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I. WPROWADZENIE

Chorzy na hemofilie stanowia stosunkowo mala cz¢$¢ populacji Polski. Biorac jednak pod uwage
konieczno$é czestej hospitalizacji, bardzo wysokie koszty leczenia i trudnosci rehabilitacji, zagadnienie
to stanowi powazny problem spoleczny. Realizacja programu ma poprawi¢ wyniki leczenia hemofilii i

innych wrodzonych skaz krwotocznych poprzez substytucje czynnikéw krzepnigcia.

Zgodnie z zaleceniami Swiatowe] Organizacji Zdrowia i Swiatowej Federacji Hemofilii
(WHO/WFH Recommendations, June 1997, Haemophilia 1998, 4, suppl. 2, 64-66), odpowiedzialnos¢
za narodowy system opieki nad chorymi na hemofili¢ powinna spoczywaé na wiadzach danego kraju.
Podobnie jak w innych krajach $wiata, koncentraty czynnikoéw krzepnigcia dla chorych na hemofili¢ i
inne wrodzone skazy krwotoczne w Polsce muszg by¢ finansowane ze $rodkéw publicznych. Nalezy

podkresli¢, Zze koncentraty czynnikdw krzepnigcia nie moga by¢ traktowane na rowni z innymi lekami.

W przypadku krwawienia, natychmiastowe wstrzyknigcie odpowiedniego koncentratu czynnika
krzepniecia jest czesto warunkiem utrzymania chorego przy zyciu. Jednym z celéw ,,Programu leczenia
hemofilii” jest objgcie leczeniem domowym wszystkich pacjentow z cigzka postacia skazy krwotoczne;.
Leczenie domowe (koncentrat w domu chorego) jest podstawa opieki nad chorymi na hemofilie. Dzieki
leczeniu domowemu udaje si¢ ograniczy¢ w znacznym stopniu liczbe hospitalizacji chorych na

hemofilig, a tym samym wydatnie zmniejszy¢ ogdlne koszty leczenia.

Organizacja leczenia chorych na wrodzone skazy krwotoczne w Polsce nie wymaga w chwili
obecnej modyfikacji. Dystrybucj¢ koncentratéw czynnikdw krzepnigcia (kupionych w ramach
,,Programu leczenia hemofilii’’ jak i otrzymanych w 2005 r. w programie frakcjonowania osocza z ZLB
Behring) prowadza nieodplatnie Regionalne Centra Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa, dysponujace

listami chorych na hemofilig.

Leczenie domowe stanowi podstawe nowoczesnego leczenia hemofilii. Samoistne krwawienie
dostawowe najczgsciej ustepuje po jednorazowym podaniu leku. Jezeli jednak czynnik wstrzykiwany
jest z wielogodzinnym opdznieniem, np. dopiero po dotarciu chorego do szpitala zamiast od razu w jego
domu, to zazwyczaj zachodzi koniecznos¢ dodatkowych iniekcji leku w celu zahamowania krwawienia.
Nierzadko pacjent musi by¢ woéwczas hospitalizowany (wzrost ogdlnych kosztéw leczenia). Znaczna
grupa chorych z zaawansowang artropatig hemofilowa, oczekujaca na zabiegi wszczepienia endoprotez

stawowych, przy obecnym stanie zaopatrzenia w czynniki krzepniecia, bgdzie pozbawiona mozliwosci



leczenia chirurgicznego, zas u chorych na hemofilie powiklang inhibitorem, brak dostatecznej ilosci
czynnika VIII uniemozliwi wdrozenie postepowania zmierzajacego do eliminacji inhibitora. Wszystkie

te fakty sa dobrze znane $rodowisku pacjentéw, zorganizowanemu w Polskie Stowarzyszenie Chorych

na Hemofilig.

Zycie i zdrowie chorych na hemofili¢ zalezy w giéwnej mierze od dostgpu do koncentratéw
czynnikow krzepniecia. Miernikiem zabezpieczenia chorych na hemofili¢ jest wskaZznik zuzycia

czynnika VIIT w przeliczeniu na 1 mieszkanca rocznie.

W Polsce wskaznik zuzycia czynnika VIII na 1 mieszkanca wyniést w 2002 roku ~ 1, 41 jedn., w

2003 roku - 1,37 jedn., a w roku 2004 - 1,65 jednostki.
Planuje sig, ze w 2006 roku wskaznik ten wyniesie 2,1 jednostki czynnika VIII/ 1 mieszkanca rocznie.

Minister Zdrowia moze opracowaé program zdrowotny dotyczacy istotnych probleméow
zdrowotnych catej grupy $§wiadczeniobiorcdw, przy istniejacych mozliwosciach ich eliminowania badz
ograniczenia. Zapewnienie bezpieczenstwa zdrowotnego obywateli chorych na hemofili¢ 1 inne
wrodzone skazy krwotoczne poprzez zapewnienie dostgpnosci czynnikdéw krzepniecia mieéci sie w tym

pojeciu.

Gléwnymi celami programu sa:

* Zapewnienie powszechnej dostepnosci czynnikéw krzepniecia,
Wdrozenie pierwotnej profilaktyki krwawien srédstawowych u dzieci chorych na hemofilie,’

* Objecie programem wywoltywania tolerancji immunologicznej wszystkich chorych na hemofilie

powiklang krazacym antykoagulantem,

» Zastgpowanie preparatdw osoczopochodnych, koncentratami rekombinowanymi w ciagu kolejnych

lat realizacji programu i zwiekszania $rodkéw finansowych na jego realizacje,

» Zastgpowanie koncentratdbw czynnikéw zespolu protrombiny koncentratami aktywowanych
czynnikow zespotu protrombiny 1 rVIla w leczeniu krwawient u chorych na hemofili¢ powiklang

inhibitorem cz. VIII/ cz.IX w wysokim mianie.

! zadanie dotyczgce ,,Wdrozenie pierwotnej profilaktyki krwawien §rédstawowych u dzieci chorych na hemofilig” od 1 sierpnia 2008 r. zgodnie
z decyzjq Ministra Zdrowia, zostato przeniesione do terapeutycznego programu zdrowotnego pn.: ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci
z hemofilie A i B”, finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia.



Realizacja powyzszych celéw doprowadzi nie tylko do poprawy wynikow leczenia hemofilii, ale
takze do poprawy jakosci zycia chorych na hemofili¢ i inne skazy krwotoczne.

Program obejmuje: finansowanie zakupu czynnikéw krzepnigcia dla leczenia chorych na hemofilig
i inne wrodzone skazy krwotoczne oraz prowadzenie bazy danych uwzgledniajacej zuzycie czynnikéw
krzepnigcia przez chorych.

Zakup czynnikéw krzepnigcia stanowi uzupelnienie czynnikéw krzepnigcia otrzymywanych
w ramach programu " Samowystarczalno$¢ Polski w zakresie zaopatrzenia w bezpieczng krew, jej
sktadniki i produkty krwiopochodne" - frakcjonowanie osocza na mocy umowy z kontrahentem
zagranicznym (do 2005 roku - ZLB Behring w Szwajcarii).

Program bedzie realizowany przez osrodki referencyjne i osrodki wojewddzkie leczenia
hemofilii, a takZze przez placowki publicznej stuzby krwi. W kolejnych latach zakladany jest
systematyczny wzrost naktadéw finansowych na zakup czynnikéw krzepnigcia, co umozliwi stopniowe
podnoszenie standardéw opieki zdrowotnej w grupie chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy

krwotoczne.

I1. Opis Problemu

1) Hemofilia

Istnieja dwa rodzaje hemofilii: hemofilia A — powodowana brakiem lub niedoborem czynnika
krzepnigcia VIII, i hemofilia B, ktérej przyczyna jest brak lub niedobdr czynnika krzepniecia IX.
Obydwa rodzaje hemofilii dziedzicza si¢ jako cechy recesywne, sprzezone z plcia 1 maja taki sam obraz
kliniczny. Ich réznicowanie jest mozliwe tylko za pomoca badan laboratoryjnych. Zaleznie od stopnia
niedoboru czynnika krzepniecia hemofilia moze mieé przebieg cigzki (czynnik VIII lub IX <1 j./dl
osocza), umiarkowany (1-5 j./dl) lub lagodny (>5j./dl). Pokrewne hemofilii skazy krwotoczne,
powodowane wrodzonym niedoborem innych czynnikéw krzepniecia, dziedzicza sie w sposéb

autosomalny i wystepuja z réwna czestoscia u kobiet i mezczyzn.

Czgstos¢ wystgpowania hemofilii w Polsce oceniono na 1:12300 mieszkancéw. W Instytucie
Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie prowadzony jest od 1991 r. komputerowy rejestr chorych
na hemofili¢ i inne wrodzone skazy krwotoczne. Do 31 grudnia 2003 r. w rejestrze znalazly sie 3224
osoby, w tym 2269 chorych na hemofili¢ (tab.1). Hemofilia A wystepuje w naszym kraju szes¢ razy
czesciej niz hemofilia B. Postaé cigzka choroby stanowi 59,7% przypadkéw hemofilii A 1 56,6%

przypadkdéw hemofilii B. Pod wzgledem cegstosei wystgpowania drugie miejsce po hemofilii A zaymuje



w rejestrze choroba von Willebranda (okoto 80% przypadkéw jej tagodna posta¢ — typ 1). Choroba ta
uznawana jest obecnie za najczestsza wrodzong skaz¢ krwotoczng, wystepujaca w postaci klinicznej
jawnej u 125 0séb na 1 milion populacji, czyli dwa razy czgsciej niz hemofilia. Bezobjawowe wrodzone
defekty czynnika von Willebranda wykrywano u okoto 1% ludnosci. Jest mato prawdopodobne, ze
w Polsce choroba von Willebranda wystepuje rzadziej niz w innych krajach europejskich. Nalezy

sadzi¢, ze choroba ta jest w naszym kraju ze wzgledu na ztozonga diagnostyke rzadko wykrywana.

Glownym objawem cigzkiej hemofilii sa powtarzajace si¢ samoistne krwawienia Srédstawowe.
Najczesciej chorzy doznaja okoto 40 takich krwawien rocznie. Ich nastepstwem jest zwyrodnienie
stawow (artropatia hemofilowa), nierzadko zmuszajace chorych do znacznego ograniczenia aktywnosci
zyciowe], rezygnacji z wykonywania zawodu. Bardzo niebezpieczne sa samoistne krwawienia do
narzgdéw wewngtrznych 1 jam ciata, np. wylewy krwi $rodczaszkowe, krwotoki z przewodu
pokarmowego, czy krwiaki zaotrzewnowe, ktére stanowia bezposrednie zagrozenie zycia. Réwnie

niebezpieczne, i to niezaleznie od stopnia cigzkosci hemofilii, sg wylewy krwi w nastgpstwie urazéw.

Nalezy podkresli¢, ze zaden zabieg chirurgiczny 1 inwazyjny zabieg diagnostyczny, nie moze by¢
bezpiecznie przeprowadzony u osoby z wrodzonym zaburzeniem krzepnigcia krwi, bez zastosowania

odpowiedniego postepowania terapeutycznego.

Leczenie cigzkiej postaci hemofilii A, cigzkiej postaci choroby von Willebranda oraz wszystkich
chorych na hemofili¢c B lub inna skaze krwotoczna na tle zaburzen krzepnigcia krwi polega na
substytucji niedoborowego czynnika. Dostarcza si¢ go choremu we wstrzykiwanych dozylnie
koncentratach uzyskiwanych z ludzkiego osocza lub metodq inzynierii genetycznej. Stosowanie
koncentratéw izolowanych z osocza na skale przemystowa (zwykle z puli osocza od wielu tysigcy

dawcow) stwarzato do 1985 r. duze ryzyko zakazenia wirusami przenoszonymi z krwig, w tym HIV.

Od kilkunastu lat wszystkie handlowe koncentraty czynnikéw krzepnigcia poddawane sa
odpowiednim zabiegom fizycznym Iub chemicznym, ktoére praktycznie wykluczaja mozliwo$é
zakazenia biorcy wirusem HIV, wirusami zapalenia watroby typu B lub zapalenia watroby typu C.
Metody te nie sg jednak skuteczne w stosunku do parwowirusa B19. Nie rozwiazano dotychczas
problemu ryzyka przeniesienia czastek zakaznych, zwigzanego z przetaczaniem osocza $wiezo

mrozonego 1 krioprecypitatu. Opracowano wprawdzie sposoby inaktywacji wirusOw w obu preparatach,



ale sa one kosztowne i trudne do zastosowania w warunkach regionalnego centrum krwiodawstwa i

krwiolecznictwa.

Jedynymi sposobami uniknigcia zakazen zwigzanych ze stosowaniem tych preparatéw jest
eliminacja zakazonych dawcéw i co najmniej 6-miesieczny okres karencji preparatow. Od poczatku lat
90 - XX wieku w leczeniu hemofilii wykorzystywane sa rekombinowane czynniki krzepnigcia krwi, ze

stosowaniem ktorych praktycznie nie wiaze sie ryzyko przeniesienia czastek zakaznych.

Preparaty rekombinowane, znacznie drozsze od koncentratéw osoczopochodnych, sg dostepne

tylko w najbogatszych krajach $wiata. Tabela 1. Hemofilia i inne wrodzone skazy krwotoczne w Polsce.

Rodzaj skazy Liczba chorych*

Hemofilia A
cigzka 952
powiklana inhibitorem 158
umiarkowana 312
tagodna 580
razem 2002

Hemofilia B
ciezka 174 powiklana
inhibitorem 3 umiarkowana 77
tagodna 84
razem 338

Choroba von Willebranda typ
1 604typ2 50typ
3 122
razem 776

Niedoboér czynnika VII 132 Niedobor
czynnika XIII 8 Niedobory innych
czynnikow 282

Razem 3530

*) Dzigki rozwojowi metod laboratoryjnych i sieci poradni dla chorych na hemofilie, liczba
wykrywanych i rejesttowanych przypadkéw wrodzonych skaz krwotocznych w Polsce zwigksza sie.
Szacuje sig, ze stopien niedorejestrowania przypadkéw hemofilii w Polsce wynosi 27%, za$ choroby

von Willebranda — 80%.



2) Glowne problemy terapii hemofilii

Najwiekszym problemem w leczeniu chorych na hemofili¢ sa wysokie koszty koncentratow
antyhemofilowych. Stanowia one okoto 90% ogdlnych kosztow leczenia tej grupy pacjentéw. Chory na
ciezka posta¢ hemofilii w ciagu roku doznaje okoto 40 epizodow krwawien (zwykle wylewéw krwi do
stawéw) wymagajacych leczenia. Koszt ten jest kilkakrotnie wigkszy w przypadku hemofilii A

powiklanej obecnoscia inhibitora (przeciwcial przeciw cz. VIII).

Do ostony hemostatycznej duzego zabiegu chirurgicznego (np. usuniecie wyrostka robaczkowego)

u dorostego chorego na hemofilie potrzeba okoto 50 000 ~ 70 000 jednostek czynnika krzepniecia.

Szacowany roczny koszt leczenia substytucyjnego chorego na hemofili¢ w Hiszpanii wynosi 55
473 USD, we Francji 73 029 USD, a w USA (Kalifornia) — 140 000 USD. Roczny koszt takiego
leczenia w Polsce w 2004 r. wynidst okoto 4 600 USD.

Kolejny problem w leczeniu chorych na wrodzone zaburzenia krzepnigcia krwi, to konieczno$¢
zapewnienia szybkiego 1 stalego dostgpu do koncentratéw antyhemofilowych. Im szybciej zostanie

wstrzykniety czynnik, tym szybcie] zostanie zahamowane krwawienie.

Bardzo czesto, szybkie wstrzykniecie koncentratu ma decydujace znaczenie dla uratowania zycia
chorego. Niezbedna jest wiec wlaSciwa organizacja leczenia tej grupy chorych, na ktora sklada sie sieé
wytypowanych poradni oraz klinik badz oddzialoéw szpitalnych (zal. 2), gdzie chorzy zglaszaja si¢ w

razie potrzeby. W miejscach tych pacjenct otrzymuja takze koncentraty do domu (leczenie domowe).

Poniewaz znajomo$¢ zagadnien zwigzanych z wrodzonymi zaburzeniami krzepnigcia krwi wérdd
wiekszosci lekarzy jest mata, grupa chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne musi byé objeta

opieka odpowiednio przeszkolonego i doswiadczonego personelu medycznego.
3) Waga problemu dla spoleczenstwa

Chorzy na hemofili¢ stanowig malq liczbowo grupg i sa niewielka czgscia ogolnej populacii. Jezeli

jednak wezmie si¢ pod uwagge konieczno$é czgstych przyjeé tych chorych do szpitali, bardzo wysokie



koszty ich leczenia i trudnoéci rehabilitacji, to zagadnienie dotyczace stosunkowo niewielkiej grupy os6b

urasta do problemu spotecznego.

Zycie i zdrowie chorych na hemofili¢ zalezy w gtéwnej mierze od dostepu do koncentratow
czynnikéw krzepniecia. Miernikiem zabezpieczenia chorych na hemofili¢ jest wskaznik zuzycia
czynnika VIII w przeliczeniu na 1 mieszkanca rocznie. Przy takim poziomie zaopatrzenia mozna
zapewni¢ leczenie domowe oraz przeprowadzenie wiekszosci planowych zabiegdw chirurgicznych u

chorych na hemofili¢ A.

Nie jest to jednak wciaz zaopatrzenie wystarczajace do wdrozZenia pierwotnej profilaktyki
krwawien srédstawowych u dzieci, a wlasnie takie postgpowanie mogloby zredukowaé w przysziosci
liczbe, niezwykle kosztownych, ortopedycznych zabiegdw naprawczych (wszczepianie endoprotez),

jakie przeprowadza sie u dorostych z zaawansowang artropatia hemofilowa.

Co wiecej, wprowadzenie profilaktyki krwawien srédstawowych u dzieci, znacznie zmniejszytoby
odsetek pacjentéw, ktdrzy z powodu inwalidztwa narzadu ruchu nie moga pracowa¢ i bardzo wezesnie
przechodza na rent¢. Zmniejszylaby si¢ liczba hospitalizacji tych pacjentéw. Zmniejszeniu uleglaby

takze liczba - kosztownych w tej grupie chorych - zabiegdéw kinezyterapii.

4) Dotychczas podejmowane dzialania.

W 2001 r. powstal "Program zaopatrzenia chorych na hemofili¢ i inne wrodzone skazy
krwotoczne w czynniki krzepniecia", w ktorym m.in. przedstawiono organizacj¢ leczenia tej grupy
pacjentow w Polsce. Wyodrebniono dwa osrodki referencyjne leczenia hemofilii (dla dorostych i dla
dzieci) zlokalizowane w Warszawie oraz wojewodzkie osrodki leczenia hemofilii, obecne w kazdym

miescie wojewodzkim (jeden dla dzieci, jeden dla dorostych).

Wszystkie osrodki sa dostepne dla chorego przez 24 h/dobe. Bardzo wazng role w realizacji
programu zaopatrzenia w czynniki krzepnigcia odgrywaja regionalne centra krwiodawstwa i
krwiolecznictwa, ktore zajmuja si¢ dystrybucja koncentratdéw czynnikow krzepnigcia w obrebie
wojewodztw. Doswiadczenia ostatnich lat wskazuja, ze taki system opieki nad chorymi na hemofilie

funkcjonuje bardzo dobrze.



Aktualnie istnieja dwa Zrodla zaopatrzenia w czynniki krzepnigcia w Polsce:

1. Program zaopatrzenia chorych na hemofili¢ i inne wrodzone skazy krwotoczne

2. Program frakcjonowania polskiego osocza, w ramach ktorego rocznie frakcjonuje si¢ okoto 100
tys. litrdw osocza, co pozwala uzyskaé okoto 20 min jedn. czynnika VIII. W najlepszym jak
dotad 2001 r. wskaznik zuzycia czynnika VIII na jednego mieszkanca w Polsce wyni6st 1,85
jedn. W 2002 r. wskaznik ten osiagnat wartos¢ 1,41 jedn., a w 2003 — 1,37 jedn., w 2004 r. -1,65
jedn. W 2001 r. uzyskano do leczenia 8,0 miln jedn. cz. IX, co stanowilo 60% szacunkowego
zapotrzebowania. W 2002 r. uzyskano takze 8 min jedn. czynnika IX, a w 2003 9,4 min jedn.
Zapotrzebowanie w inne koncentraty czynnikéw krzepniecia pokrywane jest w okoto 40%, z

wyjatkiem czynnika XIII (okoto 100%).

Do wrodzonych skaz krwotocznych, do leczenia ktérych niezbedne sg koncentraty czynnikéw
krzepniecia dostarczane nieodptatnie choremu naleza:

1. hemofilia A

hemofilia B

hemofilia A powiktana inhibitorem cz.VIII

hemofilia B powiklana inhibitorem cz. IX

choroba von Willebranda

niedobér czynnika VII

niedobér czynnika X

niedobér czynnika V

© 0 N s wN

niedobér czynnika XI

10. niedob6r czynnika XIII

11. hipofibrynogenemia

12. inne rzadko wystepujace niedobory, ktérych w Polsce jeszcze nie wykryto (np. niedobor

protrombiny, dysfibrynogenemie, skojarzony niedobdr czynnikéw krzepnigcia).

2od1 sierpnia 2008 r. istnieje dodatkowe Zrédlo zaopatrzenia w czynniki krzepnigcia, w ramach terapeutycznego programu
zdrowotnego pn.: ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofili¢ A i B”, finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia.
Rozpoczeta od 2005 roku realizacja programu zdrowotnego pn.: ,,Samowystarczalno$¢ Polski w zakresie zaopatrzenia

w bezpieczng krew, jej skladniki i produkty krwiopochodne na lata 2005 — 2008 obowigzywala do 31 grudnia 2008 roku.
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Do listy tej nalezy dodaé: wrodzone zaburzenia funkcji plytek krwi (np. trombastenia
Glanzmanna, zespdt Bernarda-Souliera, choroba puli magazynowej) i niektére immunokoagulopatie.
Skaza krwotoczna w przypadku wrodzonej trombocytopatii ma zwykle tagodny charakter, ale podczas
inwazyjnych zabiegdw diagnostycznych lub chirurgicznych pacjenci wymagaja ostony hemostatycznej,
np. zastosowania rekombinowanego czynnika VIIa zamiast przetoczen Kkoncentratu krwinek
plytkowych, ktére w krotkim czasie prowadza do alloimmunizacji poprzetoczeniowe;.
Immunokoagulopatie, ktérych istota jest pojawienie si¢ swoistych przeciwcial przeciw czynnikowi VIII
lub — rzadziej — przeciw innym czynnikom krzepnigcia, naleza wprawdzie do nabytych skaz
krwotocznych, jednak ich przebieg kliniczny i sposob leczenia w przypadkach tzw. nabytej hemofilii
(wystapienia przeciwciat anty-cz. VIII u oséb poprzednio zdrowych) sa podobne jak w ciezkiej
hemofilii A powiklanej inhibitorem. Leczenie nabytej hemofilii jest bardzo kosztowne (wymaga uzycia

duzych ilosci koncentratu czynnika krzepnigcia) i trudne, a rokowanie — bardzo powazne.

Przy istniejacej obecnie dobrej organizacji leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne w Polsce, najpowazniejszym problemem w uzyskaniu $wiadczen zdrowotnych przez te
grup¢ pacjentow pozostaje niedostateczne zaopatrzenie w koncentraty czynnikéw krzepniecia. W 2003
r. wskaznik zuzycia czynnika VIII w przeliczeniu na jednego mieszkanca Polski wynidst 1,37 jedn., zas
w 2004 r. — 1,65. Dla poréwnania na Wegrzech wskaznik ten wynosi 5,9 jedn., na Stowacji - 3,5 jedn.,
w Czechach - 2,2 jedn., a w Niemczech — 6,0 jedn. Jak to opisano na stronach 16 i 17 realizacja

programu ma doprowadzi¢ do poprawy sytuacji rowniez w tym zakresie.

II1. CELE PROGRAMU

1. Cele ogolne:

» Poprawa jakosci zycia chorych na hemofili¢ 1 inne skazy krwotoczne;
* Poprawa wynikow leczenia hemofilii i innych wrodzonych skaz krwotocznych przez substytucje

czynnikow krzepnigcia.
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2. Cele szczegolowe:

« Zapewnienie powszechnej dostepnosci czynnikdw krzepnigeia;

« Objecie programem wywotywania tolerancji immunologicznej wszystkich chorych na hemofilig
powiktang krazacym antykoagulantem;

e Wdrozenie pierwotnej profilaktyki krwawien §rédstawowych u dzieci chorych na hemofilie’;

« W ciagu kolejnych lat trwania programu i zwigkszania srodkéw finansowych na jego realizacje,
zastepowanie preparatow wytwarzanych z osocza koncentratami rekombinowanymi.

« Zastgpowanie Kkoncentratow czynnikow zespolu protrombiny Koncentratami aktywowanych
czynnikéw zespotu protrombiny i r VIla w leczenie krwawien u chorych na hemofili¢ powiktang

inhibitorem cz. VIII/cz. IX w wysokim mianie.
IV. SPOSOB REALIZACJI PROGRAMU

Zakup koncentratow czynnikow krzepnigcia dla chorych na hemofilie i wrodzone skazy krwotoczne
w ilosciach wskazanych w Rozdziale VII tj. kosztorys programu na rok 2005 - tabela 1, kosztorys
programu na rok 2006 - tabela 2, plan na lata 2007-2011 - tabela 3. Ilosci i rodzaje czynnikéw
krzepnigcia oraz cele do realizacji w roku 2009 zostaly okreslone w ancksie nr 1 do niniejszego
programu.

Zakup koncentratéw czynnikéw krzepnigcia dokonywany jest przez Zaklad Zaméwien Publicznych
przy Ministrze Zdrowia, zgodnie z przepisami ustawy z dnia 29 stycznia 2004 r. ,,Prawo zamoéwien
publicznych” (Dz. U. z 2004 r. Nr 19, poz.177, Dz. U. z 2007 r. Nr 223, poz.1655, Dz. U, z 2008 r. Nr
171, poz. 1058)”. Regionalne Centra Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa na obszarze swojego dziatania
prowadzg dziatania koordynacyjne programu. Regionalne Centra zapewniaja wlasciwe warunki do
przechowywania koncentratéw, prowadza nieodplatng dystrybucje czynnikow krzepniecia do klinik
i oddziatow szpitalnych, zapewniajac calodobowy dostgp do czynnikdéw krzepnigcia dla chorych na
hemofilie.

Krajowy nadzér nad realizacjg programu prowadzi Narodowe Centrum Krwi.

? Zadanic dotyczace ,,WdroZenie pierwotnej profilakiyhi krwauwied Seddstawowych u dzieci chorych na hemoflllg™ od 1 sierpnia 2008 r. zgodnie
z decyzja Ministra Zdrowia, zostalo przeniesione do terapeutycznego programu zdrowotnego pn.: ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci 7 hemofili¢
A i B”, finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia.



V. REALIZATORZY PROGRAMU

W latach ubieglych realizatorami programu byly Regionalne Centra Krwiodawstwa

i Krwiolecznictwa w: Biatymstoku, Bydgoszczy, Gdansku, Katowicach, Kielcach, Krakowie, Lublinie,

Lodzi, Olsztynie, Opolu, Poznaniu, Rzeszowie, Szczecinie, Warszawie, Wroctawiu, Zielonej Gorze oraz

Instytut Hematologii i Transfuzjologii.

Realizatorzy sa wylaniani w drodze konkursu ofert, na podstawie art. 48 ust. 4 Ustawy z dnia 27

sierpnia 2004 roku o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych (Dz. U.

z 2008 r. Nr 164, poz. 1027 ).

Wymagania stawiane realizatorom:

1.

Jednostki publicznej shuzby krwi dzialajace zgodnie z ustawg z dnia 22 sierpnia 1997 r.
o publicznej stuzbie krwi (Dz. U. Nr 106, poz. 681 z p6z. zm.)

Doswiadczenie w dzialaniach koordynacyjnych majacych na celu zaopatrzenie chorych na
hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne w czynniki krzepnigcia na terenie wojewddztwa
Zapewnienie wlasciwych warunkéw do przechowywania koncentratow czynnikéw krzepnigcia -
chtodnia o temp.4-6 C

Zapewnienie calodobowego dostepu do czynnikéw krzepnigcia

Zapewnienie nieodplatnej dystrybucji czynnikow krzepniecia na terenie wojewddztwa.

VI. KOORDYNATOR PROGRAMU

Konsultant krajowy w dziedzinie transfuzjologii kliniczne;.



VII. KOSZTORYS PROGRAMU:

Kosztorys programu na 2005 r

Kwota 52.897.246 zl.

Tabela 1. Planowany koszt zakupu czynnikéw krzepnigcia w 2005 r.

Nazwa czynnika

[1o4¢ okoto /jednostki/

Vil 33.000.000 j.
EX (nisko oczyszczony) 2 500 000 j.
IX (wysoko oczyszczony) 6 000 000 j.
VIII zawierajacy czynnik von Willebranda 3 500 000 j.
Koncentrat aktywowanego zespotu protrombiny (aPCC) 800 000 j.
'Koncentrat zespolu protrombiny (PCC) bogaty w czynnik VII 400 000 j.
Koncentrat czynnika VII 100 000 j.
Rekombinowany czynnik Vlla 500 mg
L —
{T(oncentrat fibrynogenu 12¢g
XHI 80 000 j.
Razem — kwota 52 897.246 zl.

PLAN FINANSOWY NA LATA 2006 - 2011:

2006 1. - ok. 88.715.000 zi

2007 r. - ok. 112.000.000 zt
2008 r. — ok. 135.000.000 zt
2009 r. — ok. 163.000.000 zt
2010 r. — ok. 188.000.000 zt
2011 r. — ok. 210.000.000 zt



Kosztorys programu na 2006 r.

Kwota 88.715.000 zt
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Tabela 2. Planowany koszt zakupu czynnikow krzepnigcia w 2006 r.

L

Nazwa czynnika Tlo$¢ /jednostki
VII 60 000 000 j.
IX (nisko oczyszczony) 3500 000 ).
IX (wysoko oczyszczony) 6 000 000 ).
VIII zawierajacy czynnik von Willebranda 3500000].
Koncentrat aktywowanego zespohu protrombiny (aPCC) 1 800 000 j.
Koncentrat zespotu protrombiny (PCC) bogaty w czynnik VII 450 000 j.
Koncentrat czynnika VII 120 000 j.
Rekombinowany czynaik Vila 2200 mg
Koncentrat fibrynogenu 12¢g
X111 80 000j.
Razem — kwota 88 715 00 zt.




15

Srodki finansowe w wysokosci 88 715 000 000 PLN przeznaczone na realizacj¢ programu

w 2006 roku umozliwia:

1. objecie leczeniem domowym wszystkich chorych na cigzka hemofilie A i cigzkg hemofili¢ B

wszystkich zakresie umozliwiajacym ograniczenie liczby hospitalizacji,

2. przeprowadzenie wszystkich zabiegdw chirurgicznych ze wskazan naglych u pacjentéow
z hemofilia niepowiklang inhibitorem i u pacjentdw z wrodzonymi skazami krwotocznymi

spowodowanymi niedoborami innych czynnikéw krzepniecia,

3. wykonanie najpilniejszych (zgodnie ze wskazaniami medycznymi) planowych zabiegbw

chirurgicznych u pacjentéw z artropatia hemofilowa,
4. wykonanie wszystkich zabiegdéw ekstrakcji zgbow,

5. rozpoczgcie programu pierwotnej profilaktyki krwawien $rodstawowych u dzieci urodzonych

w latach 2000 - 2005.

6. stopniowe przechodzenie z nisko oczyszczonych na wysoko oczyszczone koncentraty czynnika

IX w leczeniu krwawien w przebiegu hemofilii B,

7. stopniowe przechodzenie z nisko oczyszczonych koncentratow czynnika IX na aPCC i rVIla

w leczeniu krwawien w przebiegu hemofilii A i B powik}anej inhibitorem o wysokim mianie,
8. rozpoczecie u co najmniej 3 — S chorych na hemofili¢ A powiklang inhibitorem czynnika VIII w

9. wysokim mianie programu wywotlania tolerancji immunologicznej wobec czynnika VIII.
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Plan na lata 2007 — 2011

Tabela 3. Plan na lata 2007-2011.
Nazwa czynnika 2007 2008 2009° 2010° 2011°
VIII (j.) osoczopochodny |80 000 000 j.m. {100 000 000 j.m. | 120 000 000 j.m. 135 000 000 150 000 000 j.m.
VIII (j) rekombinowany 0j.m. 0j.m. 0 j.m. 500 000 j.m. 1 000 000 j.m.
IX (nisko oczyszczony) (3 000000jm. | 2500000jm. | 2000000)m. 2 000 000 j.m. 1 500 000 j.m.
g.
IX (wysoko oczyszczony) |7 000 000 j.m. 8 000 000 j.m. 9 000 000 j.m. 10 000 000 j.m. 12 000 000
G jom.

. .. 13 800000 jm. 4 000 000 j.m. |4 200 000 j.m. 4 500 000 j.m. 5 000 000
VIII zawierajacy czynnik im
von Willebranda (j.)
Koncentrat 2 200 000 j.m. 2800 000jm.} 33500 000j.m. 4 500 000 j.m. ergOO 000
aktywowanego zespotu
protrombiny aPCC (j.)
Koncentrat zespohu 480 000 j.m. 500 000 j.m 520 000 j.m. 550000 j.m. 163? 000
protrombiny zawierajacy
czynnik VII (j.)
Koncentrat czynnika VII | 130 000 j.m. 150 000 j.m. 170 000 j.m. 190 000 j.m. 260 000 j.m.
iy,
Rekombinowany czynnik | 2 500 mg 3 000 mg 3600 mg 4200 mg 5000 mg
Vlla (mg)
Koncentrat fibrynogenu 15¢ 18¢ 21g 2lg 24 g
)
XIII G. 80 000 j.m. 80 000 j.m. 80 000 j.m. 80 000 j.m. 80 000 j.m.
Razem okoto z} 112 000 000 135 000 000 163 000 000 188 000 000 210 000 000

Realizacja planu na lata 2007-2011, zaktadajacego zwigkszenie zaopatrzenia w czynniki krzepniecia
umozliwi:

1. Kontynuacj¢ pierwotnej profilaktyki krwawien $rodstawowych u dzieci juz wiaczonych do tego
programu leczenia i objecie profilaktyka nowourodzonych chlopcéw z ciezka hemofilia A i B,

2. Objecie leczeniem domowym wszystkich chorych na ciezkg hemofilie A i wszystkich chorych na
ciezkg hemofili¢ B, ciezkg chorob¢ von Willebranda i ci¢zkie postaci innych wrodzonych skaz
krwotocznych,

3. Przeprowadzenie wszystkich zabiegéw chirurgicznych ze wskazan naglych u pacjentéw
z hemofilia nie powiktang inhibitorem i powiklang inhibitorem cz. VIII/ cz.IX i u pacjentéw
z wrodzonymi skazami krwotocznymi spowodowanymi niedoborami innych czynnikéw
krzepniecia,

4, Wykonanie wszystkich planowych zabiegow wszczepiania endoprotez u pacjentoOw z artropatia
hemofilows,

* Posci i rodzaje czynnikGw krzepnigcia oraz cele do realizacji w roku 2009 zostaly okresione w aneksie nr 1 do niniejszego programu.

> Hokei i rodzaje czynnikéw krzepnigcia oraz cele do realizacji na rok 2010 zostang okreélone odr¢gbnym aneksem do niniejszego programu.

¢ Hosci i rodzaje czynnikéw krzepniecia oraz cele do realizacji na rok 2011 zostang okreélone odrebnym aneksem do niniejszego programu.

7 Zadanie »Kontynuacje pierwotnej profilaktyki krwawich $rédstawowych u dzicci juz wlaczonych do tego programu leczenia i objecie
profilaktyka nowourodzonych chlopcéw z cigzkyg hemofilia A i B” zostalo przeniesione do terapeutycznego programu zdrowotnego
pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofiliy A i B”, finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia.
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5. Wykonanie wszystkich planowych zabiegéw chirurgicznych u pacjentow z cigzka hemofilia A

powiktana inhibitorem czynnika VIII o niskim mianie ( ponizej 2 jedn. Betesda/ml),

6. Zastapienie preparatu nisko oczyszczonego koncentratu czynnika IX przez preparaty aPCC
i rekombinowany czynnik VIla w leczeniu odstawowych wylewow krwi u chorych na hemofilig
powiktang inhibitorem czynnika VIII w wysokim mianie,

7. Catkowite przej$cie z nisko oczyszczonych na wysoko oczyszczone koncentraty czynnika IX w
leczeniu krwawien w przebiegu hemofilii B,

8. Upowszechnienie stosowania wtdmej profilaktyki krwawien $rédstawowych, ktoéra ograniczy
szybko§é narastania artropatii hemofiliowej, kontynuacje programu wywotlania tolerancji
immunologicznej (ITT) wobec czynnika VIII. Objecie programem ITI wszystkie nowo rozpoznane
przypadki hemofilii powiklanej inhibitorem,

9. Przeprowadzenie po raz pierwszy w Polsce planowej operacji wszczepienia endoprotezy stawu
kolanowego/biodrowego u chorego na hemofilie powiktang krazacym kantykoagulantem
w wysokim mianie ( w ostonie hemostatycznej rVIIa i/lub aPCC),

10. Wprowadzenie po raz pierwszy w Polsce w 2010 roku, przynajmniej u czg¢sci uprzednio nie
leczonych substytucyjnie dzieci chorych na hemofilig, rekombinowanego koncentratu czynnika

VIII/IX.

Dodatkowe zadania w latach 2006-2011:

1. analiza zakazen wirusami hepatotropowymi (HCV, HBV) w populacji chorych na hemofilie.

2. leczenie przeciwwirusowe interferonem i rybaviryna,

3. opublikowanie polskich zalecen odnosnie leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych,

4. zorganizowanie corocznych warsztatdw naukowych dla lekarzy hematologéw z catej Polski.
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VIII. ORGANIZACJA LECZENIA CHORYCH NA HEMOFILIE I INNE
WRODZONE SKAZY KRWOTOCZNE W CZYNNIKI KRZEPNIECTA

Organizacja leczenia chorych na hemofilie nie ulegnie zmianom. Zadania o$rodkéw
referencyjnych i wojewodzkich leczenia hemofilii oraz role kierownikéw osrodkow referencyjnych i

wojewodzkich koordynatoréw leczenia hemofilii przedstawiono ponizej.
1. OS$rodki referencyjne leczenia hemofilii.

Osrodkami referencyjnymi wyznaczonymi przez Ministerstwo Zdrowia na potrzeby realizacji

niniejszego programu sa:

1) Poradnia Zaburzen Krzepnigcia Krwi Instytutu Hematologii 1 Transfuzjologii w Warszawie

(ul. Chocimska 5) — dla pacjentéw powyzej 18 roku zycia;

2) Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii AM w Warszawie (ul. Marszatkowska 24) — dla pacjentéw

do 18 roku zycia.

W pierwszym z tych osrodkow (IHiT) prowadzony jest komputerowy rejestr chorych na hemofili¢ i inne
wrodzone skazy krwotoczne z terenu catego kraju. W Polsce, tak jak w innych krajach, rejestrowanie
przypadkdéw hemofilii nie jest obowiazkowe. Jednak wigkszo$¢ chorych zglasza sie do osrodkéw
referencyjnych lub regionalnych poradni 1 jest tam rejestrowana. Chorzy ci w osrodkach referencyjnych
otrzymuja specjalna kart¢, w ktore] wpisane sg ich dane osobiste, grupa krwi oraz informacja o rodzaju

choroby i stopniu jej cigzkosci.
O wyborze osrodkéw referencyjnych decyduja nastepujace kryteria:

1. pelna diagnostyka zaburzen krzepnig¢cia krwi i hemostazy, w tym pomiar ilosciowy
wszystkich czynnikdéw krzepniecia, oznaczenie miana inhibitorow, identyfikacja wszystkich

rodzajow choroby von Willebranda i rozpoznawanie defektow funkcji ptytek krwi,

2. zapewnilenie wielospecjalistycznej, kompleksowe] opieki w warunkach ambulatoryjnych
dla wszystkich chorych obarczonych wrodzong skaza krwotoczna z wojewddztwa mazowieckiego,
jak réwniez dla chorych z innych wojewodztw zglaszajacych si¢ do osrodka samodzielnie lub

kierowanych na konsultacje przez lekarzy odpowiedniego regionu; chorzy moga korzystac
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7 leczenia substytucyjnego przez 24 h/dobe (w godz. 8 — 15 w odpowiedniej poradni, w pozostatych

godzinach na terenie oddziatu klinicznego,

3. zapewnienie leczenia szpitalnego wszystkim chorym na hemofili¢ lub inng wrodzona
skaze krwotoczng w przypadkach powiktan krwotocznych zagrazajacych zyciu i tym chorym, ktérzy
muszg by¢ poddani zabiegom operacyjnym z zakresu chirurgii ogélnej lub ortopedii (w tym
ostatnim przypadku chory jest operowany w klinice ortopedycznej poza osrodkiem, natomiast

rehabilitacj¢ odbywa w osrodku referencyjnym),

4. stala wspdlpraca z wojewddzkimi koordynatorami ds. leczenia hemofilii.

Ponadto, Poradnia Zaburzen Krzepnigcia Krwi Instytutu Hematologii 1 Transfuzjologii w

Warszawie prowadzi:

- centralny rejestr chorych na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne w Polsce, poradnictwo
genetyczne z uwzglednieniem diagnostyki stanu nosicielstwa hemofilii 1 — w razie potrzeby -

diagnostyki prenatalnej,

- rozdzial koncentratéw czynnikdw krzepniecia, otrzymywanych z programu polsko-
szwajcarskiego (realizacja umowy w 2005 r. z firmg ZLB BehringAG z Berna o frakcjonowaniu
polskiego osocza) i w ramach ,,Programu leczenia hemofili’” do Regionalnych Centréw Krwiodawstwa
i Krwiolecznictwa, w oparciu o liczbe =zarejestrowanych pacjentow w danym wojewddztwie

(zalacznik 3).

Nalezy przyjaé jako zasade, ze kazdy chory z rozpoznana hemofilig lub inna wrodzong skaza
krwotoczng niezaleznie od regionu zamieszkania powinien przynajmniej jeden raz w swoim zyciu
zghosi¢ sig na badanie kontrolne do osrodka referencyjnego. Badanie w osrodku referencyjnym ma na
celu potwierdzenie rozpoznania (zdarzajg si¢ bledy diagnostyczne) i konsultacje specjalistyczng (w
przypadku oséb dorostych ewentualne zalecenia dotyczace rehabilitacji 1 zabiegdw ortopedycznych, np.

wymiany stawu biodrowego, artroplastyki stawu kolanowego).

W osrodku regionalnym wydawane sg tymczasowe karty chorego z informacjami o rodzaju
choroby (karty ,,ziclone™), natomiast w osrodku referencyjnym karty tymczasowe sg wymieniane na
stale (karty ,,biale”). Chorzy sg pouczani o koniecznosci stalego noszenia tej karty przy sobie, gdyz

zawarte w niej informacje mogg utatwié szybkie rozpoczecie wlasciwego postepowania
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leczniczego w kazdej placowee stuzby zdrowia, do ktérej chory moze trafi¢ w przypadku naglych

zdarzen.
2. Wojewodzcy koordynatorzy ds. leczenia hemofilii.

Koordynatorzy wojewddzcy zostali powotani w 2001 r. w porozumieniu z konsultantem
krajowym ds. hematologii i konsultantem krajowym w dziedzinie transfuzjologii klinicznej na wniosek
kierownikow osrodkow referencyjnych (zal. nr 1). Koordynatorami sg lekarze specjalisci w zakresie
hematologii z klinik hematologicznych AM lub lekarze specjalisci w zakresie transfuzjologii kliniczne;j
(wyjatkowo 1I° specjalizacji w innej dziedzinie) z Regionalnych Centréw Krwiodawstwa i
Krwiolecznictwa, Zadaniem wojewo6dzkiego koordynatora jest nadzér nad rozdzialem koncentratow
czynnikéw krzepniecia do poszczegdlnych osrodkéw leczenia hemofilii i organizacja leczenia dla
chorych na hemofili¢ lub inna wrodzong skaze krwotoczna w swoim regionie, oddzielnie dla dzieci (do

18 rz.) i dla dorostych.

W wojewddztwie mazowieckim wojewddzki koordynator nie jest powolywany (jego role pelnig

kierownicy osrodkéw referencyjnych).
3. Wojewodzkie osrodki leczenia hemofilii.

Hemofilia jest szczeg6lng choroba: wystepujace w jej przebiegu krwawienia czesto zagrazaja nie
tylko zdrowiu, lecz takze zyciu chorego. Nawracajace wylewy krwi do stawéw w ciezkiej postaci
hemofilii zwykle prowadza do zmian zwyrodnieniowych w ukladzie kostno-stawowym, ktére po 14-
18rz. sa przyczyng trwalego kalectwa chorych. Lekarze podstawowej opieki zdrowotnej i ogdlnych
szpitali ze wzgledu na rzadkie wystepowanie hemofilii w wigkszosci przypadkéw nie majq
doswiadczenia w jej leczeniu. Dlatego od ponad 40 lat w Polsce, tak jak we wszystkich rozwinigtych
krajach réznych regiondw $wiata, chorzy na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne sg leczeni
gléwnie w odrodkach specjalistycznych. W Polsce sa to najczesciej poradnie hematologiczne, kliniki

uczeini medycznych lub wybrane oddziaty szpitalne.

W poszczegodlnych wojewoddztwach istniejg wybrane osrodki (odrebnie dla dzieci 1 dla dorostych),
ktére oprocz swoich innych zadaf statutowych zajmujg sie leczeniem hemofilii w warunkach
ambulatoryjnych i szpitalnych oraz zapewniaja wiekszosci chorych na cigzka hemofilie mozliwosé

terapii substytucyjnej w warunkach domowych.
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W Polsce te zadania na wymaganym poziomie wykonuje 12 osrodkéw dla dzieci i 10 o$rodkow
dla dorostych (gtéwnie przy klinikach hematologii uczelni medycznych). Wojewodzcy koordynatorzy w
2001 r. dostarczyli do THIiT wykaz wojewddzkich osrodkéw leczenia hemofilii. Wykaz ten jest
uaktualniany w przypadku zmiany osrodka. Kazdy z tych osrodkéw powinien by¢ dostepny dla chorego
przez 24 h/dobg.

IX. MONITOROWANIE EFEKTOW PROGRAMU

W ramach ogélnopolskiej koordynacji programu (osérodki referencyjne leczenia hemofilii) i

monitorowania oczekiwanych efektow beda realizowane nastgpujace zadania:

. prowadzenie ogdlnopolskiej bazy danych o chorych na hemofili¢ i inne wrodzone skazy
krwotoczne w regionie, uwzgledniajace] zuzycie czynnikéw krzepniecia (daty przetoczen, ilosci

czynnika, rodzaj preparatu dla chorych w kraju),
nadzér nad dystrybucjg czynnikéw krzepnigcia w kraju,
nadzor nad zapewnieniem dostgpnosci do czynnikéw krzepnigcia w kraju,
przygotowywanie wnioskéw dla zleceniodawcy, korygujacych program w czasie jego trwania,

. wdrazanie standardu postgpowania w leczeniu hemofilii i wrodzonych skaz krwotocznych (standard

opracowany przez Instytut Hematologii).
wdrazanie leczenia domowego czynnikami krzepnigcia,
merytoryczne wspieranie regionalnych koordynatoréw programu,
ocena dostepnosei do leczenia (zgodnego z programem) grup chorych ,

. przygotowanie corocznie raportu o realizacji programu i przygotowanie wnioskéw do realizacji

programu w latach nastgpnych.

W ramach koordynacji programu na poziomie regionalnym (wojewddzkie osrodki leczenia

hemofilii) i monitorowania oczekiwanych efektow bedg realizowane nastepujace zadania:
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«  prowadzenie bazy danych o chorych na hemofili¢ i inne wrodzone skazy krwotoczne w
regionie, uwzgledniajacej zuzycie czynnikdw krzepnigcia (daty przetoczen, ilosci czynnika, rodzaj

preparatu dla 100 — 300 chorych w regionie).
*  nadzér nad dystrybucja czynnikow krzepnigcia w regionie.
»  nadzor nad zapewnieniem dostepnosci do czynnikow krzepnigcia w regionie.

*  wdrazanie standardu postepowania w leczeniu hemofilii i wrodzonych skaz

krwotocznych (standard opracowany przez Instytut Hematologii).
*  wdrazanie leczenia domowego czynnikami krzepnigcia.

*  konsultowanie regionalnych $wiadczeniodawcdw realizujacych swiadczenia zdrowotne

na rzecz chorych na hemofilie i wrodzone skazy krwotoczne.
*  ocena dostepnosci do leczenia (zgodnego z programem) grup chorych

*  przygotowanie corocznie raportu o regionalnej realizacji programu i przygotowanie

wnioskow do realizacji programu w latach nastgpnych.

Regionalny koordynator realizuje swoje zadania we wspdtpracy i w porozumieniu z regionalnym

centrum krwiodawstwa i krwiolecznictwa.
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Zalacznik Nr 1

Wojewodzey koordynatorzy ds. leczenia hemofilii (proponowani przez kierownikéw osrodkéw referencyjnych
—drn. med. J. Windyge i prof. dr hab. med. M. Matysiaka)

1. Drmed. Grzegorz Dobaczewski - woj. dolnoSlaskie, Klinika

Onkologii i Hematologii Dzieciecej AM we Wroctawiu

2. Drmed. Danuta Boguszynska — woj. kujawsko-pomorskie,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Bydgoszezy

3. Drmed. Hanna Radwan-Wieczorek - woj. lubelskie,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Lublinie

4. Dr med. Zbigniew Urbaniak — woj. lubuskie,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Zielonej Gdrze

5. Drmed. Krzysztof Chojnowski — woj. t6dzkie,
Klinika Hematologii AM w Lodzi

6. Prof. dr hab. med. Aleksander Skotnicki — woj. matopolskie,
Klinika Hematologii Collegium Medicum UJ w Krakowie

7. Drn. med. Dariusz Woszczyk — woj. opolskie,
Oddzial Hematologii Szpitala Wojewddzkiego w Opolu

8. Lek. med. Jolanta-Ewa Starzak - Gwdzdz— woj. podkarpackie,
Wojewodzki Szpital Specjalistyczny w Rzeszowie

9. Dr hab. n. med. Piotr Radziwon — woj. podlaskie,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Biatymstoku

10. Prof. dr hab. med. Andrzej Hellmann — woj. pomorskie,
Klinika Hematologii AM w Gdansku

11. Lek. med. Bozena Drybanska — woj. §laskie, Regionalne Centrum
Krwiodawstwa 1 Krwiolecznictwa w Katowicach

12. Lek. med. Zdzistaw Sitarz-Zelazna — woj. $wigtokrzyskie,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Kielcach

13. Lek. med. Grazyna Kula — woj. warminsko-mazurskie,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Olsztynie

14. Prof. dr hab. med. Krystyna Zawilska — woj. wielkopolskie, Oddziat
Choréb Wewn. i Hematologii Szpitala im. J. Strusia w Poznaniu

15. Lek. med. Jarostaw Nowak - woj. zachodnio-pomorskie,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Szczecinie
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Zalacznik 2
ADRESY OSRODKOW, W KTORYCH CHORZY NA HEMOFILIE MOGA ZNALEZC FACHOWA OPIEKE

BIALYSTOK

Panstwowy Szpital Kliniczny Klinika Hematologii
AM w Bialymstoku 15-097 Biatystok, ul. M.
Sktodowskiej-Curie 24a Tel. (0-85) 746 86 03

Woj. Szpital Zespolony im. J. Sniadeckiego
Klinika Dzieci AM w Biatymstoku 15-278
Biatystok, ul. M. Sktodowskiej-Curie 26 Tel. (0-85)
712 16 21 w. 254

BIELSKO-BIALA

Szpital Pediatryczny

1 Oddziat Wewngtrzny

Bielsko-Biata, ul. Sobieskiego 83

Tel. (0-33) 812 50 00 do 4 w. 250, bezp. 819 27 62

Szpital Wojewddzki

I Oddziat Wewngtrzny

Bielsko-Biala, ul. Stalowa 10

Tel. (0-33) 814 40 11 w. 2455, 247, 246

BYDGOSZCZ

Wojewodzki Szpital Dziecigey im. 1. Brudzinskiego
Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii 85-667
Bydgoszcz, ul. Chodkiewicza 44 Tel. (0-52) 341 02
22

CHORZOW

Dzieci:

Chorzowskie centrum Pediatrii

Odzial Hematologii i Onkologii Dziecigcej
Chorzdw, ul. Truchana 7

Tel. (032) 349 00 81, 349 00 05

CIESZYN

Zespodt Zaktadow Opieki Zdrowotnej |
Oddziat Choréb Wewngtrznych Cieszyn,
ul. Bielska 4 Tel. () 852 05 11 w. 370,
371,372

CZESTOCHOWA

Woj. Szpital Specjalistyczny im. Najswigtszej Maryi Panny
Oddzial Dzieciecy

Czestochowa, ul. Bialska 104/118

Tel. (0-34) 322 71 21,322 71 43
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Wojewodzki Szpital Zespolony
Oddziat Chordéb Wewngtrznych
Czestochowa, ul. PCK 1 Tel. (0-
34)32548 21

GDANSK

Sam. Publ. Szpital Kliniczny nr 1 AM w Gdansku
Klinika Hematologii 80-211 Gdansk, ul. Dgbinki 7
tel. (0-58) 349 22 30

Sam. Publ. Szpital Kliniczny nr | AM w Gdansku
Klinika Choréb Dzieci 80-211 Gdansk, ul. Debinki 7
tel. (0-58) 349 22 30

GLIWICE

Szpital nr 1

Oddziat Choréb Wewnetrznych
Gliwice, ul. Kosciuszki 29 Tel.
(0-32) 32548 21

Szpital nr 1

Oddziat Pediatrii

Gliwice, ul. Kosciuszki 29

Tel. (0-32)231 82 21 w. 287, 277

KATOWICE

Dorosli:

Woj. Poradnia Hematologiczna 40-
038 Katowice, ul. Powstancow 31
Tel. (0-32) 209 11 36 Czynna od
godz. 8-17

Panstwowy Szpital Kliniczny

Katedra i Klinika Hematologii Slaskiej AM
40-029 Katowice, ul. Reymonta 8

Tel. (0-32) 259 12 00

KIELCE

Woj. Szpital Dziecigcy im. Wiadystawa Buczkowskiego
Odziat Hematologiczno-Onkologiczny 25-381 Kielce, ul.
Langiewicza 2 Tel. (0-41) 361 555 w. 221

Swigtokrzyskie Centrum Onkologii
Dziat Hematologii Kielce, ul.
Artwinskiego 3

KRAKOW

Klinika Hematologii CM UJ 31-501
Krakdw, ul. Kopernika 17 Tel. (0-12)
42136 93
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Sam. Publ. Dziecigcy Szpital Kliniczny CM UJ
Klinika Onkologii i Hematologii Dziecigcej 30-
522 Krakéw Prokocim, ul. Wielicka 265 Tel. (0-
12) 658 02 61

LUBLIN

Klinika Hematoonkologii i Transplantacji Szpiku
Publicznego Szpitala Klinicznego Nr 4 AM w Lublinie
20-950 Lublin, ul. Jaczewskiego 8 Tel. (0-81) 742 52
03

Poradnia Hematologiczna Wojewddzkiej Poradni Specjalistycznej
Wojewddzkiego Szpitala Specjalistycznego Lublin, Al. Krasnicka
100 Tel. (0-81) 537 42 45

Dzieciecy Szpital Kliniczny Klinika

Hematologii 1 Onkologii 20-093 Lublin,

ul. Chodzki 2 tel. (0-81) 743 00 10

LODZ

Dorosili:

Klinika Hematologii UM w Lodzi

93-510 L6d2, ul. Ciotkowskiego 2

Tel. (0-42) 689 50 00 — centrala (0-42) 689 51 91
~ hematologia; sekretariat (0-42) 689 51 93 -
hematologia; pokoj lekarski

Dzieci:

Szpital Kliniczny UM im. M. Konopnickiej
Poradnia Hematologiczna 1.6dz, ul. Sporna
36/50 Tel. (0-42) 656 50 50 — centrala (0-42)
656 77 77 -- hematologia

OLSZTYN

Woj. Szpital Specjalistyczny
Pododdzial Hematologii 10-561
Olsztyn, ul Zotnierska 18

Woj. Specjalistyczny Szpital Dziecigey
Oddziat Wewn. 1, Hematologiczno-Onkologiczny
10-561 Olsztyn, ul Zotnierska 18

OPOLE
Szpital Dziecigcy
45-040 Opole, pl. M. Kopernika 1



POZNAN

Szpital im. J. Strusia

Oddziat Choréb Wewnetrznych i Hematologii
61-833 Poznan, ul. Szkolna 8/12

Tel. (0-61) 858 56 36

I Klinika Pediatrii
61-825 Poznan, ul. B. Krysiewicza 7/8

RZESZOW

Wojewddzki Szpital Specjalistyczny
Oddzial Choréb Wewnetrznych Z
Pododdziatem Hematologii 35-301
Rzeszow, ul, Lwowska 60 (0-17) 627
921

Szpital Wojewddzki Nr 2
Oddzial Dziecigcy
35-301 Rzeszow, ul. Lwowska 60

SZCZECIN

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 PAN |
Klinika Choréb Dzieci Oddzial Hematologii i
Onkologii Dziecigeej 71-252 Szczecin, ul.
Unii Lubelskiej 1 tel. (0-91) 425 35 39

Przykliniczna Przychodnia Specjalistyczna
Dia Dzieci

Poradnia Hematologiczna

Adres: j.w.

Tel. (0-91) 42534 19

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 PAN
Klinika Hematologii 71-252 Szczecin, ul.
Unii Lubelskiej 1 tel. (0-91) 425 33 47

Przykliniczna Przychodnia Specjalistyczna
Dla Dorostych

Poradnia Hematologiczna

Adres: j. w.

Tel. (0-91) 42533 98

TORUN

Szpital Miejski im. M. Kopernika

Oddziat Hematologii

Torun, ul. S. Batorego 17/19

Tel. (0-56) 610 02 16, fax (0-56) 655 75 30

27
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WARSZAWA

Dorosli:

Instytut Hematologii i Transfuzjologii

00-957 Warszawa, ul. Chocimska 5

Tel. (0-22) 849 36 51 —centrala

Gabinet zabiegowy w. 114

Poradnia Skaz Krwotocznych w. 218

Rehabilitacja w. 205

Chirurgia: pokoj pielegniarek w. 113

Chirurgia: pokd;j lekarzy w. 173 (po godz. 16: 848 90 96)

Dzieci:

Instytut Pediatrii AM w Warszawie Katedra i
Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii 00-576
Warszawa, ul. Marszatkowska 24 Tel. (0-22) 522 74
19 — pokdj lekarski (0-22) 522 73 40 — pokdj
pielegniarek

WROCLAW
Klinika Onkologii i Hematologii Dziecigcej AM 50-
345 Wroclaw, ul. Bujwida 44 Tel. (0-71) 328 20 40

Klinika Hematologii AM 50-367
Wroctaw, ul. Pasteura 4 Tel. (0-71)
784 01 12, fax 784 25 76

ZABRZE

Slaskie Centrum Pediatrii

Klinika Hematologii Dziecigcej

41.800 Zabrze, ul. 3 Maja 13/15

Tel. (0-32) 271 12 61, fax (0-32) 271 37 60
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Zalacznik 3.

Tabela 6. Liczba chorych na hemofilie i chorobg von Willebranda w poszezegdlnych wojewodztwach
(stan na 30. 04. 2004 r.)

Wojewddztwo Liczba chorychna  |Liczba chorych na Liczba chorych na
hemofilie A hemofili¢ B chorobg von
Willebranda
Dolnoslaskie 151 29 25
Kujawsko Pomorskie 105 11 52
Lubelskie 148 20 64
Lubuskie 30 4 1
L.odzkie 137 18 58
Malopolskie 147 19 59
Mazowieckie 373 58 285
Opolskie 38 10 4
Podkarpackie 138 19 23
Podlaskie 53 10 23
Pomorskie 83 17 13
Slaskie 240 43 47
Swietokrzyskie 64 2 27
Warminsko Mazurskie 63 9 8
Wielkopolskie 123 33 27
Zachodniopomorskie 65 18 7
RAZEM 1958 320 723
L L




AKCEPTACJA

/

MINISTER ZDROWIA

-----------------------------------------

Aneks nr 1do pro
Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011” do realizacji na rok 2009.
Zatwierdzony przez Kierownictwo Ministetstwa Zdrowia w dniu 7 stycznia 2009 roku.

Sporzadzony na podstawie wnioskéw wynikajacych z prac Zespolu powolanego Zarzadzeniem
Ministra Zdrowia z dnia 11 lipca 2008 r. w sprawie powotania Zespotu do spraw opracowania standardu
kompleksowes gpieki nad chorymi na hemofilig i pokrewne skagy krwotoczne oraz spasobu i zasad finansounria
qaopatrenia w cgynniki krzepnigiia (Dz. Urz. Min. Zdrowia nr 8, poz. 34).

Ze wzgledu na konieczno$¢ uszczegétowienia programu, zostaly zaktualizowane minimalne
ilosci czynnikéw krzepniecia na rok 2009 zakupywane, w ramach ,Narodowego Programu
Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011”, dla chorych na hemofilie 1 pokrewne skazy krwotoczne,
niezbgdne do realizac)i zadan z ntego wynikajacych oraz zatozonych celow.

Zapotrzebowanie na czynniki krzepniecia oraz kosztorys programu na 2009 rok:

| Rodzaj czynnika Tlo§¢/ jednostki
Czynnik VIII (j) 110 000 000 j.m.
Czynnik IX () 11 000 000 j.m.
Czynnik VIII zawierajacy czynnik von Wmebranda (B 3 125000 j.m.
Koncentrat aktywowanego zespotu protrombiny aPCC (j.) 7 920 0C0 j.m.
Koncentrat zespotu protrombiny PCC G- 698 000 j.m. N
Koncentrat czynmka VII j.) 951 400 j.m.
Rekombinowany czynnik VIIa (mg) 9780 mg
Koncentrat fibrynogenu (g) 18g
Czynnik XITI (i) 92000 j.m.
- Wysokoé¢ §rodkow przeznaczonych na realizacje¢ programu w roku 2009
Plan budzetu programu na rok 2009 163.000.000 zt
Kwota ujeta w wydatkach niewygasajacych z koiicem roku 38.300.004,00 zt
 budzetowego 2008

e L P

Uwaga: Podana ilo§¢ czynnika VIII i czynnika IX - nie uwzglednia czynnika VIII
i czynnika IX do leczenia profilaktycznego dzieci chorych na hemofili¢ A i B - ujetego
w programie terapeutycznym NFZ pt. ”Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig
AiB”
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Srodki finansowe w lacznej wysokosci 201.300.004,00 zt umozliwia zakup koncentratow
czynnikéw krzepnigcia oraz realizacje zadan i zatozonych celéw na rok 2009.

1. Czynnik VIII:

Tlos¢ koncentratu ustalono tak, aby po zsumowaniu z koncentratem z programu terapeutycznego
NFZ uzyskal wskaznik zaopatrzenia w przeliczeniu na mieszkanica > 4. Uwzgledniono 2104
chorych na hemofilic A, w tym 995 chorych na cigzka postat choroby oraz 151 pacjentéw
z inhibitorem czynnika VIII.

- objecie leczeniem domowym wszystkich chorych na ciezka hemofilie A,

- objecie programem ITI wszystkich aktualnie zakwalifikowanych dorostych z hemofilia A
powiklang inhibitorem czynnika VIII,

- wykonanie zabiegdw operacyjnych ze wskazan Zyciowych,

- wykonanie zabiegdw planowych wedtug wskazan lekarskich,

- objecie krotkoterminows profilaktyka wtdrna u dorostych.

Uwaga: przeprowadzenie I'TT u dzieci z hemofilig powiktang inhibitorem czynnika VIIT
w ramach odr¢bnie finansowanego programu.

2. Czynnik IX:

- objecie leczeniem domowym wszystkich chorych na ciezka hemofilie B,

- wykonanie zablegdw operacyjnych ze wskazan zyciowych,

- wykonanie zabiegdw planowych wedlug wskazan lekarskich,

- objecie krétkoterminowa profilaktyka wtdrna u dorostych.

Uwaga: przeprowadzenie I'TI u dzieci z hemofilia powiktana inhibitotem czynnika IX
w ramach odrebnie finansowanego progtamu.

3. Czynnik VIII zawietajacy czynnik von Willebranda (zaw. min. 1 jm. czynnika von
Willebranda na 1 j.m. czynnika VIII, z zarejestrowany ze wskazaniem do leczenia choroby von
Willebranda):

Nosé koncentratu ustalono tak, aby zabezpieczyé potrzeby ok. 150 chorych (w tym z typem 3)
z choroba von Willebranda.

- objecie leczeniem domowym chorych na chorobe von Willebranda o najciezszym przebiegu
kliniczaym,

- wykonanie pilnych zabiegdw u pacjentéw 2z cigzka postacia choroby von Willebranda.

4, Koncentrat zespotu protrombiny (PCC):
- zabezpieczenie krwawienl u pacjentéw z niedoborem czynnika X, czynnika II oraz zlozonym
niedoborem czynnikéw kompleksu protrombiny.

5. Koncentrat czynnika VI1I:

- wykonanie naglych i planowych zabiegéw operacyjnych,
- zabezpieczenie biezacych krwawienl, w leczeniu domowym.
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6. Rekombinowany czynnik VIla i koncentrat aktywowanego zespolu protrombiny
(aPCC):

- leczenie krwawienl u chorych z inhibitorem o wysokim mianie (ok. 70 chorych),

- leczenie krwawien zagrazajacych zyciu,

- wykonanie zabiegbéw operacyjnych ze wskazan zyciowych,

- leczenie krwawiet w przebiegu nabytej hemofilii (spodziewana liczba przypadkéw: 40/rok,
w tym ok. 10 z ciezkim krwawieniami),

- niedobor czynnika VII, osiona duzych zabiegéw chirurgicznych 1 leczenie krwawied
zagrazajacych zyciu,

- ciezkie trombocytopatie: ostona duzych zabiegéw chirurgicznych i leczenie krwawien
zagrazajacych zyciu,

- obecnos¢ alloprzeciwcial przeciwplytkowych.

7. Koncentrat fibrynogenu:
- objecie leczeniem - 2 chorych z hypofibrynogenemia.

8. Koncentrat czynnika XIII:
- objecie bezterminows profilaktyka krwawien - 9 pacjentéw z niedoborem czynnika XTII.
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Zapotrzebowanie na czynnik krzepniecia

IMIQ T NAZWISKO..ceviirirriiineeii i it i e

resee (11O 0OCO0CO0CCCIO0O
Data urodzenia (dd-mm-rrrr) |:] r__—] I:_-‘ !:l D I:] D L__]

Rodzaj skazy krwotocznej oraz postac:

hemofilia A ] cigzka —
hemofilia B ] cigzka ™
choroba von Willebranda [ ] typ! ]

niedobér czynnika VIl
niedobér czynnika Xil!
niedohdr fibrynogenu

nabyta hemofilia

nuoooodn

inne*

*podaé jakie ... reersebestesrees st esr st e artSaaR 4 SRR R TR TSRS RS Sas s A b e RS TRt Vet

Obecnos¢ inhibitora:

1 niskie miano D
(ponizej 5 jednostek Bethesda)

Rodzaj czynnika krzepniecia (nazwa)

czynnik Vili

czynnik IX

czynnik VIIi zawierajacy czynnik von Willebranda (Haemate P 500)

koncentrat aktywowanego zespolu protrombiny aPCC

koncentrat zespolu protrombiny PCC

koncentrat czynnika Vil

Data (dd-mm-rrrr) D D :| :l D D D [j

ooy

Zalecana 10$€ CZYynniKa ...ovveerivieiniier i

WzOR

umiarkowana [:] lekka

umiarkowana [:] lekka

typ Il [___] typ Il

wysokie miano
(powyzej 5 jednostek Bethesda)

[:] rekombinowany czynnik Vlla

koncentrat fibrynogenu

| czynnik Xl

Wskazania do wydania czynnikéw krzepniecia, zgodnie z aneksem nr 1 do programu polityki zdrowotnej
pn. "Narodowy Program Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011":

1. Czynnik VIli

leczenie domowe chorego na ciezka hemofilig A

wykonanie zabiegu operacyjnego ze wskazan zyciowych
wykonanie zabiegu planowego wedtug wskazar lekarskich

krotkoterminowa profilaktyka wtdrna u dorostego

oooouy

inne*

*DOAAE JAKIE 1. vvvrverscersnsisssr s sers b s b e s s

program ITI u aktualnie zakwalifikowanego (przed 1.01.2008 r.)dorostego z hemofilig A powiktang inhibitorem czynnika Vill
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WZOR
2, Czynnik IX

leczenie domowe chorego na cigzka hemofilie B

wykonanie zabiegu operacyjnego ze wskazan zyciowych

krétkoterminowa profilaktyka wtérna u dorostego

inne*

D wykonanie zabiegu planowego wedtug wskazar lekarskich

*podac jakie OO P

3. Czynnik VIll zawierajacy czynnik von Willebranda (zaw. min. 1 j.m. czynnika von Willebranda na 1 j.m. czynnika VI,
zarejestrowany ze wskazaniem do leczenia choroby von Willebranda)

D leczenie domowe chorego na chorobeg von Willebranda o najcigzszym przebiegu klinicznym
D pilny zabieg u pacjenta z ciezka postacia choroby von Willebranda

:I inne*

*podac jakie

4. Koncentrat zespotu protrombiny (PCC)

D zabezpieczenie krwawien u pacjenta z niedoborem czynnika X, czynnika I} oraz zlozonym niedoborem czynnikéw kompleksu protrombiny

D inne*

b o To Yo - T30 - 13 [ O PO OPOO PSR OSUPIOTOOPOROt

5. Koncentrat aktywowanego zespotu protrombiny (aPCC)

leczenie krwawien u chorego z inhibitorem czynnika VIl o wysokim mianie

leczenie krwawien u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim mianie

leczenie krwawien zagrazajacych zyciu u chorego z inhibitorem czynnika Vill o wysokim mianie
leczenie krwawien zagrazajacych zyciu u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim mianie
zabieg operacyjny ze wskazan zyciowych u chorego z inhibitorem czynnika VI o wysokim mianie
zabieg operacyjny ze wskazan zyciowych u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim mianie
leczenie krwawien u chorego w przebiegu nabytej hemofitii

ostona duzego zabiegu chirurgicznego u pacjenta z niedoborem czynnika VI

leczenie krwawien zagrazajacych 2yciu u chorego z niedoborem czynnika Vil

ostona duzego zabiegu chirurgicznego u chorego z cigzka trombocytopatig

leczenie krwawien zagrazajacych zyciu u chorego z ciezka trombocytopatia

obecnosé alloprzeciwceiat przeciwptytkowych

inne*

outdodoudgoyo

*podac jakie .. e tebeneer et aeae ser e R R e e b harE R R et e s Lo s e aesn
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6. Rekombinowany czynnik Vlla

Huboudoouooono

*podact jakie

leczenie krwawieni u chorego z inhibitorem czynnika Vill o wysokim mianie

leczenie krwawieri u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim mianie

leczenie krwawieri zagrazajacych Zyciu u chorego z inhibitorem czynnika VIl o wysokim mianie

leczenie krwawien zagrazajacych zyciu u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim mianie

wykonanie zabiegéw operacyjnych ze wskazan Zzyciowych u chorego z inhibitorem czynnika VIli o wysokim mianie
wykonanie zabiegéw operacyjnych ze wskazan zyciowych u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim mianie
leczenie krwawieri u chorego w przebiegu nabytej hemofilii

ostona duzych zabiegéw chirurgicznych u pacjenta z niedoborem czynnika Vit

leczenie krwawien zagrazajgcych zyciu u chorego z niedoborem czynnika VIl

ostona duzych zabiegéw chirurgicznych u chorego z ciezka trombocytopatia

leczenie krwawien zagrazajacych Zyciu u chorego z ciezka trombocytopatia

obecnos¢ alloprzeciwciat przeciwptytkowych

inne*

7. Koncentrat czynnika VI

]
]
]
]

nagty zabieg operacyjny
planowy zabieg operacyjny
leczenie domowe - zabezpieczenie biezacych krwawieri u chorego z niedoborem czynnik VlI

inne*

FPOTGAE JAKIR .oeeerece ettt et b et et st et b e ba £ b e b e e sre b s s bRt st e ee e e e rae

8. Koncentrat fibrynogenu

[
]

leczenie chorego z hypofibrynogenemig

inne*

FPOAAE JAKI@ 1rveurincrenis e isiieses ettt e e e st bbb ke b At ta st e s tnen st

9. Koncentrat czynnika Xil|

]
]

*podaé jakie

bezterminowa profilaktyka krwawien u pacjenta z niedoborem czynnika Xl

inne*

czytelny podpis I pieczatka lekarza
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