1 - - 21 0,48
pomorskie
lubelskie 32 28 - 3.1 i | 1,49
lubuskie 16 5 - 6,2 23 L.5¥
tédzkie 21 4 - 4.8 14 0,84
malopolskie 16 - - - 3 0,48
mazowieckie 241 94 - 38,2 3 4,52
opolskie 6 1 - - 6 0,60
podkarpackie 9 - - 111 5 0,42
podlaskie 8 1 - 25,0 1 0,67
pomorskie 38 30 - 7,9 4 1,65
Slaskie 29 12 - - 9 0,63
Swietokrzyskie 1 - - - ) 0,08
warminsko- 4 1 - - 10 0,28
mazurskie
wielkopolskie 394 373 - 11,4 14 11,35
zachodniopomorskie 21 7 - 9.5 5 122

Zrodlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.
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Tabela 8. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z

podgrupy Zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne (wrodzone) wsrod dzieci w

2014 roku w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych

N "
® — = \Ea T = T 3 g o— .
2dgd 8EEF2RE <2 Zof 232
Wojewodztwo ge B =
dolnoslaskie 60 45 - 13.3 1 2,06
kujawsko- 25 7 - 4,0 3 1,20
pomorskie
lubelskie 19 14 - - 19 0,88
lubuskie T - - 5 0,69
t6dzkie 70 45 - 4,3 7 2,80
malopolskie 48 23 - - = 1,43
mazowieckie 168 112 - 27,4 6 3,15
podkarpackie 59 47 - - - 20T
podlaskie 25 19 - - 6 2,10
pomorskie 155 82 - 5,2 4 6.73
slaskie 36 5 - 2,8 1 0,79
swietokrzyskie 9 2 - 110 - 0,71
warminsko- 38 17 - - 6 2.63
mazurskie
wielkopolskie 132 64 - 23 10 3.80
zachodniopomorskie 70 50 - 8,6 1 4,08

Zrbodlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Zapadalnos$é rejestrowana dla rozpoznan z grupy Zaburzenia krzepniecia i skazy
krwotoczne (nabyte) w roku 2014 wyniosta 18,4 tysiecy przypadkow w Polsce.
Natomiast wspotczynnik zapadalnosci rejestrowanej na 100 tys. ludnosci wynidst
48,5. Najwyzsze wskazniki zapadalnosci rejestrowanej na 100 tys. os6b odnotowano
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w  wojewodztwach 1ddzkim (67,64), Slaskim (61,94), podlaskim (60,33) oraz
mazowieckim (60,00) (Rycina 3).

60

20

Zapadalnosc na 100 tys. ludnosci

0
@ @ & & 2 @ & @ @ & & & 2 & & &
F F FFPFFFPFPFFFSTFFFSES
£ & & X £ & & & 5 & &£ 5 & & e &
3 o o o [s] o 3 ‘QQ: s} Py o & & & 2 -P
& & & R K ¥ ST S & ¥ 5 S
& S & ¥ & NS g & g
Ob 2 (§2 & o o b() Q X 2
§ & § S & § ¢
& e o k=
a2 S
N & &
& &
G X
Wojewodztwa
. Wieksze wartosci w wojewodztwie Mniejsze wartosci w wojewodztwie

Zroédto: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Rycina 3. Wskaznik zapadalnosci rejestrowanej na nabyte zaburzenia krzepniecia i
skazy krwotoczne na 100 tys. osob w 2014 roku w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb

zdrowotnych

Liczbe chorych w analizowanej podgrupie w Polsce oszacowano na 117,4 tysiecy (w
przeliczeniu na 100 tysiecy mieszkancow byto to 308,9). Najwyzsze wskazniki

chorobowosci rejestrowanej na 100 tys. oséb odnotowano w wojewoddztwach
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podlaskim (389,55), mazowieckim (385,60), Slaskim (375,61) oraz t6dzkim (359,92)
(Rycina 4).

Rycina 4. Wskaznik chorobowosci rejestrowanej na nabyte zaburzenia krzepniecia i
skazy krwotoczne na 100 tys. os6b w Polsce w 2014 roku, zgodnie z mapami potrzeb

zdrowotnych
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Tabela 9. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z
podgrupy Zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne (nabyte) wsréod 8. Dane w
zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z podgrupy Zaburzenia
krzepniecia i skazy krwotoczne (nabyte) wsrdd oséb dorostych w 2014 roku w Polsce,

zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych

—_ \g . g _‘ L
f—‘i%g&; ?"g:‘%gﬂ%%i §§ g—,g Bl o
SNkl AnnES S =5 dEs S7%
23 -8 82g8Es 8 52 Sg% 28z
Wojewddztwo = F= = H
dolnoglaskie 0,45 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 1537
lubuskie 0,15 0,08 - 151 79 14,31
l6dzkie 0,26 0,08 . 0,4 36 10,47
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
Slaskie 0,66 0,06 - 2.3 26 14,42
Swietokrzyskie 0,12 0,01 - 7,2 32 9.90
warminsko- 0.22 0,03 - 8,1 63 15,38
mazurskie
wielkopolskie .71 0,35 - 16,0 31 20,57
zachodniopomorskie 0,24 0,04 - 2.9 557) 14,29

Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.
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Tabela 10. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z
podgrupy Zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne (nabyte) wsréd dzieci w 2014

roku w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych

N :
B e pbEl B o T :
2558 s8-%:8288 &3 gRi 25%
<2 E5 828 <° 5 BE € S92% 283
SEE3 89§ 8 xF 3y A°F
Wojewodztwo = & =
dolnoslgskie 561 380 20,0 10 19,30
kujawsko- 208 16 - 6,2 35 9.95
pomorskie
lubelskie 293 137 - 4.8 10 13,64
lubuskie 81 5 - 4,9 33 7,94
l6dzkie 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 H8 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
Swietokrzyskie 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 5 13,35

Zrodlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.
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[.3. Opis obecnego postepowania

Obecne postepowanie determinuja:
Rekomendacje opracowane przez Grupe do Spraw Hemostazy przy Polskim
Towarzystwie Hematologow i Transfuzjologow. Wykaz obowigzujacych w
Polsce rekomendacji dotyczacych leczenia chorych na skazy krwotoczne:
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
Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musiat ],
Peregud-Pogorzelski J, Podolak-Dawidziak M, Trelinski J, Undas A, Urasinski T,
Zdziarska J, Zawilska K. Wytyczne postepowania w hemofilii A i B
niepowiktanej inhibitorem czynnika VIII i IX (wydanie zaktualizowane). Acta
Haematol Pol. 2016;47(2): 86-114
Zawilska K, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musiat ],
Podolak-Dawidziak M, Undas A, Windyga ], Zdziarska J. w imieniu Grupy
Roboczej ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologéow i
Transfuzjologéw. Polskie zalecenia postepowania w rzadkich niedoborach
osoczowych czynnikéw krzepniecia. Hematologia, 2(4), 2011, 303-310
Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Musiat ],
Podolak-Dawidziak M, Undas A, Zdziarska J, Zawilska K. Polskie zalecenia
postepowania w nabytej hemofilii A w imieniu Grupy Roboczej ds. Hemostazy
Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw. Med. Prakt., 2011, 10:
42-51
Zdziarska ], Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Mital A, Podolak-
Dawidziak M, Windyga J, Zawilska K. Postepowanie w chorobie von
Willebranda. Zalecenia Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw

2008. Medycyna Praktyczna, wyd. specj. 12/2008
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Chojnowski K, Klukowska A, Letowska M, Musiat J, Mital A, Podolak-Dawidziak
M, Windyga J, Zdziarska J, 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
Ustawa z dnia 27 sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych ze sSrodkéw publicznych, w nastepstwie ktérej:
realizowany jest niniejszy Program,
wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w
sprawie Swiadczen gwarantowanych 2z 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,
Ustawa z dnia 12 maja 2011 r. o refundacji lekéw, srodkéw spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobéw medycznych, na
podstawie ktdrej realizowany jest program lekowy , Zapobieganie krwawieniom
u dzieci z hemofilig A i B”
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, ktére mogqg byc
udzielane przez ratownika medycznego, umozliwiajgce ratownikom podawanie
koncentratéow czynnikéw krzepniecia i desmopresyny, z zasobéw wilasnych
chorego.
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 produktow krwiopochodnych,
rekombinowanych koncentratéw czynnikéw krzepniecia oraz desmopresyny, w
stanach nagtego zagrozenia zdrowotnego,

/\\/\7 ‘= Ministerstwo
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Ustawa z dnia 22 sierpnia 1997 r. o publicznej stuzbie krwi, zobowiazujaca
RCKiK do realizacji zaopatrzenia w produkty krwiopochodne, rekombinowane
koncentraty czynnikéw krzepniecia oraz desmopresyne, na podstawie ktorej
wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 17 listopada 2016 r. w sprawie
szczegolowego wzoru zamowienia indywidualnego na produkty krwiopochodne,

rekombinowane koncentraty czynnikéw krzepniecia oraz desmopresyne.

Aby zapewni¢ pacjentom mozliwo$sé 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, ktorzy nie

wymagaja leczenia szpitalnego.
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I1. Cele Programu polityki zdrowotnej i mierniki efektywnosci jego realizacji

Cele gtowne i szczegdétowe Programu zostaly opracowane zgodnie z koncepcja

SMART, wedltug ktérej kazdy cel mozna scharakteryzowac, jako:

1.

Specific - sprecyzowany, konkretny, szczegotowy i dobrze zdefiniowany.
Specyficznos¢ celu oznacza precyzje w opisaniu tego, co ma zostaé osiggniete

w przysztosci. Powinien on mie¢ jasno zdefiniowany rezultat.

. Measurable - mierzalny. To cel, ktérego realizacje mozna monitorowac i

mierzyc.

Achiavable - osiggalny. Osiagalnos¢ celu oznacza, ze osoby, ktére maja go
osiggna¢ powinny mie¢ mozliwos¢ zdobycia zasobéw potrzebnych do jego
realizacji. Istotne jest okreslenie takich celdéw, ktore nie beda zbyt tatwe lub
zbyt trudne do osiggniecia.

Relevant - istotny, wazny. Cel powinien by¢ powiazany z
wartosciami/priorytetami danej jednostki. Przy jego tworzeniu warto zadac
pytanie: Co waznego mozna zyskac¢ dzieki jego realizacji? Co waznego zmieni

sie w danym obszarze po jego osiggnieciu?

. Time-bound- zaplanowany w czasie. Przy formutowaniu celu nie moze

zabraknac¢ ostatecznego terminu jego osiagniecia. Jest to takze warunek

skutecznego monitorowania realizacji celu.

I1.1. Cele gtéwne:

1.

/\/\7 “~ Ministerstwo
- < [drowia

Utworzenie osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
potaczonych wspdllnym elektronicznym rejestrem medycznym chorych na

hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

. Utworzenie krajowych osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

krwotocznych.

Zapewnienie produktéw leczniczych niezbednych dla chorych na hemofilie i
pokrewne skazy krwotoczne.

Zapewnienie odpowiednich warunkow dla postepowania z chorymi na hemofilie

i pokrewne skazy krwotoczne przez Panstwowe Ratownictwo Medyczne, dzieki
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ktérym nie bedzie dochodzilo do zgonéw z powodu nie podania Iub

opdéznionego podania koncentratu czynnika krzepniecia.
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Tabela 11. Cele gléwne rozpisane zgodnie z koncepcja SMART

Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023

S M A R T
Specific Measurable Achiavable Relevant Time-bound
Sprecyzowany, Mierzalny. To Osiggalny. Istotny, wazny. Zaplanowany w
konkretny, cel, ktérego Osiagalnosc¢ Cel powinien czasie. Przy
szczegotowy i realizacje celu oznacza, ze | by¢ powiazany formutowaniu
dobrze mozna osoby, ktore z celu nie moze
zdefiniowany. monitorowac i majga go wartosciami/pri | zabraknac
Specyficznosé mierzyc. osiagnacd orytetami danej | ostatecznego
celu oznacza powinny mie¢ jednostki. Przy terminu jego
precyzje w mozliwos¢ jego tworzeniu osiagniecia. Jest
opisaniu tego, zdobycia warto zadac to takze
co ma zostac zasobow pytanie: Co warunek
osiagniete w potrzebnych do | waznego mozna | skutecznego
przysztosci. jego realizacji. zyska¢ dzieki monitorowania
Powinien on Istotne jest jego realizacji? | realizacji celu.
mie¢ jasno okreslenie Co waznego
zdefiniowany takich celdw, zmieni sie w
rezultat ktore nie beda danym obszarze
zbyt tatwe lub po jego
zbyt trudne do osiagnieciu?
osiagniecia.
Utworzenie Zawarcie umow | Liczba Do osiagniecia Systemowe Wg etapoéw w
osrodkow z osrodkami osrodkow, ktére | mozliwe jest powiazanie pkt IV
leczenia wskazanymi w zdecyduja sie powiazanie pacjentow z Programu
hemofilii i Programie i podpisac pacjentow z osrodkami
pokrewnych rozliczanie umowe na osrodkami hematologiczny
skaz liczby realizacje leczenia mi, unikanie
krwotocznych, | pacjentéw Programu i hemofilii i utraty kontaktu
polaczonym objetych opieka | liczba pokrewnych pacjentow z
wspolnym pacjentow, skaz hematologami
elektroniczny ktérzy zostana krwotocznych
m rejestrem objeci opieka oraz
medycznym egzekwowanie
chorych na zapisow umow
hemofilie i
pokrewne
skazy
krwotoczne.
Utworzenie Zawarcie umow | Liczba Do osiagniecia Dzieki Wg etapoéw w
krajowych z osrodkami uczestnikow mozliwe jest szkoleniom, pkt IV
osrodkow wskazanymi w szkolen przeszkolenie kazdy osrodek Programu
leczenia Programie i zakladanej leczenia
hemofilii i rozliczanie liczby hemofilii i
pokrewnych uméw, w tym uczestnikow, pokrewnych
skaz prowadzenie pod warunkiem | skaz
krwotocznych. | szkolen zobowigzania krwotocznych
osrodkéw bedzie
leczenia zobowigzany
hemofilii i corocznie
pokrewnych skierowac jedna
skaz osobe z danego
krwotocznych zawodu
do medycznego.
zobowiazywania | Mozliwos¢ taka
pracownikow uzyskaja takze

do szkolen

wojewodowie w
odniesieniu do
dyspozytorow

VAVAV
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medycznych.
Zapewnienie Zapewnienie Brak miesiaca Do osiagniecia - | Unikniecie Wg etapoéw w
produktow nieprzerwanej w trakcie brak miesiaca w | pogtebiania sie | pkt IV
leczniczych dostepnosci realizacji trakcie i wzrostu skali Programu
niezbednych lekow dla Programu, w realizacji artropatii
dla chorych na | chorych na ktorym Programu, w hemofilowej,
hemofilie i hemofilie i dosztoby do ktorym niepetnosprawn
pokrewne pokrewne skazy | braku leku dla dosztoby do osci i
skazy krwotoczne do chorych na braku leku dla niezdolnosci do
krwotoczne. leczenia hemofilie i chorych na pracy badz
domowego, pokrewne skazy | hemofilie i samodzielnej
ambulatoryjneg | krwotoczne. pokrewne skazy | egzystencji.
0 i szpitalnego krwotoczne,
dzieki
odpowiedniemu
planowaniu
Zapewnienie Brak zgonéw z System ocen: Metoda Ratowanie Ciagte dziatania
odpowiednich | powodu nie 1. Zadowa | osiagniecia celu | zdrowia i zycia | w latach 2019-
warunkow dla | podania lajacy - brak sa ciagte jest 2023
postepowania | koncentratu Zgonow w dziatania na najistotniejsze
z chorymi na czynnika roku rzecz dla kazdego
hemofilie i krzepniecia lub kalendarzowy | zmniejszenia podmiotu
pokrewne desmopresyny m, prawdopodobie | leczniczego
skazy 2. Zly - do | nstwa poprzez:
krwotoczne dwodch zgonow | 1. Tworze
przez w roku nie depozytow
Panstwowe kalendarzowy szpitalnych
Ratownictwo m koncentratow
Medyczne, 3. Krytycz krzepniecia i
dzieki ktorym nie zly - informowanie
nie bedzie wiecej niz dwa wojewodow o
dochodzilo do zgony w roku depozytach,
zgonéw z kalendarzowy aby pacjenci
powodu nie m mogli by¢
podania Tub dowozeni od
opoznionego razu w
podania miejsca, gdzie
koncentratu znajduje si¢
czynnika czynnik,,
krzepniecia. 2. Szkolen
ia
3. zapewni
enie kontaktu
Panstwowego
Ratownictwa
Medycznego z
osrodkiem
leczenia
hemofilii,
4. zapewni
enie
mozliwosci
przetransport
owa-
nia pacjenta
do osrodka
leczenia
hemofilii,
zapewniajaceg
0 osoby
doswiadczony

VAVAV

= Ministerstwo
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miw
postepowaniu
ze skazami
krwotocznymi
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I1.2. Cele szczegotowe
1. Objecie pacjentéw kompleksowa opieka w osrodkach 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 czynnikéw krzepniecia i desmopresyny w
RCKiK.

b. Dostep do dostaw domowych koncentratéw czynnikéw krzepniecia dla
pacjentdw pobierajacych regularne ilosci.

c. Dostep do nowo rejestrowanych produktéw leczniczych w miare
mozliwosci finansowych budzetu Programu.

d. Tworzenie depozytéw koncentratéw czynnikow krzepniecia w osrodkach
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych oraz w podmiotach
leczniczych posiadajacych szpitalne oddzialy ratunkowe.

3. Zapewnienie szkolen personelu medycznego z zakresu leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych realizowanych przez krajowe osrodki leczenia

hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
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S M A R T
Specific Measurable Achiavable Relevant Time-bound
Sprecyzowany, Mierzalny. To Osiggalny. Istotny, wazny. Zaplanowany w
konkretny, cel, ktérego Osiagalnosc¢ Cel powinien czasie. Przy
szczegotowy i realizacje celu oznacza, ze | by¢ powiazany formutowaniu
dobrze mozna osoby, ktore z celu nie moze
zdefiniowany. monitorowac i majga go wartosciami/pri | zabraknac
Specyficznosé mierzyc. osiagnacd orytetami danej | ostatecznego
celu oznacza powinny mie¢ jednostki. Przy terminu jego
precyzje w mozliwos¢ jego tworzeniu osiagniecia. Jest
opisaniu tego, zdobycia warto zadac to takze
co ma zostac zasobow pytanie: Co warunek
osiagniete w potrzebnych do | waznego mozna | skutecznego
przysztosci. jego realizacji. zyska¢ dzieki monitorowania
Powinien on Istotne jest jego realizacji? | realizacji celu.
mie¢ jasno okreslenie Co waznego
zdefiniowany takich celdw, zmieni sie w
rezultat ktore nie beda danym obszarze
zbyt tatwe lub po jego
zbyt trudne do osiagnieciu?
osiagniecia.
Objecie Zawarcie umoéw | Liczba Do osiagniecia Systemowe Wg etapoéw w
pacjentow z osrodkami osrodkow, ktére | mozliwe jest powiazanie pkt IV
kompleksowa | wskazanymiw zdecyduja sie powiazanie pacjentow z Programu
opieka w Programie i podpisac pacjentow z osrodkami
osrodkach rozliczanie umowe na osrodkami hematologiczny
leczenia liczby realizacje leczenia mi, unikanie
hemofilii i pacjentow Programu i hemofilii i utraty kontaktu
pokrewnych objetych opieka | liczba pokrewnych pacjentow z
skaz pacjentow, skaz hematologami
krwotocznych ktérzy zostana krwotocznych
w zakresie objeci opieka oraz
nadzoru nad egzekwowanie
leczeniem w zapiséw umow
warunkach
domowych
oraz
regularna
ocena stanu
zdrowia.
Dostep do Zapewnienie Zakup Do osiagniecia - | Unikniecie Wg etapow w
koncentratow | nieprzerwanej zaktadanych brak miesiaca w | poglebiania sie | pkt IV
czynnikow dostepnosci ilosci lekow. trakcie i wzrostu skali Programu
krzepniecia i lekow dla realizacji artropatii
desmopresyny | chorych na Programu, w hemofilowej,
w RCKiK. hemofilie i ktorym niepelnosprawn
pokrewne skazy dosztoby do osci i
krwotoczne do braku leku dla niezdolnosci do
leczenia chorych na pracy badz
domowego, hemofilie i samodzielnej
ambulatoryjneg pokrewne skazy | egzystenciji.
o0 i szpitalnego krwotoczne,
dzieki
odpowiedniemu
planowaniu
Dostep do Zapewnienie Objecie 1. Do Utatwienia dla Wg etapoéw w
dostaw nieprzerwanych | dostawami osiagniecia pacjentow pkt IV
domowych regularnych domowymi brak miesigca | majacych Programu
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koncentratow | dostaw lekow w trakcie trudnosci w
czynnikow domowych zaktadanej realizacji poruszaniu sie
krzepniecia lekow dla liczby Programu, w
dla pacjentéw | okreslonej pacjentow ktorym
pobierajacych | grupy dosztoby do
regularne pacjentéw przerwania
ilosci. pobierajacych dostaw
regularne ilosci domowych
w warunkach 2. Odcigza
domowych enie
powierzchni
magazynowyc
h RCKiK i
utatwienia dla
pacjentow
majacych
trudnosci w
poruszaniu sie
Dostep do Zapewnienie 1. Wykaza | Do osiagniecia Stworzenie Wg etapoéw w
nowo mozliwosci nie zwiekszenie warunkow do pkt IV
rejestrowanyc | uzyskania oszczednosci konkurencyjnos | otwarcia Programu
h produktow efektywnosci wobec ci Programu na
leczniczych w | medycznej lub dotychczas postepowe
miare kosztowej stosowanych terapie
mozliwosci terapii,
finansowych 2. Liczba
budzetu pacjentow
Programu objetych
nowymi
terapiami
Tworzenie Zapewnienie Liczba Zapewnienie Zmniejszenie Wg etapow w
depozytow koncentratu utworzonych realizacji prawdopodo- pkt IV
koncentratow | czynnika depozytow zasady bienstwa nie Programu oraz
czynnikow krzepniecia do koncentratow Lnajpierw podania zgodnie ze
krzepniecia w | sytuacji nagtych | czynnikow czynnik” dla koncentratu skala ocen w
osrodkach w miejscu, do krzepniecia skaz czynnika mierniku , Brak
leczenia ktérego moze krwotocznych, krzepniecia zgonow
hemofilii i trafi¢ pacjent w do ktérych (gdy zachodzi chorych na
pokrewnych nagtej sytuacji stosuje sie potrzeba) w hemofilie i
skaz czynnik miejscu, w pokrewne skazy
krwotocznych znajdujacy sie ktorym depozyt | krwotoczne z
oraz w w depozycie utworzono powodu nie
podmiotach podania lub
leczniczych opdznionego
posiadajacych podania
szpitalne koncentratu
oddzialy czynnika
ratunkowe krzepniecia”
Zapewnienie Zawarcie uméw | Liczba Do osiagniecia Dzieki Wg etapow w
szkolen z osrodkami uczestnikow mozliwe jest szkoleniom, pkt IV
personelu wskazanymi w szkolen przeszkolenie kazdy osrodek Programu
medycznego z | Programie i zaktadanej leczenia
zakresu rozliczanie liczby hemofilii i
leczenia umoéw, w tym uczestnikow, pokrewnych
hemofilii i prowadzenie pod warunkiem | skaz
pokrewnych szkolen zobowigzania krwotocznych
skaz osrodkow bedzie
krwotocznych leczenia zobowigzany
realizowanych hemofilii i corocznie
przez krajowe pokrewnych skierowac jedna
osrodki skaz osobe z danego
leczenia krwotocznych zawodu
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hemofilii i
pokrewnych
skaz
krwotocznych

do
zobowigzywania
pracownikow
do szkolen

medycznego.
Mozliwos¢ taka
uzyskaja takze
wojewodowie w
odniesieniu do
dyspozytorow
medycznych.
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Zdrowia

Strona 40 z 83



program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023

I1.3. Mierniki efektywnosci realizacji programu polityki zdrowotnej

1. Brak zgonéw chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne z powodu nie

podania lub opdézZnionego podania koncentratu czynnika krzepniecia.

a. W mierniku tym wprowadza sie nastepujaca trzystopniowa skale ocen:

“ = Ministerstwo
“ Zdrowia

e Zadowalajaca - w przypadku braku zgonéw z powodu nie podania
lub opéznionego podania koncentratu czynnika krzepniecia
zgtaszanych przez cztonkéw Rady Programu w danym roku
kalendarzowym (Kazdy zgon bedzie weryfikowany, czy przyczynq
rzeczywiscie bylo nie podanie lub opozZnione podanie koncentratu),

e Z}a - w przypadku jednego lub dwoch zgonéw z powodu nie
podania lub opdéznionego podania koncentratu czynnika krzepniecia
zgtaszanych przez cztonkéw Rady Programu w danym roku
kalendarzowym.

» W przypadku potwierdzenia, ze zgon byt wynikiem nie

podania lub opodznionego podania koncentratu czynnika
krzepniecia, opracowywane beda propozycje, aby w powiecie,
w ktéorym doszlo do zgonu, uniknaé takich sytuacji w
przysztosci. Propozycja moze uwzglednia¢ utworzenie
depozytu szpitalnego koncentratow czynnikdéw krzepniecia w
danym rejonie, zalecenie nawiazania wspotpracy miejscowego
SOR/IP z osrodkiem leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

krwotocznych, itp.

e Krytycznie zla - w przypadku trzech lub wiecej zgonéw z powodu
nie podania Ilub opodzZnionego podania koncentratu czynnika
krzepniecia zgtaszanych przez cztonkéw Rady Programu w danym
roku kalendarzowym.

» W przypadku krytycznie zlym, wojewodowie zostana

zobowigzani do  przypomnienia calemu = systemowi
Panstwowego Ratownictwa Medycznego na swoim terenie o
priorytetach w strategii postepowania z chorymi na skazy

krwotoczne wymienione w Programie w stanach nagtych.
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Wojewodowie zostana zobowigzani ponadto do
powiadomienia wszystkich SOR o mozliwosci utworzenia
depozytu koncentratow czynnikéw krzepniecia.
2. Liczba pacjentéw objetych opieka osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych:

a. Na koniec 2023 liczba pacjentéw, ktérym zatozono karty 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, liczbe chorych na hemofilie i pokrewne
skazy krwotoczne w kraju (zaokrgglong do petnych tysiecy).

b. Celem jest usystematyzowanie zwigzania pacjentdw z osrodkami leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, tym samym zahamowanie
zjawiska utraty kontaktu chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne z hematologami.

3. Srednie roczne zuzycie poszczegélnych produktéw leczniczych na mieszkanca
kraju:

a. W 2023 roku w Programie powinny by¢ osiggniete nastepujace
wskazniki:

¢ 8,0 j. m. koncentrat czynnika VIII na 1 mieszkanca/rok 7,

e 1,1 j. m. koncentrat czynnika IX na 1 mieszkanca/rok,

e 0,76 j.m. czynnika VIII zawierajacego czynnik von Willebranda na 1
mieszkanca/rok,?

* 0,79 j.m. aPCC na 1 mieszkanca/rok,

* 0,04 j.m. PCC na 1 mieszkanca/rok,

6

Liczba pacjentéw objetych opieka osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych nie jest tozsama ze
zglaszalnoscia do Programu. Pacjenci moga zglasza¢ sie do Programu np. wylacznie w celu uzyskania koncentratu czynnika
krzepniecia i desmopresyny, z pominieciem osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

7

Do wyliczenia wartosci miernika zuzycia koncentratéw czynnikéw krzepniecia VIII i IX na mieszkanca
kraju sumowane beda koncentratu osoczopochodnych i rekombinowanych czynnikéw krzepniecia VIII
i IX z niniejszego Programu.

8

Do wyliczenia wartosci miernika zuzycia koncentratu czynnika krzepniecia zawierajacego czynnik von
Willebranda sumowane beda ilosci preparatu o proporcji VWF:FVIII co najmniej 1:1 oraz co najmniej
2:1.

/\/\7 “~ Ministerstwo
- < [drowia

Strona 42 z 83



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

e 0,02 j.m. czynnika VII na 1 mieszkanca/rok,
¢ 0,92 ng rekombinowanego czynnika VIIa na 1 mieszkanca/rok,
¢ 9,21 pg fibrynogenu na 1 mieszkanca/rok,
* 0,01 j.m. czynnika XIII na 1 mieszkanca/rok.
4. Liczba pacjentéw objetych dostawami domowymi koncentratéw czynnikow
krzepniecia ze srodkéw Programu:
a. Docelowa liczba pacjentéw wskazana jest pkt IV.1.4.d Programu.
5. Liczba depozytéw koncentratéw czynnikéw krzepniecia ze srodkéw Programu:
a. Odsetek liczby utworzonych depozytow koncentratéw czynnikow
krzepniecia ze srodkow Programu w stosunku do liczby wynikajacej z
depozytéw wskazanych przez Rade Programu.
6. Liczba osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, z ktérych
przeszkolono kadre medycznag w ramach Programu.
a. W 2023 roku kazdy z osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych powinien wykaza¢ sie przeszkoleniem w krajowych
osrodkach leczenia hemofilii kazdej z grup zawodowych wymienionych w

zalgczniku nr 2.
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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 poprzedniej czesci niniejszego Programu. Do
Programu zostana wlaczeni takze pacjenci w trakcie diagnostyki, u ktérych istnieje
silne podejrzenie skazy krwotocznej wymienionej w Programie, gdyz w pewnych
sytuacjach niezastosowanie natychmiastowego leczenia moze doprowadzi¢ w krotkim
czasie do pogorszenia stanu zdrowia, skutkujacego powaznym uszkodzeniem funkcji

zyciowych organizmu lub utraty zycia.
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II1.2. Kryteria kwalifikacji do udzialu w programie polityki zdrowotnej oraz kryteria

wylaczenia z programu polityki zdrowotnej:

Tabela 13
Modutl Wskazania do Kryteria kwalifikacji Kryteria wylaczenia
stosowania produktéw
leczniczych
Modut 1 1. Leczenie krwawien w Stwierdzenie lub podejrzenie 1 zgon
warunkach domowych 2. ustanie skazy

nastepujacych skaz krwotocznych:
1

Zapewnienie koncentratéw
rekombinowanych
czynnikow krzepniecia VIII
i IX dla dzieci i dorostych,
ktdrzy nie otrzymywali
wczesniej

2.

warunkach domowych
Program
immunotolerancji (o
ile niemozliwe jest
wykazanie
odpowiedzialnosci

koncentratéw czynnika VIII i IX w
nastepujacych skazach krwotocznych:
1. Hemofilia A,

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

4. Hemofilia B powiktana inhibitorem.

Zapewnienie produktow 2. Wtérna profilaktyka . Hemofilia A krwotocznej (np. po
leczniczych dostepnych dorostego chorego z 2. Hemofilia A powiklana przeszczepie wqtroby lub
niezaleznie od wieku hemofiliag A lub B, inhibitorem ustanie nabytej hemofilii A)
pacjenta: niepowiktana 3. Nabyta hemofilia A 3. wylaczenie na zyczenie
1. koncentratu czynnika inhibitorem, 4. Hemofilia B pacjenta, na dowolnym etapie
VIII®, 3. Program 5. Hemofilia B powiktana
2. koncentratu czynnika immunotolerancji, inhibitorem
X, 4. Wiérna profilaktyka 6. Choroba von Willebranda
3. koncentratu czynnika chorego z hemofiliag A 7. Nabyty zespét von
VIII zawierajacego lub B powiklana Willebranda
czynnik von inhibitorem, 8. Niedobory fibrynogenu
Willebranda o proporcji niezaleznie od wieku, 9. Niedobér protrombiny
VWEF:FVIII co najmniej 5. Wtérna profilaktyka 10. Niedobo6r czynnika V
1:1, chorego z inng niz 11. Niedobdr czynnika VII
4. koncentratu hemofilia A lub B (hypoprokonwertynemia)
aktywowanych skaza krwotoczna, 12. Niedobdr czynnika X
czynnikow zespotu niezaleznie od wieku 13. Niedobdr czynnika XI
protrombiny aPCC, oraz obecnosci 14. Niedobdr czynnika XIII
5. koncentratu czynnikdéw inhibitora, 15. Zlozony niedobér czynnika V i
zespotu protrombiny 6. Leczenie czynnika VIII
(PCC), ambulatoryjne 16. Zlozony wrodzony niedobér
6. koncentratu czynnika 7. Leczenie szpitalne czynnika II, czynnika VII,
VII, czynnika IX i czynnika X
7. koncentratu 17. Obecnos¢ inhibitora
rekombinowanego fibrynogenu, czynnika II, V,
czynnika VIla, VII, X, XI lub XIII (allo- lub
8. koncentratu autoprzeciwciatl)
fibrynogenu, 18. Trombastenia Glanzmanna
9. koncentratu czynnika 19. Zespoét Bernarda-Souliera
X111, 20. Inne wrodzone
10. desmopresyny dozylnej trombocytopatie,
11. desmopresyny 21. Nosicielki hemofiliiAiB z
donosowej. granicznag aktywnoscia
czynnika VIII lub IX oraz
dodatnim wywiadem
krwotocznym,
22. Osoby z graniczna
aktywnoscia czynnika von
Willebranda oraz dodatnim
wywiadem krwotocznym.
Modut 2 1. Leczenie Dzieci i dorosli, ktorzy nie otrzymywaly 1 zgon
krwawien w wczesniej osoczopochodnych 2. ustanie skazy

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

3. wylaczenie na zyczenie
pacjenta, na dowolnym etapie

9

przyjmuje sie mozliwos¢ stosowania zarowno 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.

10

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 zamoéwienia publicznego.
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osoczopochodnych
koncentratéw czynnikow
krzepniecia VIII i IX oraz

podmiotu
odpowiedzialnego za
wytworzenie

W wyjatkowych przypadkach dla
dorostych oraz dzieci u ktérych

Zapewnienie koncentratu
czynnika VIII zawierajacego
czynnik von Willebranda o
proporcji VWF:FVIII co
najmniej 2:1

krwawien w
warunkach domowych

2. e
profilaktyka u chorych
na chorobe von
Willebranda,
niezaleznie od wieku,

3. Program
immunotolerancji

4. Leczenie
ambulatoryjne

5. Leczenie
szpitalne

zespoét von Willebranda w przypadku:

1. zagrozenia przeladowaniem
czynnika VIII lub,
2. braku reakcji na koncentrat

czynnika VIII zawierajacego czynnik
von Willebranda o proporcji
VWF:FVIII co najmniej 1:1

2.
3.

4.

innych pacjentéw, u ktérych inhibitora) stwierdzono dzialania niepozadane po

stwierdzono dziatania 3. Leczenie stosowaniu wiecej niz jednego

niepozadane po stosowaniu ambulatoryjne osoczopochodnego koncentratu

wiecej niz jednego 4. Leczenie czynnika krzepniecia VIII lub IX, a

osoczopochodnego szpitalne dziatania niepozadane zostaty

koncentratu czynnika zgloszone do Urzedu Rejestracji

krzepniecia VIII lub IX i Produktéw Leczniczych Wyrobow

zostalo to udokumentowane Medycznych i Produktéw Biobdjczych.

Modutl 3 1 Leczenie Choroba von Willebranda lub nabyty 1. ustanie zagrozenia

przetadowaniem czynnika VIII,

zgon

ustanie skazy
krwotocznej (np. po
przeszczepie wqtroby lub
ustanie nabytego Zespotu von
Willebranda)

wylaczenie na zyczenie
pacjenta, na dowolnym etapie

Modutl 4

Zapewnienie produktow
emicizumab, wieprzowego
rekombinowanego czynnika
VIII oraz innych nowo
rejestrowanych produktow
leczniczych do leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych dla
pacjentoéw wskazanych
przez Rade Programu

Pacjenci zaproponowani
przez Rade Programu i
wskazanie do podania
produktu leczniczego
zaakceptowane przez
ministra wtasciwego do
spraw zdrowia, po
uprzedniej opinii
AOTMIT.

Spelnianie tgcznie trzech kryteriéw

1. zakwalifikowanie pacjenta
przez Rade Programu,
2. wykazanie efektywnosci

medycznej lub kosztowej, w ramach
mozliwosci budzetu Programu

3. pozytywna opinia AOTMIT
odnosnie wskazania

1

2.
3

4.

. niepotwierdzenie sie
efektywnosci medycznej lub
kosztowej wobec dotychczas
stosowanych produktéow
leczniczych,

zgon

ustanie skazy
krwotocznej (np. po
przeszczepie watroby lub
ustanie nabytego Zespotu von
Willebranda)

wylaczenie na zyczenie
pacjenta, na dowolnym etapie

II1.3. Planowane interwencje

W ramach niniejszego Programu przewidywane sa nastepujace interwencje:

Utworzenie osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych:

Osrodki leczenia hemofilii zostaly wskazane w zatgcznikach 4-5 do Programu.

Zadania osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych:

a)

pokrewne skazy krwotoczne zgodnie z polskimi

Sprawowanie kompleksowej opieki nad chorymi na hemofilie i

postepowania,

b)

Sprawowanie

nadzoru nad

wytycznymi

leczeniem w warunkach

domowych chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

C)

Regularna ocena stanu zdrowia chorych na hemofilie i

pokrewne skazy krwotoczne.
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d) Potwierdzanie wykonywanych zadan poprzez wystawianie
kazdemu pacjentowi raz na rok kart postepowania zgodnie z
zatacznikiem nr 1 do Programu.

e) Prowadzenie depozytu koncentratéw czynnikéw krzepniecia i
desmopresyny na podstawie umowy zawartej z RCKiK,

f) calodobowy dyzur konsultacyjny dla innych podmiotow
leczniczych i Panstwowego Ratownictwa Medycznego.

g) Wprowadzanie danych pacjentéw do rejestru medycznego
chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, po jego
uruchomieniu.

h) Udzial przedstawiciela w Radzie Programu,
i)Kierowanie kadry medycznej na szkolenia prowadzone przez
krajowe osrodki leczenia hemofilii.

j)’calodobowy dyzur konsultacyjny dla pacjentow w osrodku leczenia,
telefoniczny lub droga elektroniczna
k) Diagnostyka hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych -
finansowana ze S$rodkow NFZ. Zakres badan diagnostycznych -
zgodnie z rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada
2013 r. w sprawie Swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia
szpitalnego, zatacznika nr 3, czesci I poz. 21 lub 32 lit. A lub B.

Utworzenie krajowych osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych:

Krajowymi osrodkami leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
zostana Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie oraz Samodzielny
Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny w Warszawie, podmioty lecznicze, do
ktéorych kierowane sa najtrudniejsze przypadki pacjentéw z terenu catego
kraju.

Zadania krajowych osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych:

Konsultowanie najtrudniejszych przypadkéw na rzecz osrodkéw leczenia

hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
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Wspélne przeprowadzenie szkolen stacjonarnych dla kadry

medycznej, zgodnie z zatacznikami nr 2 i 3 do Programu.

Utworzenie Rady Programu.

Rada Programu bedzie sktada¢ sie z przedstawicieli osrodkéw leczenia

hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, stowarzyszen chorych na hemofilie i

pokrewne skazy krwotoczne, Ministerstwa Zdrowia oraz Narodowego Centrum

Krwi. Rada Programu moze zaprosi¢ do udzialu w posiedzeniach dodatkowe

osoby.

Rada Programu bedzie obradowac¢ co najmniej dwa razy w roku.

Zadania Rady Programu:

/NN

a) Doradzanie i tworzenie rekomendacji dla ministra wtasciwego
do spraw zdrowia w aspekcie hemofilii i pokrewnymi skazami
krwotocznymi, z wtasnej 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 koncentratow czynnikéw krzepniecia oraz
wskazywanie ilosci lekéw 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.

f) Inicjatywa w zakresie proponowania Ministrowi Zdrowia
dokumentéw z zakresu ratownictwa medycznego chorych na

hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.
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Zaopatrzenie w produkty lecznicze do leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych:

Zapewnienie pacjentom produktow leczniczych zgodnie 2z Kkryteriami
kwalifikacji i wylaczenia w pkt III. 2. Programu.

Podstawowe zasady zakupow produktow leczniczych:

a) Zakup bedzie dokonywany, przez Narodowe Centrum Krwi,
za posrednictwem Zakladu Zaméwien 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
zastrzezeniem pkt b)

b) Koncentraty czynnikdw krzepniecia VIII i IX dla dzieci, beda
kupowane za posrednictwem Zakladu Zamoéwien Publicznych przy
Ministrze Zdrowia, we wspoélnych postepowaniach o udzielenie
zamoOwien publicznych przez Narodowe Centrum Krwi oraz
jednostke = koordynujaca  program = lekowy ,Zapobieganie
krwawieniom u dzieci z hemofilie A i B”. Celem wspdlnych
przetargéw bedzie koordynacja metod zakupu produktow
leczniczych w obydwu programach, przede wszystkim zakup tych
samych produktéow leczniczych dla dzieci w obydwu programach.

C) W postepowaniach o udzielenie zamodwienia publicznego,
bedzie dazy¢ sie do uzyskania zestawow do podawania
koncentratow czynnikow krzepniecia poprzez port dla wszystkich
pacjentéw z zatozonym portem.

Zakupione koncentraty czynnikdw krzepniecia i desmopresyna beda
przekazywane przez NCK na podstawie stosownych umoéw do RCKiK. Zadania
RCKiK:

a) Przyjecie na stan, przechowywanie i magazynowanie

zakupionych koncentratow czynnikéw krzepniecia i desmopresyny,

zgodnie z rozdzielnikami dostaw opracowanymi przez NCK.
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b) Wydawanie  koncentratdow  czynnikow  krzepniecia i
desmopresyny do leczenia pacjentom i podmiotom leczniczym, na
podstawie imiennego zamowienia, zgodnie z rozporzadzeniem
Ministra Zdrowia z dnia 17 Ilistopada 2016 r. w sprawie
szczeg6lowego wzoru zamowienia indywidualnego na produkty
krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikéw
krzepniecia oraz desmopresyne.

C) Zapewnienie przesuniec¢ koncentratow czynnikow krzepniecia
i desmopresyny z innych RCKiK, na podstawie dyspozycji NCK.

d) Zapewnienie podmiotom mozliwosci zawarcia umoéw
pisemnych na utworzenie depozytow szpitalnych koncentratéw
czynnikéw Kkrzepniecia i desmopresyny, regulujacych miedzy
innymi: zasady odpowiedzialnosci i rotowania koncentratéw
czynnikéw Kkrzepniecia i desmopresyny (w celu unikniecia
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 przestania
informacji przez wojewode do dysponentéw zespotdw ratownictwa
medycznego, posiadajacych dyspozytornie medyczne.

Wprowadzenie dostaw domowych koncentratéw czynnikow krzepniecia:

a) osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
zgtosza do Rady Programu pacjentéw regularnie pobierajacych
koncentraty czynnikéw krzepniecia, ktérzy zgodza sie na dostawy
domowe i beda przyjmowac kupiony w zamodwieniu publicznym
produkt leczniczy. W pierwszej kolejnosci osrodki zglasza¢ beda
pacjentdw o ograniczonej sprawnosci ruchowej.

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

c) Dostawy domowe beda odbywaly sie na podstawie umowy
zawartej pomiedzy NCK a wykonawca. Wybrany wykonawca bedzie
dostarczat koncentrat czynnika krzepniecia do domu pacjenta
zgodnie z ustawa z dnia 6 wrzesnia 2001 r. prawo farmaceutyczne.

d) W postepowaniach o udzielenie zaméwien publicznych na zakupy

produktow leczniczych wraz z dostawami do doméw pacjentow,
Wykonawca zobowigzany bedzie do ujecia w cenie leku narzedzi
monitorowania zuzycia w czasie rzeczywistym, np. tabletu lub
smartfona wyposazonego w aplikacje do odnotowywania podan
leku, wylewodw, itp. W cenie leku zawarte bedzie réwniez szkolenie
pacjenta w zakresie stosowania tych narzedzi.
Wdrazanie nowo rejestrowanych lekow oraz eminicizumabu 1
rekombinowanego wieprzowego czynnika VIII w uzasadnionych przypadkach w
ramach budzetu Programu.
Z uwagi na spodziewane przez srodowisko ekspertow w zakresie leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, rejestracje i wejScie na rynek
nowych produktéw leczniczych, dopuszcza sie modyfikacje Programu przez
ministra wtasciwego do spraw zdrowia. Rada Programu bedzie monitorowata
rejestracje nowych terapii i ich wejscie na rynek, a nastepnie w razie
zasadnosci, bedzie proponowata ministrowi wtasciwemu do spraw zdrowia,
modyfikacje Programu. Modyfikacja Programu bedzie odbywata sie w ramach
sSrodkéw przeznaczonych na Program, a wprowadzenie nowych lekéw bedzie
odbywalo sie poprzez zmniejszenie wolumenu produktéw leczniczych
dotychczas stosowanych. Rozwigzanie to pozwali na wprowadzenie
konkurencyjnosci pomiedzy produktami leczniczymi dotychczas stosowanymi a
nowymi.
Warunkiem modyfikacji Programu bedzie wykazanie efektywnosci

medycznej lub kosztowej w ramach mozliwosci budzetu Programu,
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przy stosowaniu nowo zarejestrowanych terapii wobec dotychczas
dostepnych w Programie koncentratéw czynnikéw krzepniecia i
desmopresyny. Efektywnos¢ medyczna lub kosztowa w tym

zakresie bedzie przedmiotem opinii AOTMIT.

W postepowaniach o udzielenie zaméwien publicznych na zakupy

Utworzenie

NOwWo rejestrowanych lekow oraz eminicizumabu 1
rekombinowanego wieprzowego czynnika VII[, Wykonawca
zobowiazany bedzie do ujecia w cenie leku narzedzi
monitorowania zuzycia w czasie rzeczywistym, np. tabletu lub
smartfona wyposazonego w aplikacje do odnotowywania podan
leku, wylewodw, itp. W cenie leku zawarte bedzie réwniez szkolenie
pacjenta w zakresie stosowania tych narzedzi.

rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy

krwotoczne.

Utworzenie
krwotoczne

czynnikoéw

rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy
obejmujacego m. in. dane dotyczace zuzycia koncentratéow

krzepniecia i desmopresyny, inhibitorow, infekcji wirusem HCV,

infekcji wirusem HBYV, infekcja wirusem HIV, innymi infekcjami przenoszonymi

droga krwi,

chorob wspoétistniejacych (w tym nowotworowych, uktadu sercowo-

naczyniowego, udaréw niedokrwiennych modzgu, migotania przedsionkdw),

wynikow stanu fizycznego pacjentdw, zastosowanych metod obrazowania,

wynikow czynnosciowych, przebytych operacji chirurgicznych, dat i przyczyn

zgondéw, a takze jakosci zycia pacjenta oraz generowanych kosztéw, np. liczby

dni opuszczonych w szkole lub pracy.

Rejestr me

dyczny bedzie powigzany narzedziami monitorowania zuzycia w

czasie rzeczywistym, o ktérych mowa w pkt. I11.3.4.d.d) i I11.3.4.e.c) Programu.

VAVAV

“ = Ministerstwo

Strona 52 z 83

Zdrowia



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

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. II1.3.1.b Programu.

a. Potwierdzeniem objecia opieka pacjenta przez osrodek leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych bedzie wystawienie karty postepowania
zgodnie z zalacznikiem nr 1 do Programu. Osrodki leczenia beda
wydawac rowniez karty chorego na hemofilie. Karta chorego na hemofilie
powinna zawiera¢ informacje zgodnie z zatgcznikiem nr 6.

b. Pacjent powinien regularnie (wedtug zalecen lekarza z osrodka) zgtaszacé
sie do osrodka 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 hemofilie.
W sytuacjach niewymagajacych (wedtug oceny lekarza) osobistej wizyty
w osrodku pacjent moze uzyskac¢ porade lub np. zamodéwienie na czynnik
krzepniecia / desmopresyne, kontaktujac sie z lekarzem telefonicznie lub
za pomoca innych s$rodkéw komunikacji. Ma wowczas obowiazek
udostepni¢ lekarzowi wymagane przez niego dokumenty (np. wyniki
badan, karty informacyjne z hospitalizacji).

c. Karta postepowania 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 Panstwowe Ratownictwo Medyczne) a trzeci dla lekarza, ktory
zazwyczaj bedzie wypisywal pacjentowi zaméwienia indywidualne na
produkty krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikow
krzepniecia oraz desmopresyne. Karta chorego na hemofilie bedzie
wystawiana w jednym egzemplarzu (dla pacjenta).

d. Z uwagi na wieloaspektowy charakter opieki, jaka osrodek leczenia
chorych na hemofilie bedzie zobowigzany zapewni¢ pacjentom,
przyznawane bedzie wynagrodzenie ryczattowe w  wysokosci 300 zi
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rocznie na jednego zarejestrowanego w osrodku pacjenta. Ryczalt bedzie

obejmowat m. in. obsluge administracyjna, zapewnienie catlodobowego

dyzuru telefonicznego dla innych podmiotéw leczniczych i Panstwowego

Ratownictwa Medycznego, druk i wydanie kart postepowania oraz kart

chorego na hemofilie. W celu unikniecia podwdjnej zaptaty za pacjenta,

osrodek bedzie zobowigzany zgtosi¢ pacjenta objetego opieka do NCK. W

przypadku dwukrotnego, w cigagu roku kalendarzowego, przypisania

pacjenta do osrodka, wynagrodzenie otrzyma jedynie osrodek, ktéry jako

pierwszy objatl pacjenta opieka.

2. 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 srodkoéw

publicznych zaréowno przez osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

krwotocznych, jak rowniez przez inne podmioty lecznicze.

3. W przypadku dzialan 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.

/NN

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 objawéw pogorszenia stanu zdrowia i wymaga
natychmiastowego leczenia koncentratami czynnikéw krzepniecia.
Bez tej ratunkowej pomocy medycznej nalezy przewidywaé w
krotkim czasie pogorszenia stanu zdrowia, skutkujacego powaznym

uszkodzeniem funkcji zyciowych organizmu lub utraty zycia.

b) W sytuacjach krytycznych pacjentom =z hemofilia i

pokrewnymi skazami krwotocznymi trzeba, dla ich wtasnego
bezpieczenstwa, zapewni¢ natychmiastowy dostep do leczenia oraz
specjalistycznej opieki medycznej, za posrednictwem ZRM/SOR/IP

oraz wielu lekarzy specjalistow.
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/NN

C) W razie wystapienia wurazu (zwlaszcza gltowy) i/lub
wystapienia powiktan krwotocznych, a w szczegolnosci przed kazda
procedura inwazyjna i operacyjna, pacjent powinien jak najszybciej
otrzymac koncentrat czynnika krzepniecia.

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

e) Przy braku mozliwosci pozyskania koncentratu czynnika
krzepniecia ze szpitalnego depozytu, lekarz petniacy dyzur na SOR/
I[P niezwlocznie po otrzymaniu informacji od ZRM dokonuje
zamowienia koncentratu w RCKiK.

f) 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 z naruszeniem ciagtosci tkanek u
pacjenta chorego na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, jak
rowniez przed podaniem leku uposledzajacego hemostaze (o
dziataniu przeciwptytkowym, przeciwkrzepliwym,
trombolitycznym).

UWAGA: Lekarz powinien zamowic¢ ilos¢ czynnika krzepniecia
wystarczajaca na co najmniej pierwsza dawke lub podac 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 karte chorego na hemofilie

wydana przez osrodek leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
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krwotocznych, pisemne zalecenia osrodka (jezeli pacjent takie
posiada), albo na podstawie ulotki dotaczonej do opakowania
czynnika, ktéry jest w posiadaniu pacjenta. W razie braku
dokumentacji nalezy skontaktowaé¢ sie z lekarzem 2z osrodka

leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

II1.5. Sposob zakonczenia udziatu w programie polityki zdrowotnej

Zakonczenie udziatu w Programie mozliwe jest w przypadku:

1. Zgonu pacjenta,

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

ustgpienie nabytej hemofilii A, itp.),

3. Rezygnacji pacjenta, na kazdym etapie.

/NN
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IV . Organizacja programu polityki zdrowotnej
IV.1. Etapy programu polityki zdrowotnej i dzialania podejmowane w ramach etapéw:

Program bedzie realizowany w nastepujacych dziataniach:

1. Utworzenie osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

2. Utworzenie krajowych osrodkow leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.

3. Utworzenie Rady Programu.

4. Zaopatrzenie w produkty lecznicze do leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.

5. Utworzenie rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy

krwotoczne.

W zakresie wyzej wymienionych dzialtan 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 zawarcie umow ze wszystkimi realizatorami.
Tresé¢ uméw, NCK przygotuje w imieniu Ministra Zdrowia.
b. Etap drugi - do realizacji od 2019 roku:
a) Po podpisaniu umow na realizacje ww. dziatania w danym
wojewodztwie, stopniowe obejmowanie opieka pacjentow.
2. W zakresie dzialania ,Utworzenie krajowych osrodkow leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych”:
a. Etap pierwszy - po zatwierdzeniu Programu do realizacji
a) Krajowe osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych wyznacza sposrod siebie pelnomocnika do
podpisania umowy z Ministrem Zdrowia, na szkolenia, ktore beda
realizowac¢ wspoélnie,

/\\/\7 ‘= Ministerstwo
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b) NCK w imieniu Ministra Zdrowia podpisze umowe na
realizacje ww. dziatania z krajowymi osrodkami leczenia hemofilii
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
(petnomocnikiem), zgodnie z art. 48b ust. 1a pkt 1 ustawy z dnia 27
sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych
ze Srodkéw publicznych.

b. Etap drugi - od 2019 roku:

a) Coroczne prowadzenie szkolen dla kadry medycznej
osrodkdw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
zgodnie z zatacznikami nr 2 i 3 do Programu.

3. W zakresie dziatania , Utworzenie Rady Programu”:
a. Etap pierwszy - do realizacji w 2019 roku:

a) powotanie przez Ministra Zdrowia i zwotanie przez NCK
pierwszego posiedzenia Rady Programu, celem ustalenia
regulaminu Rady i wyboru jej wladz,

b) W przypadku wyboru kolejnych realizatoréw, kooptacja
przedstawicieli kolejnych osrodkéw do Rady Programu.

b. Etap drugi - do realizacji od 2019 roku.

a) Regularne posiedzenia Rady, nie mniej niz dwa razy w ciagu
roku.
b) W razie potrzeby, dodatkowe posiedzenia na polecenie

Ministra Zdrowia.
4. W zakresie dziatania ,Zaopatrzenie w produkty lecznicze do leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych”:
a. Etap pierwszy - do realizacji w 2019 roku:
a) zawarcie uméw z RCKiK zgodnie z art. 23 ust 3 ustawy z dnia
22 sierpnia 1997 r. o publicznej stuzbie krwi. Umowy w imieniu
Ministra Zdrowia zostana przygotowane przez NCK.
b. Etap drugi - do realizacji od 2019 roku.
a) tworzenie depozytow koncentratéw czynnikdw krzepniecia w
podmiotach leczniczych, w szczegdélnosci w nowo powotanych
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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:

a) informowanie przez RCKiK wlasciwego wojewody o
utworzonym depozycie koncentratéw czynnikow krzepniecia.

d. Etap czwarty - do realizacji poczawszy od 2019 roku:

a) Wprowadzenie dostaw domowych!! koncentratéw czynnikéw
krzepniecia na poziomie zgodnym z mozliwosciami
dostosowawczymi administracji Programu do projektowania,
kontraktowania i rozliczania zltozonego procesu dostaw domowych,
tj. dla co najmniej'?:

e 50 pacjentéw do 2020 roku,

e 100 pacjentéw do 2021 roku (w tym pacjenci z poprzedniego
roku),

e 150 pacjentéw do 2022 roku (w tym pacjenci z poprzednich
lat),

e 200 pacjentéow do 2023 roku (w tym pacjenci z poprzednich
lat).

5. W zakresie dziatania ,Utworzenie rejestru medycznego chorych na hemofilie i
pokrewne skazy krwotoczne”:
a. Etap pierwszy - do realizacji w 2019 roku:

a) Sporzadzenie analizy potrzeb utworzenia rejestru

medycznego, zgodnie z art. 19 ust. 4 ustawy z dnia 28 kwietnia

2011 roku o systemie informacji w ochronie zdrowia,

11

Dostawy domowe koncentratéw czynnikéw krzepniecia sa wskazane ze wzgledu na obserwowana duzg skale niepelnosprawnosci
wsrod chorych, jak rowniez coraz wieksze powierzchnie magazynowe, jakie RCKiK musza zapehi¢ koncentratami czynnikéw
krzepniecia, aby zaspokoi¢ wzrastajace zapotrzebowanie.

12

przypadku braku r6znicy cenowej pomiedzy produktami kupowanymi z dostawa do RCKiK a produktami z dostawa domowa,
liczba pacjentéw objetych dostawami domowymi moze by¢ wieksza od zaktadane;j.
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b) Opracowanie rozporzadzenia ministra wtasciwego do spraw
zdrowia dotyczacego utworzenia rejestru medycznego, zgodnie z
art. 20 ust. 1 ustawy z dnia 28 kwietnia 2011 roku o systemie
informacji w ochronie zdrowia,

b. Etap drugi - do realizacji w 2020 roku:

a) Wytworzenie oprogramowania i zakup infrastruktury do

utrzymania rejestru.
c. Etap trzeci - do realizacji od IV kwartatu 2020 roku:
a) Utrzymanie rejestru chorych na hemofilie i pokrewne skazy

krwotoczne.

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. Umowy na realizacje ww. dzialan w zakresie leczenia dorostych zostana

zawarte w trybie pozakonkursowym, zgodnie z art. 48b ust. 1la pkt 1

ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o sSwiadczeniach opieki zdrowotnej

finansowanych ze s$rodkéw publicznych, z podmiotami leczniczymi

speliajacymi wymagania rozporzadzenia Ministra Zdrowia z dnia 22

listopada 2013 r. w sprawie Swiadczen gwarantowanych z zakresu

leczenia szpitalnego, zatagcznika nr 3, czesci I poz. 21 lit. A lub B.

W zalgczniku nr 4 do Programu lista podmiotéw leczniczych, z ktorymi

zostana zawarte umowy w zakresie leczenia dorostych.

b. Umowy na realizacje ww. dzialtan w zakresie leczenia dzieci zostana

zawarte w trybie pozakonkursowym, zgodnie z art. 48b ust. 1a pkt 1

ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o sSwiadczeniach opieki zdrowotnej

finansowanych ze s$rodkéw publicznych, z podmiotami leczniczymi

realizujacymi program lekowy ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z

hemofiliqg A i B”, z uwagi na bezcelowos$¢ kierowania pacjentow do innych

podmiotéw leczniczych.
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W zataczniku nr 5 do Programu lista podmiotéw leczniczych, z ktorymi
zostana zawarte umowy w zakresie leczenia dzieci.

2. W czesci: ,,Utworzenie krajowego osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych” realizatorami beda Instytut Hematologii i Transfuzjologii w
Warszawie oraz Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny w
Warszawie - podmioty lecznicze, do ktérych kierowane sa najtrudniejsze
przypadki chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne z catego kraju.

3. W czesci: ,Zaopatrzenie w produkty lecznicze do leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych” dziatania beda wykonywane przez RCKiK, a w
przypadku dostaw domowych koncentratéw czynnikow Kkrzepniecia, przez
wykonawce zamodwienia publicznego na zakup produktu leczniczego wraz z
dostawa domowa (koszt dostawy domowej wliczony w cene produktu
leczniczego).

4. W czesci ,Utworzenie rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne
skazy krwotoczne” dziatania beda realizowane przez Centrum Systemow

Informacyjnych Ochrony Zdrowia.
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V. Spos6b monitorowania i ewaluacji programu polityki zdrowotnej

Monitorowanie i ewaluacja bedzie prowadzona przez NCK.

V.1. Monitorowanie:

1.

/\/\7 “~ Ministerstwo
- < [drowia

Pélroczne monitorowanie liczby pacjentéw, objetych opieka osrodkéw leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, ktérym zalozono karty

postepowania zgodnie z zatacznikiem nr 1.

. Coroczne monitorowanie wskaznikéw zuzycia poszczegolnych rodzajéw

koncentratéw czynnikéw krzepniecia na mieszkanca kraju (wskazniki zuzycia
bedqg wyliczane na podstawie zuzycia w ramach niniejszego Programu; w
przypadku czynnikéw VIII i IX, sumowane bedzie zuzycie czynnikow

osoczopochodnych i rekombinowanych).

. Coroczne monitorowanie liczby pacjentéw, u ktorych faktycznie wykonywano

dostawy domowe koncentratow czynnikéw krzepniecia.

Biezace monitorowanie liczby utworzonych depozytow koncentratow
czynnikow krzepniecia w stosunku do liczby depozytéw wskazanych przez Rade
Programu.

Coroczne monitorowanie liczby uczestnikdw szkolen prowadzonych przez

krajowe osrodki leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

. Monitorowanie dokladnego czasu wykorzystania produktéw leczniczych,

przyczyn i efektow podan, tj. czas podania, czas wylewu, miejsce wylewu, za
pomoca narzedzi, o ktorych mowa w pkt. I11.3.4.d.d) i I11.3.4.e.b) Programu.

a. Monitorowanie to zostanie wprowadzone dla pacjentéw korzystajacych z
koncentratow czynnikéw krzepniecia w ramach dostaw domowych oraz
dla pacjentow korzystajacych z lekéw dostepnych w module IV Programu.

b. Wykonawca zamoOwienia publicznego bedzie zobowiazany do
udostepnienia osrodkowi leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych, do ktérego przypisany bedzie pacjent, mozliwosé

monitorowania pacjenta (za jego zgodg), natomiast NCK i Radzie

Strona 62 z 83



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

Programu  przedstawia¢  zanonimizowane raporty z narzedzi
monitorowania.
V.2. Ewaluacja:
1. liczba pacjentéw, objetych opieka osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych na koniec programu polityki zdrowotnej,
2. wskazniki zuzycia poszczegdlnych rodzajéw koncentratéw czynnikéw
krzepniecia na mieszkanca kraju,
3. liczba pacjentow objetych dostawami domowymi koncentratow czynnikéw

krzepniecia.
VI . Budzet programu polityki zdrowotnej

W ramach Programu finansowane beda nw. interwencje:

1. opieka nad pacjentami przez utworzone osrodki leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych, zgodnie z pkt. III 1 a oraz dziatania
administracyjne z tym zwigzane.

2. szkolenia prowadzone wspodlnie przez utworzone krajowe osrodki leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,

3. funkcjonowanie Rady Programu

4. zaopatrzenie w produkty lecznicze do leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych,

5. utworzenie rejestru medycznego chorych na hemofilie i pokrewne skazy

krwotoczne.
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W tabeli 14 przedstawiono koszty ww. interwencji na jednego pacjenta na

poszczegolne lata realizacji programu.

Tabela 14

JA

INTERWENC

2019

2020

2021

2022

2023

Utworzenie
osrodkow
leczenia
hemofilii i
pokrewnych
skaz

krwotocznych.

300,00 zt

300,00 zt

300,00 zt

300,00 zt

300,00 zt

Utworzenie
krajowego
osrodka
leczenia
hemofilii i
pokrewnych
skaz
krwotocznych

26,67 zt

26,67 zt

26,67 zt

26,67 zt

26,67 zt

Utworzenie
Rady
Programu

5,00 zt

5,00 zt

5,00 zt

5,00 zt

5,00 zt

Zaopatrzenie
w produkty
lecznicze do
leczenia
hemofilii i
pokrewnych
skaz
krwotocznych

47 116,67 zt

52 333,33
zt

58 616,67
A

61 600,00
A

63 650,00
zl

Utworzenie
rejestru
medycznego
chorych na
hemofilie i
pokrewne
skazy
krwotoczne

0,00 zt

475,83 zt

73,00 zt

73,00 zt

73,00 zt

tacznie:

47 448,34
7z}

53
140,84 zi

59 021,34
z1

62 004,67
z1

64 054,67
z1

/NN

Ministerstwo
Zdrowia
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* Koszty jednostkowe przy zalozeniu udzialu w programie 6 000 pacjentéw.
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VI.2. Koszty catkowite

W tabeli 15 przedstawiono koszty ww. interwencji na poszczegolne lata, natomiast w

tabeli 15 przedstawiono ilosci koncentratéw czynnikow krzepniecia i desmopresyny

przewidywanych do zakupu w kolejnych latach realizacji Programu.

Tabela 15
INTERWENC | FINANSOWA
JA NE 2019 2020 2021 2022 2023
DZIAYANIE
Utworzenie Opieka, 1 800 000 1 800 000 1800 000 | 1 800 000 | 1 800 000
osrodkow wystawianie zl (6000 z1 (6000 zl (6000 zl (6000 zl (6000
leczenia kart pacjentow x | pacjentéw x | pacjentéw | pacjentéw | pacjentéw
hemofilii i postepowania 300 z1) 300 z1) x 300 z1) x 300 zb) x 300 z1)
pokrewnych oraz kart
skaz chorego na
krwotocznych. | hemofilie do
6000 pacjentow
rocznie
Utworzenie Szkolenia kadry | 160 000 zt | 160 000 zt | 160 000 zI | 160 000 zt | 160 000 zi
krajowego medycznej
osrodka
leczenia
hemofilii i
pokrewnych
skaz
krwotocznych
Utworzenie Finansowanie 30 000 zt 30 000 zi 30 000 zi 30 000zt | 30 000 zt
Rady kosztow
Programu dojazdu na
posiedzenia
oraz wynajmu
sali
Zaopatrzenie Finansowanie 282 700 314 000 351 700 369 600 0 | 381 900
w produkty produktéw 000 zi 000 zi 000 zt 00 zt 000 zi
lecznicze do leczniczych
leczenia zgodnie z
hemofilii i tabela 16
pokrewnych
skaz
krwotocznych
Utworzenie 1. Wytworzenie | 0 zt 2 855 000 438 000 zt | 438 000 zt | 438 000 zi
rejestru oprogramowani | (sporzadzen | zi (w tym: (w tym: (w tym:
medycznego a ie analizy (w tym: utrzymanie | utrzymanie | utrzymanie
chorych na 2. Zakup potrzeb wytworzenie | rejestru rejestru rejestru
hemofilie i infrastruktury utworzenia | oprogramo 14 500 zt 14 500 zt 14 500 zt
pokrewne 3. Utrzymanie rejestru wania miesieczni | miesieczni | miesieczni
skazy rejestru medycznego | 1 687 000 e, e, e,
krwotoczne 4. Zatrudnienie | i 71, zatrudnieni | zatrudnieni | zatrudnieni

/NN

Ministerstwo

Zdrowia
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dwéch opracowani | zakup e dwéch e dwéch e dwéch
pracownikow e infrastruktu | pracownik | pracownik | pracownikd
do utrzymania rozporzadze | ry 556 000 6w 22 000 | 6w 22 000 | w22 000 zt
rejestru nia) 71, 7} 71 miesieczni

utrzymanie miesieczni | miesieczni | e)

rejestru e) e)

29 000 zt

miesiecznie

zatrudnienie

dwoch

pracowniko

w 22 000 zt

miesiecznie)

lacznie 284 690 318 845 354 128 372 028 384 328
000 zi 000 zi 000 zi 000 zi 000 zi

/NN

Zdrowia

Ministerstwo
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Tabela 16

Nazwa produktu
leczniczego®

2019

2020

2021

2022

2023

Koncentrat czynnika
VIII

(jm.)

200 000 000

225 000 000

250 000 000

280 000 000

290 000 000

Koncentrat
rekombinowanego
czynnika VIII (j.m.)

1 500 000

2 500 000

4 000 000

8 000 000

14 000 000

Koncentrat czynnika IX

(.m.)

28 000 000

32 000 000

36 000 000

38 000 000

40 000 000

Koncentrat
rekombinowanego
czynnika IX (j.m.)

450 000

700 000

1 000 000

1 500 000

2 000 000

koncentrat czynnika
VIII zawierajacego
czynnik von
Willebranda o proporcji
VWEF:FVIII co najmniej
1:1 (j. m. czynnika von
Willebranda)

10 000 000

12 000 000

12 500 000

13 500 000

15 000 000

koncentrat czynnika
VIII zawierajacego
czynnik von
Willebranda o proporcji
VWFEF:FVIII co najmniej
2:1 (jednostka
miedzynarodowa
czynnika von
Willebranda)

10 000 000

11 000 000

12 000 000

13 000 000

14 000 000

koncentrat czynnikéw
zespolu protrombiny
(PCC) (j.m.)

1 000 000

1100 000

1200 000

1 350 000

1 500 000

13

Zgodnie z art. 29 ust. 3 ustawy z dnia 29 stycznia 2004 roku Prawo zamoéwien publicznych, nie wskazuje sie nazw handlowych

produktéw leczniczych, dopuszczajac wyboér dowolnego produktu w danym rodzaju w zaleznosci od wyniku postepowania o
udzielenie zaméwienia publicznego.

Ministerstwo

/NN

Zdrowia
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Koncentrat
aktywowanych
czynnikéw zespolu 22 500 000 25 000 000 30 000 000 30 000 000 30 000 000
protrombiny (aPCC)
(.m.)*
Koncentrat czynnika 650 000 650 000 700 000 700 000 750 000
VII (.m.)
Koncentrat
rekombinowanego 31 000 33 500 35 000 35 000 35000
czynnika VIla (mg)
Koncentrat fibrynogenu 250 275 300 330 350
(9)
Koncentrat czynnika 180 000 200 000 225 000 250 000 275 000
XIII (j.m.)
Desmopresyna dozylna | , , 5, 2 500 2 750 3 000 3 250
w amp. 4 ng (amp.)
Desmopresyna 550 600 650 700 750
donosowa (opak.)

14 282 700 000 | 314 000 000 | 351 700 000 | 369 600 000 | 381 900 000
Razem (PLN) 7zl 7zl zi zi zt

VI1.3. Zrédla finansowania

Program zostanie sfinansowany z budzetu bedacego w dyspozycji Ministra Zdrowia z

czesci 46 - Zdrowie, dziatu - 851 - Ochrona zdrowia, rozdziatu 85149 - Programy

polityki zdrowotnej.

14

W przypadku stosowania modutu IV z tabeli 13, dopuszcza sie zmniejszenie ilosci produktéw leczniczych wskazanych
pierwotnie w tabeli 16 w brzmieniu z dnia ogloszenia programu, natomiast nie dopuszcza sie korekty tacznej wysokosci srodkéw
na zaopatrzenie w produkty lecznicze do leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, ktéra wskazano w ostatnim wierszu
tabeli 16.
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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, postac¢, obecnos¢ inhibitora):

Inne choroby, stosowane leki:

Aktualna masa ciata:

Objawy / dolegliwosci 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 osrodku leczenia hemofilii:
Daty aktualizacji karty:

Informacje ogdlne:
Niniejsza karta jest jednoczesnie zleceniem dozylnego podania koncentratu czynnika
krzepniecia / desmopresyny. Koncentrat czynnika krzepniecia / desmopresyne mozna
podawac¢ w kazdej placéwce stuzby zdrowia, w tym w POZ oraz SOR, jak rowniez w warunkach
domowych (bez obecnosci lekarza).
Opodznienie podania koncentratu czynnika krzepniecia / desmopresyny moze spowodowac
znaczny uszczerbek na zdrowiu, a nawet zagrozenie zycia. W przypadku pierwszych objawow
krwawienia (np. bolesnos¢, niewielki obrzek, uczucie rozpierania stawu) lub urazéw
niosacych duze ryzyko krwawienia (urazy glowy, brzucha) nalezy jak najszybciej podac
koncentrat czynnika krzepniecia / desmopresyne w odpowiedniej dawce, a dopiero potem
rozpoczac niezbedne badania diagnostyczne.
Pacjent objety leczeniem domowym posiada przy sobie lub w domu odpowiedni preparat.
Nalezy go uzy¢ w sytuacji krwawienia lub koniecznosci 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 Uktad graficzny karty nie jest wiqgzqcy.
e Posiadanie karty nie warunkuje dostepu pacjenta do leczenia, jest ona dokumentem
dodatkowym/pomocniczym w kontaktach pacjenta ze stuzq zdrowia.
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e Karta powinna byc¢ aktualizowana przez osrodek co najmniej raz na dwa lata oraz zawsze, gdy
ulegajq zmianie informacje w niej zawarte.
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Zalacznik nr 2

Kalkulacja szkolen realizowanych wspélnie przez krajowe osrodki leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych*

SZKOLENIA - KALKULACJA NA JEDEN ROK
Lekarze
Liczba grup** Ilos$¢ 0s6b Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30
Grupa II 30 4 120
Grupa III 30
Grupa IV 30
Pielegniarki
Liczba grup Ilos$¢ os6b Suma grup Suma uczestnikow
Grupa [ 30 2 60
Grupa II 30
Fizjoterapeuci
Liczba grup Ilo$¢ os6b Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30 1 30
Diagnosci laboratoryjni
Liczb grup Ilo$¢ osob Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30 1 30
Ratownicy medyczni
Liczba grup Ilos¢ os6b Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30 1 30
Dyspozytorzy medyczni
Liczba grup Ilo$¢ os6b Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30 1 30
Liczba organizowanych szkolen w ciagu roku - 10
Suma wszystkich uczestnikow szkolenia - 300 oséb
Czas trwania jednego szkolenia - 8 godz.
Koszt szkolen
Wykladowca 1h= 500 zi 8h= 4000 z}
Obstuge tsler catering. | 400 1 o osoby
Ogolne koszty
Wykladowca 40 000 zt
Obstuge tsale catering 120 000 2
SUMA 160000 zi

*kalkulacja sporzadzona dla szkolen stacjonarnych. Rada Programu moze podja¢ decyzje o zastapieniu szkolen
stacjonarnych szkoleniami e-learningowymi w ramach przewidzianego budzetu i pod warunkiem uzyskania takiej
samej liczby uczestnikéw, jak zakladana w szkoleniach stacjonarnych.
**dyspozytoréw medycznych na szkolenia kieruja wojewodowie.
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Zalacznik nr 3

Tematyka szkolen realizowanych wspdlnie przez krajowe osrodki leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych

Lp Grupa

Tematy szkolen*
. | zawodowa

1. Lekarze Wrodzone i nabyte osoczowe skazy krwotoczne - patofizjologia, obraz kliniczny, diagnostyka i leczenie

Wrodzone i nabyte ptytkowe skazy krwotoczne - patofizjologia, obraz kliniczny, diagnostyka i leczenie

Wrodzone i nabyte naczyniowe skazy krwotoczne - patofizjologia, obraz kliniczny, diagnostyka i leczenie

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - postepowanie w stanach nagtych

Zasady rozpoznawania krwawien i ich powiktan

Organizacja systemu opieki nad chorymi na skazy krwotoczne w Polsce (regulacje prawne, system
dystrybucji czynnikéw, leczenie domowe),

Zasady podawania i przechowywania dostepnych w Polsce produktéw leczniczych do leczenia skaz
krwotocznych

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - podstawowe informacje na temat patofizjologii, obrazu

2. Pielegniarki klinicznego i leczenia

Zasady rozpoznawania krwawien i ich powikltan

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - postepowanie w stanach nagtych

Zasady podawania i przechowywania dostepnych w Polsce produktéw leczniczych do leczenia skaz
krwotocznych

Techniki doj$cia dozylnego u chorych na skazy krwotoczne

Edukacja pacjentéw i ich rodzin

Organizacja systemu opieki nad chorymi na skazy krwotoczne w Polsce (regulacje prawne, system
dystrybucji czynnikéw, leczenie domowe)

3 Fizjoterapeuc Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - podstawowe informacje na temat patofizjologii, obrazu
: i klinicznego i leczenia

Patofizjologia i leczenie artropatii w przebiegu skaz krwotocznych

Nowoczesne metody fizjoterapii w leczeniu artopatii hemofilowej

Warsztaty praktyczne

Diagnosci

laboratoryjni Diagnostyka wrodzonych i nabytych osoczowych skaz krwotocznych
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Diagnostyka wrodzonych i nabytych ptytkowych skaz krwotocznych

Monitorowanie leczenia czynnikami krzepniecia i desmopresyna

Wspoélpraca diagnosty i lekarza w zakresie rozpoznawania i leczenia skaz krwotocznych

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - postepowanie w stanach nagtych

Zasady podawania i przechowywania dostepnych w Polsce produktéw leczniczych do leczenia skaz
krwotocznych

Warsztaty praktyczne

Ratownicy Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - podstawowe informacje na temat patofizjologii, obrazu
medyczni klinicznego i leczenia

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - postepowanie w stanach nagtych

Zasady rozpoznawania krwawien i ich powiktan

Organizacja systemu opieki nad chorymi na skazy krwotoczne w Polsce (regulacje prawne, system
dystrybucji czynnikéw, leczenie domowe)

Zasady podawania i przechowywania dostepnych w Polsce produktéw leczniczych do leczenia skaz
krwotocznych

Techniki dojscia dozylnego u chorych na skazy krwotoczne

6 Dyspozytorzy

medyczni Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - podziat i podstawowe informacje na temat obrazu klinicznego

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne - postepowanie w stanach nagtych

Organizacja systemu opieki nad chorymi na skazy krwotoczne w Polsce (regulacje prawne, system
dystrybucji czynnikéw, leczenie domowe)

Zasady podawania i przechowywania dostepnych w Polsce produktéw leczniczych do leczenia skaz
krwotocznych

*W przypadku podjecia przez Rade Programu decyzji o zastapieniu szkolen stacjonarnych szkoleniami e-
learningowymi, szkolenia e-learningowe beda uwzglednia¢ wszystkie tematy.
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Lista realizatorow Programu w zakresie zadania , Utworzenie osrodkow leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych” dla dorostych.*

Wojewodztwo

szpital

adres szpitala

dane kontaktowe

zastosowania art. 48b ust. la
pkt 1 ustawy z dnia 27

swiadczeniach opieki
zdrowotnej finansowanych ze
srodkow publicznych

uzasadnienie dla

sierpnia 2004 r. o

podlaskie

Uniwersytecki
Szpital Kliniczny w
Biatymstoku

ul. M.
Sklodowskiej
24a 15-276
Biatystok

Tel. 85 746 82 07

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje spetniania warunkéw
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
$wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

kujawsko-
pomorskie

Szpital
Uniwersytecki nr 2
im. dr Jana Biziela w
Bydgoszczy

ul. Ujejskiego
75 85-168
Bydgoszcz

Tel. 52 365 52 75

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje spelniania warunkow
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
Swiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 211
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéw do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

Specjalistyczny
Szpital Miejski im.
Mikotaja Kopernika
w Toruniu

ul. Batorego
17/19 87-100
Torun

Tel.: 56 610 03 21;
56 610 04 13;
56 610 04 17

podmiot leczniczy ztozyl do NFZ
deklaracje spetniania warunkéw
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
swiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

pomorskie

Uniwersyteckie
Centrum Kliniczne w
Gdansku

ul. Debinki 7
80-952 Gdansk

Tel. 58 349 28 76

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje speiniania warunkow
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
$wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéw do innego podmiotu

AAVA
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leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

Slaskie

Samodzielny
Publiczny Szpital
Kliniczny im.
Andrzeja
Mieleckiego
Slaskiego
Uniwersytetu
Medycznego w
Katowicach

ul. Francuska
20-24 40-027
Katowice

Tel. 32 259 12 00

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje spetniania warunkéw
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
swiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesciI poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

Swietokrzyskie

Swietokrzyskie
Centrum Onkologii
Samodzielny
Publiczny Zaklad
Opieki Zdrowotnej w
Kielcach

ul. Stefana
Artwinskiego 3
25-734 Kielce

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

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje spelniania warunkow
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
$wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 211
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

matopolskie

Szpital
Uniwersytecki w
Krakowie

ul. Mikotaja
Kopernika 36
31-501 Krakow

Tel. 12 424 76 32

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje spetniania warunkéw
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
swiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

lubelskie

Samodzielny
Publiczny Szpital
Kliniczny Nr 1 w
Lublinie

ul. Stanistawa
Staszica 16 20-
081 Lublin

Tel. 81 534 23 97;
81 534 54 92; 81
534 54 96; 81 534
54 56; 81 534 54 48

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje speiniania warunkow
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
$wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

lo6dzkie

Wojewddzkie
Wielospecjalistyczne
Centrum Onkologii i
Traumatologii im. M.
Kopernika w Lodzi

ul. Pabianicka
62 93-513 L6dzZ

Tel.: 42 689 51 91;
42 689 51 93; 42
689 51 96

podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
deklaracje spelniania warunkow
dla zakresu Leczenie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
$wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu

AAVA

Ministerstwo
Zdrowia
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leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

opolskie Szpital Wojewodzki ul. Kosnego 53 Tel. 77 443 35 95; podmiot leczniczy ztozyl do NFZ
w Opolu spétka z 45-372 Opole 77 443 35 50; 77 deklaracje spetniania warunkéw
ograniczona 443 33 58 dla zakresu Leczenie hemofilii i
odpowiedzialnoscia pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
swiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesciI poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem
wielkopolskie Samodzielny ul. Dojazd 34 Tel. 61 846 45 53; podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
Publiczny Zaktad 60-631 Poznan 61 846 45 53 deklaracje spelniania warunkow
Opieki Zdrowotnej dla zakresu Leczenie hemofilii i
Ministerstwa Spraw pokrewnych skaz krwotocznych
Wewnetrznych i okreslonych w rozporzadzeniu
Administracji w Ministra Zdrowia z dnia 22
Poznaniu im. prof. listopada 2013 roku w sprawie
Ludwika $wiadczen gwarantowanych z
Bierkowskiego zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 211
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem
zachodniopomo | Samodzielny ul. Unii Tel. 91 425 33 47; podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
rskie Publiczny Szpital Lubelskiej 1 71- | 695 112 044 deklaracje spetniania warunkéw
Kliniczny Nr 1 252 Szczecin dla zakresu Leczenie hemofilii i
Pomorskiego pokrewnych skaz krwotocznych
Uniwersytetu okreslonych w rozporzadzeniu
Medycznego im. Ministra Zdrowia z dnia 22
prof. Tadeusza listopada 2013 roku w sprawie
Sokotowskiego w swiadczen gwarantowanych z
Szczecinie zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem
mazowieckie Instytut Hematologii | ul. Indiry Tel. 22 34 96 158; podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
i Transfuzjologii w Gandhi 14 02- 22 34 96 481; 22 deklaracje speiniania warunkow
Warszawie 776 Warszawa 349 61 54; 22 349 dla zakresu Leczenie hemofilii i
61 53 pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
$wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem
dolnoslaskie Samodzielny ul. M. Curie Tel. 22 3496153 podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
Publiczny Szpital Sktodowskiej deklaracje spelniania warunkow
Kliniczny Nr 1 we 58 50-369 dla zakresu Leczenie hemofilii i
Wroctawiu Wroctaw pokrewnych skaz krwotocznych

okreslonych w rozporzadzeniu
Ministra Zdrowia z dnia 22
listopada 2013 roku w sprawie
$wiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesci I poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu

AAVA

Ministerstwo
Zdrowia

Strona 78 z 83




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

leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

lubuskie Wielospecjalistyczny | ul. Dekerta 1 Tel. 95 733 18 90; podmiot leczniczy ztozyt do NFZ
Szpital Wojewodzki 66-400 Gorzéw | 95 7331 498; 95 733 | deklaracje spelniania warunkéw
w Gorzowie Wlkp. Wielkopolski 14 96, 95 733 14 95 dla zakresu Leczenie hemofilii i
Spéika z pokrewnych skaz krwotocznych
Ograniczona okreslonych w rozporzadzeniu
Odpowiedzialno$cia Ministra Zdrowia z dnia 22

listopada 2013 roku w sprawie
swiadczen gwarantowanych z
zakresu leczenia szpitalnego, zat.
nr 3, czesciI poz. 21 i
bezprzedmiotowe jest kierowanie
pacjentéow do innego podmiotu
leczniczego w celu zapewnienia
opieki zgodnej z Programem

* W wojewodztwach podkarpackim i warminsko-mazurskim brak jest podmiotéw leczniczych,
ktore speliaja warunki dla zakresu Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
okreslonych w rozporzadzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 roku w sprawie
Swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zat. nr 3, czesci I poz. 21.
Pacjenci z tych wojewo6dztw moga korzystac¢ z opieki realizatoréw w innych wojewédztwach.
W przypadku wyspecjalizowania sie podmiotéw leczniczych spetniajacych warunki ww.
rozporzadzenia dla leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w wojewddztwach
podkarpackim i warminsko-mazurskim, dopuszcza sie popisanie z nimi uméw na realizacje
Programu.
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Zalacznik nr 5

Lista realizatoréw Programu w zakresie zadania , Utworzenie osrodkow leczenia hemofilii i

pokrewnych skaz krwotocznych” dla dzieci.*

uzasadnienie dla zastosowania art.
48b ust. 1a pkt 1 ustawy z dnia 27
Wojewodztwo szpital adres szpitala dane kontaktowe sierpnia 2004 r. o swiadczeniach
d)
opieki zdrowotnej finansowanych
ze srodkow publicznych
podmiot leczniczy realizuje program
Uniwersytecki »Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
Dzieciecy Szpital ul. Waszyngtona Tel. (85) 74 50 842 hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
podlaskie Kliniczny im. Ludwika | 17, 15-274 74 '50 846 ! jest kierowanie pacjentéw do innego
Zamenhofa Bialystok podmiotu leczniczego w celu
Biatymstoku zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
»Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
kuiawsko- Szpital Uniwersytecki | ul Sklodowskiej- | Tel. (52) hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
ognorskie nr 1 im. dr Antoniego | Curie 9, 85-094 | 781 446 829, 585 48 | jest kierowanie pacjentéw do innego
p Jurasza w Bydgoszczy | Bydgoszcz 60 podmiotu leczniczego w celu
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
»,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
. | Uniwersyteckie ul. Debinki 7, | Tel. (58) 349 28 76, | Remofilia AiB” i bezprzedmiotowe
pomorskie Centrum Kliniczne w , jest kierowanie pacjentéw do innego
P 80-952 Gdansk | 349 28 80 : .
Gdansku podmiotu leczniczego w celu
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
glalrb?ﬁ)cdzzéelgz ital podmiot leczniczy realizuje program
czny Szpih »Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
Kliniczny Nr 1 im. hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
$laskie Prof. Stanistawa ul. 3 Maja 13-15 | Tel. (32) 37 04 381 ‘ost kierowanie pacientow do inneao
a Szyszko w Zabrzu, 41-800 Zabrze |lub 372, 373 J imioby 1 pacj | g
Slaskiego po mloigu eczniczego w celu
Uniwersvtetu zapewnienia opieki zgodnej z
Y niniejszym Programem
Medycznego
Woiewédzki Szpital podmiot leczniczy realizuje program
Ze sJ olonv w KiIe)zlcach »,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
€SP yW?e ’ | ul. Grunwaldzka | Tel. (41) 345 63 25, hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
o . Swietokrzyskie - - - R ;
Swietokrzyskie C s 45, 345 85 53 wew. jest kierowanie pacjentéow do innego
entrum Pediatriiim. | 55’736 jq) 32,35, 347 05 60 dmiotu leczni !
Wiadystawa - ielce ,35, podmiotu leczniczego w celu
Buszkowskiedo zapewnienia opieki zgodnej z
g niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
»Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
alonolekie | Uniwersytecki Szpital | ul. Wielicka 265 | Tel. (12) 658 20 11, | hemofilia A1B" 1 bezprzedmiotowe
p Dzieciecy w Krakowie |30-663 Krakéw | 333 92 20 lub 21 J ; Jpaq g
podmiotu leczniczego w celu
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
»,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
belskdo | operoYeckt Sl | . Gebal 6, 20- |Tel (81 718 89 11, | hemofila A 1B i beapredmotone
! podmiotu leczniczego w celu
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
Centralny Szpital P apobloganie kewawionion u dzieci 2
Kliniczny »£:apPODIEgane K .
Uniwersvtetu ul. Pomorska Tel. (42) 61 77 959, hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
16dzkie y . | 251 61 77 757 lub 751, jest kierowanie pacjentéw do innego
Mfedycznego w Eodz, 92-213 L6dz 750 podmiotu leczniczego w celu
Osrodek Pediatryczny . s :
. S zapewnienia opieki zgodnej z
im. M. Konopnickiej s
niniejszym Programem
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Wojewsdzid P apobieganic kewawionior 1 4zieci 2
Spegjalistyczny ul. Zomierska 18 i,lernoﬁliq AiB” ibezprzedmiotowe
warminsko- Szpital Dzieciecy im. : Tel. (89) 539 33 75 . . . . y .
. . A, jest kierowanie pacjentéw do innego
mazurskie Prof. Stanistawa lub 71, 533 319 557 . .
P . 10-561 Olsztyn podmiotu leczniczego w celu
opowskiego w zapewnienia opieki zgodnej z
Olsztynie e g d
niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
Specialist 7 1 »,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
Pecjalslycziy £265pot | ) B, Tel. (61) 850 62 79 hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
. . Opieki Zdrowotnej N lub 78. 85 . . : Y .
wielkopolskie nad Matka i Krysiewicza 7/8, |1u ) jest kierowanie pacjentéw do innego
. 1Lkq ... | 61-825 Poznan podmiotu leczniczego w celu
Dzieckiem w Poznaniu S 1 :
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
Kliniczny Szpital »Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
odkaroackie | Wojewddzki nr 2 im. | ul. Lwowska 60 | Tel. (17) 866 46 01 | Lemofilia A1B"1 bezprzedmiotowe
podkarp Sw. Jadwigi Krélowej | 35-301 Rzeszéw | lub 588 J it lecznigzej e ool g
w Rzeszowie p S czeg .
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
Samodzielny P apobieganic kewawionior 1 4zieci 2
Publiczny Szpital . 4 . R .
. . - ul. Unii hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
zachodniopomo | Kliniczny Nr 1 im. .. Tel. (91) 425 31 60 . . . . y .
. Lubelskiej 1 jest kierowanie pacjentéw do innego
rskie Prof. Tadeusza . lub 61, 695 112 034 . .
. 71-252 Szczecin podmiotu leczniczego w celu
Sokotowskiego, PUM o o :
- zapewnienia opieki zgodnej z
w Szczecinie niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
Samodzielny | 02001 flapbivganie kryavionion et
mazowieckie Publiczny Dzieciecy Warszawa, ul. Tel. (22) 317 96 20 ‘est kierowanie pacientéw do inneqo
Szpital Kliniczny w Zwirki i Wigury |lub 21, 790 338 596 |3 oimiote lecznigzej o celu g
Warszawie 63 A p S czeg :
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
podmiot leczniczy realizuje program
Uniwersvtecki Szpital »Zapobieganie krwawieniom u dzieci z
Klinicznyim Janap ul. Borowska Tel. (71) 733 27 00 hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
dolnoslaskie HUCZIY 1. - 213 lub 85, 885 852 282 | jest kierowanie pacjentéw do innego
Mikulicza Radeckiego : ;
! 50-556 Wroctaw podmiotu leczniczego w celu
we Wroctawiu S o .
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem
Wojewsdzid Szpital podmiot leczniczy realizuje program
Kliniczny im. Karola ul. Zyty 26 »£:aPODIEGANIe KIWaWIenlom u dzecl z
Marcinkowskieqo S 65-046 Zieiona Tel. (68) 32 96 386, hemofilia A i B” i bezprzedmiotowe
lubuskie . g0 >p. . 603 563 648, 722 213 | jest kierowanie pacjentéw do innego
Z 0. 0. w Zielonej Gora : .
G 999 podmiotu leczniczego w celu
orze C s :
zapewnienia opieki zgodnej z
niniejszym Programem

* W wojewodztwie opolskim brak jest podmiotu leczniczego, ktéry realizuje program
»~Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”. W przypadku wyspecjalizowania sie
takiego podmiotu leczniczego w wojewodztwie opolskim dopuszcza sie popisanie z nim
umowy na realizacje Programu.
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Zalacznik nr 6

Wykaz informacji, jakie powinny znalez¢ sie w karcie chorego na hemofilie

1. Dane pacjenta wraz z rozpoznana skaza krwotoczna, poziomem czynnika, grupa krwi,
informacja czy pacjent odpowiada na desmopresyne i czy ma inhibitor oraz inne istotne
informacje medyczne, pieczec¢ i podpis lekarza;

2. Opis zalecanego leczenia:

v" W przypadku krwawien zagrazajacych zyciu,

v W przypadku krwawien tagodnych lub umiarkowanych;

3. Informacja o zasadzie ,najpierw czynnik”, méwiaca o tym, ze:

v Najpierw podaj czynnik potem diagnozuj !,

v Niezwloczne podanie leku powstrzyma krwawienie, zminimalizuje powazne
komplikacje i moze uratowac zycie,

v Jesli krwawienie przedluza sie, jest powazne lub zagraza zyciu, postepuj zgodnie
z podanymi zaleceniami.

v Nalezy skontaktowa¢ sie z osrodkiem leczenia chorych na hemofilie i
pokrewnych skaz krwotocznych celem okreslenia dziatan, planu postepowania w
razie koniecznosci przewiezienia pacjenta do szpitala, dane teleadresowe osrodka
leczenia chorych na hemofilie,

v' Opbdznienie w podaniu czynnika i podjeciu leczenia moze spowodowaé zagrozenie dla
zycia lub pojawienie sie powaznych powiktan.

4. Ponadto informacje o tym, ze:

v jesli pacjent nie otrzymal koncentratu czynnika krzepniecia, nie moze by¢ poddany

zabiegowi inwazyjnemu,

nie wolno wykonywac¢ zastrzykéw domiesniowych,

nie wolno podawac aspiryny i innych niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych,

pacjent lub jego opiekun moze by¢ zrédtem waznych informacji o sposobie leczenia,

w ostrych stanach po podaniu czynnika nalezy zastosowac¢ rutynowe leczenie;

5. Klasyfikacja krwawien w zwigzku z umiejscowieniem krwawien:

v' Zagrazajacych zdrowiu lub zyciu: w obrebie glowy oraz szyi, klatki piersiowej, jamy
brzusznej, miednicy, kregostupa, do miesnia biodrowo-ledZwiowego, masywny krwotok z
drog rodnych np. u kobiet z choroba von Willebranda, krwiaki Srédmiesniowe uciskajace
na naczynia krwionosne i nerwy, krwiaki w zwiazku ze ztamaniami lub zwichnieciami,
gtebokie rany, trudne do opanowania krwotoki w innych okolicach ciata.

v Krwawienia umiarkowane i niewielkie: z nosa, w jamie ustnej, w stawach, krwotoczna
miesigczka, krwiomocz.

6. Informacje o sposobie postepowania z chorymi na hemofilie:

v" w przypadku zagrozenia zycia chorych:

Hemofilia A: dozylne podanie koncentratu czynnika krzepniecia VIII. W przypadku ciezkiego
krwawienia lub jego podejrzenia dawka: 40-50 j.m./kg.

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

Choroba von Willebranda: dozylne podanie koncentratu czynnika VIII zawierajacego czynnik
von Willebranda.

W przypadku ciezkiego krwawienia lub jego podejrzenia dawka: 50 j.m./kg aktywnosci
czynnika von Willebranda (kofaktora ristocetyny).

v w przypadku typowych krwawien:

Hemofilia A: (posta¢ ciezka/umiarkowana): koncentrat czynnika krzepniecia VIII 20-30
j-m./kg; (postac tagodna,

o ile chory odpowiada na desmopresyne): desmopresyna (DDAVP) 0.3 mcg/kg i.v.

Hemofilia B: (posta¢ ciezka/umiarkowana/ lagodna): koncentrat czynnika krzepniecia IX 40-60
j-m./kg (UWAGA! w przypadku koncentratu rekombinowanego czynnika IX dawkowanie
nalezy zwiekszy¢; patrz ulotka o leku).
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Choroba _von Willebranda: desmopresyna (DDAVP) 0,3 mcg/kg iv. u pacjentéow
odpowiadajacych na desmopresyne (typ 1, czasem typ 2); koncentrat czynnika VIII
zawierajacy czynnik von Willebranda 25-40 j.m./kg u pacjentéw nieodpowiadajacych na
desmopresyne (typ 3, typ 2).

W_krwawieniach sluzéwkowych w_przypadku wszystkich skaz krwotocznych: dodatkowo kwas
traneksamowy (Exacyl)

2-4 g/d (u dzieci 20 mg/kg/d) w 2-3 dawkach podzielonych przez 1-7 dni (przeciwwskazaniem
jest krwiomocz).

(Podane dawki stanowia ogolne wytyczne. Szczegotowe informacje mozna znalez¢ na ulotce dostarczane; z lekiem.)

7.

8.

/\/\7 ‘= Ministerstwo
- Zdrowia

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

Informacje aby w przypadku zagrozenia zycia lub zdrowia, jak najszybciej skontaktowac sie z
najblizszym osrodkiem leczenia chorych na hemofilie.

Strona 83 z 83



