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I. WPROWADZENIE 

Chorzy na hemofilie stanowiq stosunkowo maiq czeiC populacji Polski. Biorqc jednak pod uwage 

koniecznoSC czqstej hospitalizacji, bardzo wysokie koszty leczenia i trudnoici rehabilitacji, zagadnienie 

to stanowi powainy problem spoleczny. Realizacja programu ma poprawii wyniki leczenia hemofilii i 

innych wrodzonych skaz krwotocznych poprzez substytucjq czynnik6w krzepniqcia. 

Zgodnie z zaleceniami ~wiatowej Organizacji Zdrowia i ~wiatowej Federacji Hemofilii 

(WHOIWFH Recommendations, June 1997; Haemophilia 1998, 4, suppl. 2, 64-66), odpowiedzialnoS6 

za narodowy system opieki nad chorymi na hemofilie powinna spoczywak na wladzach danego kraju. 

Podobnie jak w innych krajach Swiata, koncentraty czynnikdw krzepniqcia dla chorych na hemofilie i 

inne wrodzone skazy krwotoczne w Polsce muszq by6 finansowane ze irodk6w publicznych. Naleiy 

podkreilib, ze koncentraty czynnik6w krzepniecia nie mogq byc traktowane na rdwni z innymi lekami. 

W przypadku krwawienia, natychmiastowe wstrzykniqcie odpowiedniego koncentratu czynnika 

krzepniqcia jest czesto warunkiem utrzymania chorego przy zyciu. Jednym z cel6w ,,Programu leczenia 

hemofilii" jest objqcie leczeniem domowym wszystkich pacjentow z ciezkq postaciq skazy krwotocznej. 

Leczenie domowe (koncentrat w domu chorego) jest podstawq opieki nad chorymi na hemofilie. Dzieki 

leczeniu domowemu udaje siq ograniczyk w znacznym stopniu liczbq hospitalizacji chorych na 

hemofilie, a tym samym wydatnie zmniejszyb og6lne koszty leczenia. 

Organizacja leczenia chorych na wrodzone skazy krwotoczne w Polsce nie wymaga w chwili 

obecnej modyfikacji. Dystrybucje koncentratdw czynnikbw krzepniqcia (kupionych w ramach 

,,Prograrnu leczenia hemofilii" jak i otrzymanych w 2005 r. w programie frakcjonowania osocza z ZLB 

Behring) prowadzq nieodplatnie Regionalne Centra Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa, dysponujqce 

listarni chorych na hemofiliq. 

Leczenie domowe stanowi podstawe nowoczesnego leczenia hemofilii. Samoistne krwawienie 

dostawowe najczqiciej ustqpuje po jednorazowym podaniu leku. Jezeli jednak czynnik wstrzykiwany 

jest z wielogodzinnyrn opoinieniem, np. dopier0 po dotarciu chorego do szpitala zamiast od razu w jego 

domu, to zazwyczaj zachodzi koniecznoSC dodatkowych iniekcji leku w celu zahamowania krwawienia. 

Nierzadko pacjent musi by6 wowczas hospitalizowany (wzrost ogdlnych koszt6w leczenia). Znaczna 

grupa chorych z zaawansowanq artropatiq hemofilowq, oczekujqca na zabiegi wszczepienia endoprotez 

stawowych, przy obecnym stanie zaopatrzenia w czynniki krzepniqcia, bedzie pozbawiona moiliwoSci 



leczenia chirurgicznego, zag u chorych na hemofiliq powiklanq inhibitorem, brak dostatecznej iloSci 

czynnika VIII uniemozliwi wdroienie postepowania zmierzajqcego do eliminacji inhibitora. Wszystkie 

te fakty sq dobrze znane Srodowisku pacjentow, zorganizowanemu w Polskie Stowarzyszenie Chorych 

na Hemofiliq. 

zycie i zdrowie chorych na hemofiliq zaleiy w gl6wnej mierze od dostepu do koncentrat6w 

czynnik6w krzepniqcia. Miernikiem zabezpieczenia chorych na hemofiliq jest wskainik zuzycia 

czynnika VIII w przeliczeniu na 1 mieszkanca rocznie. 

W Polsce wskainik zuiycia czynnika VIII na 1 mieszkanca wyni6si w 2002 roku - 1, 41 jedn., w 

2003 roku - 1,37 jedn., a w roku 2004 - 1,65 jednostki. 

Planuje sic, ze w 2006 roku wskainik ten uyniesie 2,l jednostki czynnika VIII 1 1 mieszkanca rocznie. 

Minister Zdrowia moze opracowak program zdrowotny dotyczqcy istotnych problembw 

zdrowotnych caiej grupy Swiadczeniobiorc6w, przy istniejqcych mozliwoSciach ich eliminowania bqdi 

ograniczenia. Zapewnienie bezpieczenstwa zdrowotnego obywateli chorych na hemofiliq i inne 

wrodzone skazy knvotoczne poprzez zapewnienie dostqpnoSci czynnik6w krzepniecia mieSci sic w tym 

poj qciu. 

G16wnymi celami programu sq: 

Zapewnienie powszechnej dostqpnoSci czynnikow krzepniqcia, 

Wdrozenie pienvotnej profilaktyki krwawien Srodstawowych u dzieci chorych na hemofilie,' 

Objqcie programem wywolywania tolerancji imrnunologicznej wszystkich chorych na hemofiliq 

powiklanq krqzqcym antykoagulantem, 

Zastqpowanie preparat6w osoczopochodnych, koncentratami rekombinowanymi w ciqgu kolejnych 

lat realizacji programu i zwiqkszania Srodkow finansowych na jego realizacjq, 

Zastcpowanie koncentratow czynnikbw zespoiu protrombiny koncentratami aktywowanych 

czynnik6w zespolu protrombiny i rVIIa w leczeniu krwawien u chorych na hemofiliq powikianq 

inhibitorem cz. VIIII cz.IX w wysokim mianie. 

' Zadanie dotyczqce ,,Wdrotenie piern80tnej profilaktyki krwawied Sr6dstawowych u dzieci chorych na hemofilic" ad 1 sierpnia 2008 r. zgodnie 
z dccyzjq Ministra Zdrowia, zostato przeniesione do terapeutycznego programu zdrotvotnego pn.: ,,Zapobieganie krwa~vieniom u dzieci 
z hemofilie A i B", finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia. 



Realizacja powyiszych cel6w doprowadzi nie tylko do poprawy wynikow leczenia hemofilii, ale 

takie do poprawy jakoSci iycia chorych na hemofiliq i inne skazy krwotoczne. 

Program obejmuje: finansowanie zakupu czynnikbw krzepniqcia dla leczenia chorych na hemofiliq 

i inne wrodzone skazy knvotoczne oraz prowadzenie bazy danych uwzglqdniajqcej zuzycie czymik6w 

krzepniqcia przez chorych. 

Zakup czynnikow krzepniqcia stanowi uzupelnienie czynnikow krzepniqcia otrzymywanych 

w ramach programu " SarnowystarczalnoSC Polski w zakresie zaopatrzenia w bezpiecznq krew, jej 

skladniki i produkty krwiopochodne" - frakcjonowanie osocza na mocy urnowy z kontrahentem 

zagranicznym (do 2005 roku - ZLB Behring w Szwajcarii). 

Program bqdzie realizowany przez oirodki referencyjne i oSrodki wojewddzkie leczenia 

hemofilii, a takze przez placowki publicznej sluiby krwi. W kolejnych latach zakladany jest 

systematyczny wzrost nakladow finansowych na zakup czynnik6w krzepniqcia, co umozliwi stopniowe 

podnoszenie standardow opieki zdrowotnej w grupie chorych na hemofiliq i pokrewne skazy 

krwotoczne. 

11. Opis Problemu 

1) Hemofilia 

Istniejq dwa rodzaje hemofilii: hemofilia A - powodowana brakiem lub niedoborem czynnika 

krzepniqcia VIII, i hemofilia B, kt6rej przyczynq jest brak lub niedob6r czynnika krzepniqcia IX. 

Obydwa rodzaje hemofilii dziedziczq siq jako cechy recesywne, sprzqzone z plcia i majq taki Sam obraz 

kliniczny. Ich r6znicowanie jest mozliwe tylko za pomocq badan laboratoryjnych. Zaleinie od stopnia 

niedoboru czynnika krzepniqcia hemofilia moie mied przebieg ciqzki (czynnik VIII lub IX <1 j.ldl 

osocza), umiarkowany (1-5 j./dl) lub lagodny (>5j./dl). Pokrewne hemofilii skazy knvotoczne, 

powodowane wrodzonym niedoborem innych czynnik6w krzepniqcia, dziedziczq siq w spos6b 

autosomalny i wystqpujq z r6wnq czqstosciq u kobiet i mqzczyzn. 

CzqstoSC wystqpowania hemofilii w Polsce oceniono na 1:12300 mieszkaric6w. W Instytucie 

Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie prowadzony jest od 1991 r. komputerowy rejestr chorych 

na hemofiliq i inne wrodzone skazy krwotoczne. Do 31 grudnia 2003 r. w rejestrze znalazly siq 3224 

osoby, w tym 2269 chorych na hemofiliq (tab.1). Hemofilia A wystqpuje w naszym kraju szeSC razy 

czqiciej niz hemofilia B. PostaC ciqzka choroby stanowi 59,7% przypadkow hemofilii A i 56,6% 

przypadk6w hemofilii B. Pud w~glqclcrri czqsloki wystqpowania drugie miejsce po hemofilii A zajmuje 



w rejestrze choroba von Willebranda (okolo 80% przypadkow jej lagodna postaC - typ 1). Choroba ta 

uznawana jest obecnie za najczqstszq wrodzonq skazq krwotoczng wystqpujqcq w postaci klinicznej 

jawnej u 125 os6b na 1 milion populacji, czyli dwa razy czqSciej nii hemofilia. Bezobjawowe wrodzone 

defekty czynnika von Willebranda wykrywano u okolo 1% IudnoSci. Jest malo prawdopodobne, i e  

w Polsce choroba von Willebranda wystqpuje rzadziej nii  w innych krajach europejskich. Naleiy 

sqdzic, ze choroba ta jest w naszym kraju ze wzglqdu na zloiona, diagnostyke rzadko wykrywana. 

Gl6wnym objawem ciqzkiej hemofilii sq powtarzajqce siq samoistne krwawienia Sr6dstawowe. 

NajczeSciej chorzy doznajq okolo 40 takich krwawien rocznie. Ich nastqpstwem jest zwyrodnienie 

stawbw (artropatia hemofilowa), nierzadko zmuszajqce chorych do znacznego ograniczenia aktywnoici 

iyciowej, rezygnacji z wykonywania zawodu. Bardzo niebezpieczne sq samoistne krwawienia do 

narzqd6w wewnqtrznych i jam ciala, np. wylewy krwi Sr6dczaszkowe, krwotoki z przewodu 

pokannowego, czy krwiaki zaotrzewnowe, ktore stanowiq bezpoirednie zagrozenie iycia. R6wnie 

niebezpieczne, i to niezaleinie od stopnia ciqzkoSci hemofilii, sq wylewy krwi w nastqpstwie urazow. 

Nalezy podkreSliC, ze zaden zabieg chirurgiczny i inwazyjny zabieg diagnostyczny, nie moze by6 

bezpiecznie przeprowadzony u osoby z wrodzonym zaburzeniem krzepniqcia krwi, bez zastosowania 

odpowiedniego postqpowania terapeutycznego. 

Leczenie ciqzkiej postaci hemofilii A, ciqzkiej postaci choroby von Willebranda oraz wszystkich 

chorych na hemofiliq B lub innq skazq knvotocznq na tle zaburzen krzepniqcia h i  polega na 

substytucji niedoborowego czynnika. Dostarcza siq go choremu we wstrzykiwanych dozylnie 

koncentratach uzyskiwanych z ludzkiego osocza lub metodq inzynierii genetycznej. Stosowanie 

koncentratbw izolowanych z osocza na skalq przemyslowq (zwykle z puli osocza od wielu tysiqcy 

dawc6w) stwarzalo do 1985 r. duze ryzyko zakazenia wirusami przenoszonymi z krwi% w tym HIV. 

Od kilkunastu lat wszystkie handlowe koncentraty czynnikow krzepniqcia poddawane sq 

odpowiednim zabiegom fizycznym lub chemicznym, kt6re praktycznie wykluczajq moiliwoSC 

zakazenia biorcy wirusem HIV, wirusami zapalenia wqtroby typu B lub zapalenia wqtroby typu C. 

Metody te nie sq jednak skuteczne nr stosunku do panvowirusa B19. Nie rozwiqzano dotychczas 

problemu ryzyka przeniesienia czqstek zakainych, zwiqzanego z przetaczaniem osocza Swieio 

mrozonego i krioprecypitatu. Opracowano wprawdzie sposoby inaktywacji wirusbw w obu preparatach, 



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

krwiolecznictwa. 

Jedynymi sposobarni unikniqcia zakaien zwiqzanych ze stosowaniem tych preparatbw jest 

eliminacja zakaionych dawcow i co najmniej 6-miesiqczny okres karencji preparatow. Od poczqtku lat 

90 - XX wieku w leczeniu hemofilii wykorzystywane sq rekombinowane czynniki krzepniqcia knvi, ze 

stosowaniem ktorych praktycznie nie wi@e siq ryzyko przeniesienia czqstek zakaznych. 

Preparaty rekornbinowane, znacznie drozsze od koncentratow osoczopochodnych, sq dostqpne 

tyko w najbogatszych krajach Swiata. Tabela 1. Hemofilia i inne wrodzone skazy krwotoczne w Polsce. 

Rodzaj skazy Liczba chorych* 
Hemofilia A 

ciqzka 952 
powiklana inhibitorem 158 
umiarkowana 3 12 
lagodna 580 
razem 2002 

Hemofilia B 
ciqzka 174 powiklana 
inhibitorem 3 umiarkowana 77 
lagodna 84 
razem 338 

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

Niedobor czynnika VII 132 Niedobbr 
czynnika XI11 8 Niedobory innych 
czynnikow 282 

Razem 3530 

*) Dziqki rozwojowi metod laboratoryjnych i sieci poradni dla chorych na hemofiliq, liczba 

wykrywanych i rejestrowanych przypadkow wrodzonych skaz krwotocznych w Polsce zwiqksza siq. 

Szacuje siq, i e  stopien niedorejestrowania przypadkow hemofilii w Polsce wynosi 27%, zaS choroby 

von Willebranda - 80%. 



2) G16wne problemy terapii hemofilii 

Najwiekszym problemem w leczeniu chorych na hemofilie sq wysokie koszty koncentratow 

antyhemofilowych. Stanowiq one okolo 90% og6lnych koszt6w leczenia tej grupy pacjentow. Chory na 

cieikq postaC hemofilii w c i ~ u  roku doznaje okolo 40 epizod6w krwawien (zwykle wylew6w krwi do 

stawow) wymagajqcych leczenia. Koszt ten jest kilkakrotnie wiekszy w przypadku hemofilii A 

powiklanej obecnoSciq inhibitors (przeciwcial przeciw cz. VIII). 

Do oslony hemostatycznej duiego zabiegu chirurgicznego (np. usuniecie wyrostka robaczkowego) 

u doroslego chorego na hemofilie potrzeba okolo 50 000 - 70 000 jednostek czynnika krzepniqcia. 

Szacowany roczny koszt leczenia substytucyjnego chorego na hemofilie 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. wyni6sl okolo 4 600 USD. 

Kolejny problem w leczeniu chorych na wrodzone zaburzenia krzepniecia krwi, to koniecznoSC 

zapewnienia szybkiego i stalego dostepu do koncentratow antyhemofilowych. Im szybciej zostanie 

wstrzykniety czynnik, tym szybciej zostanie zahamowane knvawienie. 

Bardzo czesto, szybkie wstrzykniecie koncentratu ma decydujqce znaczenie dla uratowania iycia 

chorego. Niezbedna jest wiec wlaiciwa organizacja leczenia tej grupy chorych, na kt6rq sklada siq sieC 

wytypowanych poradni oraz klinik bqdi oddzial6w szpitalnych (zal. 2), gdzie chorzy zglaszajq siq w 

razie potrzeby. W miejscach tych pacjenci otrzymujq takie koncentraty do domu (leczenie domowe). 

Poniewai znajomoSC zagadnieh zwiqanych z wrodzonymi zaburzeniami krzepniecia krwi wSr6d 

wiqkszoici lekarzy jest mala, grupa chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne musi by6 objqta 

opiekq odpowiednio przeszkolonego i doSwiadczonego personelu medycmego. 

3) Waga problemu dla spo~eczenstwa 

Chorzy na hemofilie stanowiq malq liczbowo grupq i sq niewielkq czqSciq ogolnej populacji. Jeieli 

jednak weimie sie pod uwage koniecznoSC czestych przyjeC tych chorych do szpitali, bardzo wysokie 



koszty ich leczenia i trudnoici rehabilitacji, to zagadnienie dotyczqce stosunkowo niewielkiej grupy osob 

urasta do problemu spolecznego. 

zycie i zdrowie chorych na hemofiliq zaleiy w glownej mierze od dostepu do koncentratow 

czynnikow krzepniqcia. Miernikiem zabezpieczenia chorych na hemofiliq jest wskainik zuiycia 

czynnika VIII w przeliczeniu na 1 mieszkaka rocznie. Przy takim poziomie zaopatrzenia mozna 

zapewnid leczenie domowe oraz przeprowadzenie wiekszoici planowych zabiegow chirurgicznych u 

chorych na hemofiliq A. 

Nie jest to jednak wc iq  zaopatrzenie wystarczajqce do wdrozenia pienvotnej profilaktyki 

krwawien Srodstawowych u dzieci, a wlainie takie postepowanie mogloby zredukowat w przyszIoici 

liczbq, niezwykle kosztownych, ortopedycznych zabiegow naprawczych (wszczepianie endoprotez), 

jakie przeprowadza siq u doroslych z zaawansowanq artropatiq hemofilowq. 

Co wiqcej, w-prowadzenie profilaktyki krwawien Srodstawowych u dzieci, znacznie zmniejszyloby 

odsetek pacjentow, kt6rzy z powodu inwalidztwa narzqdu ruchu nie mogq pracowai i bardzo wczeinie 

przechodzq na rentg. Zmniejszylaby siq liczba hospitalizacji tych pacjentow. Zmniejszeniu uleglaby 

takie liczba - kosztownych w tej grupie chorych - zabieg6w kinezyterapii. 

4) Dotychczas podejmowane dzialania. 

W 2001 r. powstal "Program zaopatrzenia chorych na hemofilie i inne wrodzone skazy 

krwotoczne w czynniki krzepniqcia", w ktorym m.in. przedstawiono organizacjq leczenia tej grupy 

pacjentow w Polsce. Wyodrqbniono dwa oirodki referencyjne leczenia hemofilii (dla doroslych i dla 

dzieci) zlokalizowane w Warszawie oraz wojewodzkie osrodki leczenia hemofilii, obecne w kaidym 

mieScie wojewodzkim (jeden dla dzieci, jeden dla doroslych). 

Wszystkie oSrodki sq dostqpne dla chorego przez 24 hldobq. Bardzo wainq role w realizacji 

programu zaopatrzenia w czynniki krzepniqcia odgrywajq regionalne centra knviodawstwa i 

krwiolecznictwa, ktore zajmujq siq dystrybucjq koncentratow czynnikow krzepniqcia w obrebie 

wojewodztw. DoSwiadczenia ostatnich lat wskazujq, ze taki system opieki nad chorymi na hemofiliq 

fkkcjonuje bardzo dobrze. 



Aktualnie istniejq dwa ir6dla zaopatrzenia w czynniki krzepniqcia w polsce2: 

1. Program zaopatrzenia chorych na hemofilig i inne wrodzone skazy krwotoczne 

2. Program frakcjonowania polskiego osocza, w ramach ktorego rocznie frakcjonuje siq okolo 100 

tys. litr6w osocza, co pozwala uzyskaC okolo 20 mln jedn. czynnika VIII. W najlepszym jak 

dotqd 2001 r. wskainik zuzycia czynnika VIII na jednego mieszkarica w Polsce wynidsl 1,85 

jedn. W 2002 r. wskainik ten osiqgnql wart066 1,41 jedn., a w 2003 - 1,37 jedn., w 2004 r. -1,65 

jedn. W 2001 r, uzyskano do leczenia 8,O mln jedn. cz. IX, co stanowilo 60% szacunkowego 

zapotrzebowania. W 2002 r. uzyskano takze 8 mln jedn. czynnika IX, a w 2003 9,4 rnln jedn. 

Zapotrzebowanie w inne koncentraty czynnikbw krzepniecia pokrywane jest w okolo 40%, z 

wyjqtkiem czynnika XI11 (okolo 100%). 

Do wrodzonych skaz krwotocznych, do leczenia kt6rych niezbqdne sq koncentraty czynnikdw 

krzepni~cia dostarczane nieodplatnie choremu naleiq 

1. hemofilia A 

2. hemofilia B 

3. hemofilia A powiklana inhibitorem cz.VII1 

4. hemofilia B powiklana inhibitorem cz. IX 

5. choroba von Willebranda 

6. niedob6r czynnika VII 

7. niedob6r czynnika X 

8. niedob6r czynnika V 

9. niedob6r czynnika XI 

10. niedob6r czynnika XI11 

1 1. hipofibrynogenemia 

12. inne rzadko wystgpujqce niedobory, kt6rych w Polsce jeszcze nie wykryto (np. niedob6r 

protrombiny, dysfibrynogenemie, skojarzony niedob6r czynnik6w krzepniqcia). 

Od 1 sierpnia 2008 r. istnieje dodatkowe ir6dlo zaopatrzenia w czynniki krzepniecia, w ramach terapeutycznego programu 
zdrowotnego pn.: ,,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilie A i B", finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia. 
Rozpoczeta od 2005 roku realizacja programu zdrowotnego pn.: ,,Samowystarczalrlo4C Polski w zakresie zaopatrzenia 
w bezpiecznq krew, jej skladniki i produkty krwiopochodne na lata 2005-2008" obowiqzywala do 31 grudnia 2008 roku. 



Do listy tej nalezy dodab: wrodzone zaburzenia funkcji plytek knvi (np. trombastenia 

Glanzmanna, zespol Bernarda-Souliera, choroba puli magazynowej) i niektore immunokoagulopatie. 

Skaza krwotoczna w przypadku wrodzonej trombocytopatii ma zwykle lagodny charakter, ale podczas 

inwazyjnych zabiegow diagnostycznych lub chirurgicznych pacjenci wymagajq oslony hemostatycznej, 

np. zastosowania rekombinowanego czynnika VIIa zamiast przetoczen koncentratu krwinek 

plytkowych, ktdre w krdtkim czasie prowadzq do alloimmunizacji poprzetoczeniowej. 

Immunokoagulopatie, ktdrych istotq jest pojawienie siq swoistych przeciwcial przeciw czynnikowi VIII 

lub - rzadziej - przeciw innym czynnikom krzepniccia, nalezq wprawdzie do nabytych skaz 

krwotocznych, jednak ich przebieg kliniczny i sposdb leczenia w przypadkach tzw, nabytej hemofilii 

(wystqpienia przeciwcial anty-cz. VIII u os6b poprzednio zdrowych) sq podobne jak w ciqzkiej 

hemofilii A powiklanej inhibitorem. Leczenie nabytej hemofilii jest bardzo kosztowne (wymaga uzycia 

duzych iloSci koncentratu czynnika krzepniqcia) i trudne, a rokowanie - bardzo powaine. 

Przy istniejqcej obecnie dobrej organizacji leczenia chorych na hemofiliq i pokrewne skazy 

krwotoczne w Polsce, najpowazniejszym problemem w uzyskaniu Swiadczen zdrowotnych przez te 

grupq pacjentow pozostaje niedostateczne zaopatrzenie w koncentraty czynnikdw krzepniqcia. W 2003 

r. wskainik zuzycia czynnika VIII w przeliczeniu na jednego mieszkanca Polski wynidsl 1,37 jedn., zaS 

w 2004 r. - 1,65. Dla porownania na Wqgrzech wskainik ten wynosi 5,9 jedn., na Slowacji - 3,5 jedn., 

w Czechach - 2,2 jedn., a w Niemczech - 6,O jedn. Jak to opisano na stronach 16 i 17 realizacja 

programu ma doprowadzib do poprawy sytuacji rdwniez w tym zakresie. 

111. CELE PROGRAMU 

1. Cele og6lne: 

Poprawa jakoici zycia chorych na hemofilie i inne skazy krwotoczne; 

Poprawa wynikow leczenia hemofilii i innych wrodzonych skaz krwotocznych przez substytucjq 

czynnikdw krzepniqcia. 



2. Cele szczegolowe: 

Zapewnienie powszechnej dostqpnoSci czynnikdw krzepniqcia; 

Objqcie programem wywoiywania tolerancji immunologicznej wszystkich chorych na hemofiliq 

powiklanq kr@qcym antykoagulantem; 

Wdroienie pienvotnej profilaktyki knvawien Srodstawowych u dzieci chorych na hemofiliq3; 

W ciqgu kolejnych lat tnvania programu i zwiqkszania Srodk6w finansowych na jego realizacjq, 

zastqpowanie preparat6w wytwarzanych z osocza koncentratami rekombinowanymi. 

Zastqpowanie koncentratow czynnikow zespolu protrombiny koncentratami aktywowanych 

czynnik6w zespolu protrombiny i r VIIa w leczenie krwawieri u chorych na hemofiliq powiklanq 

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

Zakup koncentratdw czynnikow krzepniqcia dla chorych na hemofiliq 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 2007-201 1 - tabela 3. IloSci i rodzaje czynnikdw 

krzepniqcia oraz cele do realizacji w roku 2009 zostaly okreSlone w aneksie nr 1 do niniejszego 

programu. 

Zakup koncentratdw czymikdw krzepniqcia dokonywany jest przez Zaklad Zamdwien Publicznych 

przy Ministrze Zdrowia, zgodnie z przepisami ustawy z dnia 29 stycznia 2004 r. ,,Prawo zamdwieri 

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 dzialania 

prowadzq dzialania koordynacyjne programu. Regionalne Centra zapewniajq wlaSciwe warunki do 

przechowywania koncentratbw, prowadzq nieodplatnq dystrybucjq czynnikow krzepniqcia do klinik 

i oddzialdw szpitalnych, zapewniajqc calodobowy dostqp do czynnikdw krzepniqcia dla chorych na 

hemofiliq. 

Krajowy nadzor nad realizacjq programu prowadzi Narodowe Centrum Krwi. 

Zadanic dotyczqcc ,,\Vdroienie pietwutnej p1.lili1aktyl.i kr-wuwirir ir-Gd>Lilrvowych u d ~ i e c i  chorych na hernoflll$" od 1 sierpnia 2008 r. zgodnie 
z decyzjq klinistra Zdrowia, zostalo przeniesione do terapeutycznego programu zdrowotnego pn.: ,?Zapobieganie krwawieniom 11 dzieri a hcrnofiliq 
A i B", finansowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia. 



V. REALIZATORZY PROGRAMU 

W latach ubieglych realizatorami prograrnu byly Regionalne Centra Krwiodawstwa 

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

Lodzi, Olsztynie, Opolu, Poznaniu, Rzeszowie, Szczecinie, Warszawie, Wroclawiu, Zielonej G6rze oraz 

Instytut Hematologii i Transfuzjologii. 

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

sierpnia 2004 roku o Swiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze Srodkow publicznych (Dz. U. 

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

Wymagania stawiane realizatorom: 

1. Jednostki publicznej sluzby krwi dzialajqce zgodnie z ustawq z dnia 22 sierpnia 1997 r. 

o publicznej sluibie krwi (Dz. U. Nr 106, poz. 68 1 z p6z. zm.) 

2. Dogwiadczenie w dzialaniach koordynacyjnych majqcych na celu zaopatrzenie chorych na 

hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne w czynniki krzepniecia na terenie wojewodztwa 

3. Zapewnienie wlaSciwych warunkow do przechowywania koncentratow czynnikow krzepniecia - 

chlodnia o temp.4-6 C 

4. Zapewnienie calodobowego dostqpu do czynnikow krzepniecia 

5. Zapewnienie nieodplatnej dystrybucji czynnikow krzepniqcia na terenie wojewodztwa. 

VI. KOORDYNATOR PROGRAMU 

Konsultant krajowy w dziedzinie transfuzjologii klinicznej. 



VII. KOSZTORYS PROGRAMU: 

Kosztorys programu na 2005 r 

Kwota 52.897.246 zl. 

Tabela 1. Planowany koszt zakupu czynnikow krzepniecia w 2005 r. 

Nazwa czynnika 

VIII 

IloSC okolo /jednostki/ 

33.000.000 j. 

IX (nisko oczyszczony) 

I Koncentrat aktywowanego zespoh protrombiny (aPCC) 

2 500 000 j. 

VIII zawieraj&cy czynnik von Willebranda 3 500 000 j. 

Koncentrat czynnika VII 100 000 j.1 

IX (wysoko oczyszczony) 

Koncentrat zespoh protrombiny (PCC) bogaty w czynnik VII 

6 000 000 j. 

400 000 j. 

Koncentrat fibrynogenu 

Rekornbinowany czynnik VIIa 500 mg 

PLAN FINANSOWY NA LATA 2006 - 201 1: 

Razem - kwota 

2006 r. - ok. 88.71 5.000 zl 
2007 r. - ok. 112.000.000 zl 
2008 r. - ok. 135.000.000 zl 
2009 r. - ok. 163.000.000 zl 
2010 r. - ok. 188.000.000 zl 
201 1 r. - ok. 210.000.000 zl 

52 897.246 zl. 



Kosztorys programu na 2006 r. 

Kwota 88.715.000 zl 

Tabela 2. Planowany koszt zakupu czynnikow krzepniqcia w 2006 r 

Nazwa czynnika 

VIII 

IloSC Jjednostki 

60 000 000 j. 

IX (nisko oczyszczony) 3 500 000 j. 

IX (wysoko oczyszczony) 6 000 000 j. 

VIII zawierajqcy czynnik von Willebranda 3 500 000 j. 

Koncentrat aktywowanego zespolu protrombiny (aPCC) r--- 1 SO0 000 j. 

Koncentrat zespolu protrombiny (PCC) bogaty w czynnik VII 450 000 j. 

I 

Koncentrat czynnika VII 

Rekombinowany czynnik VIIa 

120 000 j. 

2200 mg 

Koncentrat fibrynogenu 1 2 g  

Razem - kwota 88 715 00 zl. 



~rodki  finansowe w wysokoSci 88 715 000 000 PLN przeznaczone na realizacjq programu 

w 2006 roku umoiliwiq: 

1. objecie leczeniem domowym wszystkich chorych na ciqika, hemofilie A i ciqzkq hemofiliq B 

wszystkich zakresie umoiliwiajqcym ograniczenie liczby hospitalizacji, 

2. przeprowadzenie wszystkich zabiegbw chirurgicznych ze wskazari naglych u pacjentow 

z hemofiliq niepowiklana, inhibitorem i u pacjentbw z wrodzonymi skazami krwotocznyrni 

spowodowanymi niedoborami innych czynnikow krzepniqcia, 

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

chirurgicznych u pacjent6w z artropatiq hemofilow% 

4. wykonanie wszystkich zabiegow ekstrakcji zqbbw, 

5. rozpoczecie programu pierwotnej profilaktyki krwawien Sr6dstawowych 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 By 

7. stopniowe przechodzenie z nisko oczyszczonych koncentratbw czynnika IX na aPCC i rVIIa 

w leczeniu krwawien w przebiegu hemofilii A i B powiklanej inhibitorem o wysokim mianie, 

8. rozpoczecie u co najmniej 3 - 5 chorych na hemofiliq A powiklanqinhibitorem czynnika VIII w 

9. wysokim mianie programu wywolania tolerancji immunologicznej wobec czynnika VIII. 



Plan na lata 2007 - 2011 
Tabela 3. Plan na lata 2007-201 1. 

Realizacja planu na lata 2007-201 1, zakladajqcego zwiekszenie zaopatrzenia w czynniki krzepniecia 
umoiliwi: 
1. Kontynuacje pienvotnej profilaktyki krwawien Srodstawowych u dzieci ju i  wiqczonych do tego 
programu leczenia i objqcie profilaktykq nowourodzonych chlopcow z ciezkq hemofiliq A i B ~ ,  
2. Objqcie leczeniem domowym wszystkich chorych na ciqzkq hemofilie A i wszystkich chorych na 

20116 

150 000 000 j.m. 

1 000 000 j.m. 

1 500 000 j.m. 

12 000 000 
j.m. 

5 000 000 
j.m. 

5 000 000 
j.m. 

600 000 
j .m. 

ciqikq hemofiliq B, ciqzkq chorobe von Willebranda i ciqikie postacj innych wrodzonych skaz 

2010" 

135 000 000 

500 000 j.m. 

2 000 000 j.m. 

10 000 000 j.m. 

4 500 000 j.m. 

4 500 000 j.m. 

550 000 j.m. 

krwotocznych, 
3. Przeprowadzenie wszystkich zabiegow chirurgicznych ze wskazan naglych u pacjentow 
z hemofiliq nie powiklanq inhibitorem i powiklanq inhibitorem cz. VIIII cz.IX i u pacjent6w 
z wrodzonymi skazami krwotocznymi spowodowanymi niedoborami innych czynnikow 
krzepni~cia, 
4. Wykonanie wszystkich planowych zabiegbw wszczepiania endoprotez u pacjentow z artropatiq 
hemofilow% 

2009~ 

120 000 000 j.m. 

0 j.m. 

2 000 000 j.m. 

9 000 000 j.m. 

4 200 000 j.m. 

3 500 000 j.m. 

520 000 j.m. 

Koncentrat czynnika VII 
0) 
Rekombinowany czynnik 
VIIa (mg) 

Koncentrat fibrynogenu 
(8) 
XI11 (j. 

Razem okolo zl 

IloSci i rodzaje czynnik6m krzepniecia oraz cele do realizacji w roku 2009 zostaly okreSlone w anelisie nr 1 do niniejszego programu. 
IloSci i rodzaje czynnik6w krzepniecia oraz cele do realizacji na rok 2010 zostanq okreSlone odrebnym aneksem do niniejszego programu. 
IloSci i rodzaje czynnik6w krzepniecia oraz cele do realizacji na rok2011 zostanq okreSlone odrebnym aneksern do niniejszego prograrnu. 

7 Zadanie ,,Kon@nuscje pienvotnej profilnktyld Itnvnnicb Br6dsta\vo\vych u dzicci j u i  wlqczonych do tego yrugt,atrtu Irc~rnia i obj,jycie 
profilaktykq nowourodzonych chlopc6w z c i~tkq hemofilig A i B" zostalo przeniesione do terapeutycznego prograrnu zdrorvotnego 
pn. ,,Zapobieganie knvawieniom u dzieci z hemofilig A i B", finansowanego przezNarodo~vy Fundusz Zdromia. 

2008 

100 000 000 j.m. 

0 j.m. 

2 500 000 j.m. 

8 000 000 j.m. 

4 000 000 j.m. 

2 800 000 j.m. 

500 000 j.m 

Nazwa czynnika 

VIII (j.) osoczopochodny 

VIII (j) rekombinowany 

IX (nisko oczyszczony) 
0 .) 
IX (wysoko oczyszczony) 
Cj.) 

VIII zawierajqcy czynnik 

von Willebranda Cj.) 

Koncentrat 

aktywowanego zespoiu 

protrombiny aPCC (j.) 

Koncentrat zespolu 

protrombiny zawierajqcy 

czynnik VII (j.) 

2007 

80 000 000 j.m. 

0 j.m. 

3 000 000 j.m. 

7 000 000 j.m. 

3 800 000 j.m. 

2 200 000 j.m. 

480 000 j.m. 

- 
130 000 j.m. 

2 500 mg 

15 g 

80 000 j.m. 

112000000 

150 000 j.m. 

3 000 mg 

1 8 g  

80 000 j.m. 

135000000 

170 000 j.m. 

3 600 mg 

21 g 

80 000 j.m. 

163 000 000 

190 000 j.m. 

4 200 mg 

21 g 

80 000 j.m. 

188 000 000 

200 000 j.m. 

5 000 mg 

24 g 

80 000 j.m. 

210 000 000 



5. Wykonanie wszystkich planowych zabiegow chirurgicznych u pacjentow z ciqika, hemofiliq A 

powiklana inhibitorem czynnika VIII o niskim mianie ( ponizej 2 jedn. Betesdalml), 

6. Zastslpienie preparatu nisko oczyszczonego koncentratu czynnika IX przez preparaty aPCC 

i rekombinowany czynnik VIIa w leczeniu odstawowych wylewbw krwi u chorych na hemofiliq 

powiklana, inhibitorem czynnika VIII w wysokim mianie, 

7. Calkowite przejScie z nisko oczyszczonych na wysoko oczyszczone koncentraty czynnika IX w 

leczeniu krwawien w przebiegu hemofilii B, 

8. Upowszechnienie stosowania wtbmej profilaktyki krwawien Srbdstawowych, ktbra ograniczy 

szybkoiC narastania artropatii hemofiliowej, kontynuacjq prograrnu wywolania tolerancji 

immunologicznej (ITI) wobec czynnika VIII. Objqcie programem IT1 wszystkie now0 rozpoznane 

przypadki hemofilii powiklanej inhibitorem, 

9. Przeprowadzenie po raz pierwszy w Polsce planowej operacji wszczepienia endoprotezy stawu 

kolanowego/biodrowego u chorego na hemofiliq powiklana, kr@a,cym kantykoagulantem 

w wysokim mianie ( w oslonie hemostatycznej rVIIa illub aPCC), 

10. Wprowadzenie po raz pierwszy w Polsce w 2010 roku, przynajmniej u czqSci uprzednio nie 

leczonych substytucyjnie dzieci chorych na hemofiliq, rekombinowanego koncentratu czynnika 

VIIIIIX. 

Dodatkowe zadania w latach 2006-2011: 

1. analiza zakaien wirusami hepatotropowyrni (HCV, HBV) w populacji chorych na hemofiliq. 

2. leczenie przeciwwirusowe interferonem i rybavirynq, 

3. opublikowanie polskich zalecen odnoinie leczenia hemofilii i pokrewnych skaz 

krwotocznych, 

4. zorganizowanie corocznych warsztatbw naukowych dla lekarzy hematologbw z calej Polski. 



VIII. ORGANIZACJA LECZENIA CHORYCH NA HEMOFILII$ I INNE 

WRODZONE SKAZY KRWOTOCZNE W CZYNNIKI KRZEPNIqCIA 

Organizacja leczenia chorych na hemofilie nie ulegnie zmianom. Zadania oSrodk6w 

referencyjnych i wojew6dzkich leczenia hemofilii oraz role kierownik6w oSrodk6w referencyjnych i 

wojew6dzkich koordynatorow leczenia hemofilii przedstawiono ponizej. 

1. Oirodki referencyjne leczenia hemofilii. 

OSrodkami referencyjnymi wyznaczonymi przez Ministerstwo Zdrowia na potrzeby realizacji 

niniejszego programu sq: 

1) Poradnia ZaburzeA Krzepniecia Krwi Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie 

(ul. Chocimska 5) - dla pacjentow powyiej 18 roku zycia; 

2) Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii AM w Warszawie (ul. Marszalkowska 24) - dla pacjentbw 

do 18 roku zycia. 

W pierwszym z tych oSrodk6w (IHiT) prowadzony jest komputerowy rejestr chorych na hemofilie i inne 

wrodzone skazy krwotoczne z terenu calego kraju. W Polsce, tak jak w innych krajach, rejestrowanie 

przypadk6w hemofilii nie jest obowiqzkowe. Jednak wiqkszoSC chorych zglasza siq do oSrodk6w 

referencyj nych lub regionalnych poradni i jest tam rej estrowana. Chorzy ci w oSrodkach referencyjnych 

otrzym~ljq specjalnq kartq, w ktorej wpisane s 3  ich dane osobiste, grupa krwi oraz informacja o rodzaju 

choroby i stopniu jej ciezkoSci. 

0 wyborze oSrodk6w referencyjnych decydujq nastepujqce kryteria: 

1. pelna diagnostyka zaburzen krzepniqcia h i  i hemostazy, w tym pomiar iloiciowy 

wszystkich czynnikow krzepniqcia, oznaczenie miana inhibitorow, identyfikacja wszystkich 

rodzajow choroby von Willebranda i rozpoznawanie defektow funkcji plytek krwi, 

2. zapewnienie wielospecjalistycznej, kompleksowej opieki w warunkach ambulatoryjnych 

dla wszystkich chorych obarczonych wrodzonq skazq krwotocznq z wojewodztwa mazowieckiego, 

jak rowniez dla chorych z innych wojewodztw zglaszajqcych siq do oSrodka samodzielnie lub 

kierowanych na konsultacje przez lekarzy odpowiedniego regionu; chorzy mogq korzystac 



z leczenia substytucyjnego przez 24 h/dobq (w godz. 8 - 15 w odpowiedniej poradni, w pozostalych 

godzinach na terenie oddzialu klinicznego, 

3. zapewnienie leczenia szpitalnego wszystkim chorym na hemofiliq lub innq wrodzonq 

skazq krwotocznq w przypadkach powiklari krwotocznych zagraiajqcych iyciu i tym chorym, ktbrzy 

muszq by6 poddani zabiegom operacyjnym z zakresu chirurgii og6lnej lub ortopedii (w tyrn 

ostatnim przypadku chory jest operowany w klinice ortopedycznej poza ogrodkiem, natomiast 

rehabilitacj q odbywa w oSrodku referencyj nym), 

4. stala wsp6lpraca z wojew6dzkimi koordynatorami ds. leczenia hemofilii. 

Ponadto, Poradnia Zaburzen Krzepniqcia Krwi Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w 

Warszawie prowadzi: 

- centralny rejestr chorych na hemofiliq i inne wrodzone skazy krwotoczne w Polsce, poradnictwo 

genetyczne z uwzglqdnieniem diagnostyki stanu nosicielstwa hemofilii i - w razie potrzeby - 

diagnostyki prenatalnej, 

- rozdzial koncentratdw czynnik6w krzepniqcia, otrzymywanych z programu polsko- 

szwajcarskiego (realizacja umowy w 2005 r. z firmq ZLB BehringAG z Berna o frakcjonowaniu 

polskiego osocza) i w ramach ,,Programu leczenia hemofili" do Regionalnych Centrbw Krwiodawstwa 

i Krwiolecznictwa, w oparciu o liczbq zarejestrowanych pacjentbw w danym wojewbdztwie 

(zaiqcznik 3). 

Naleiy przyjq6 jako zasadq, ze kaidy chory z rozpoznanq hemofiliq lub innq wrodzonq skazq 

krwotocznq niezaleznie od regionu zamieszkania powinien przynajmniej jeden raz w swoim zyciu 

zglosiC siq na badanie kontrolne do oSrodka referencyjnego. Badanie w oSrodku referencyjnym ma na 

celu potwierdzenie rozpoznania (zdarzajq sie bl-qdy diagnostyczne) i konsultacje specjalistycznq (w 

przypadku os6b doroslych ewentualne zalecenia dotyczqce rehabilitacji i zabiegbw ortopedycznych, np. 

wymiany stawu biodrowego, artroplastyki stawu kolanowego). 

W oSrodku regionalnym wydawane sq tymczasowe karty chorego z infonnacjarni o rodzaju 

choroby (karty ,,zielone3), natomiast w oSrodku referencyjnym karty tymczasowe sq uymieniane na 

stale (karty ,,bia1em). Chorzy sq pouczani o koniecznoSci stalego noszenia tej karty przy sobie, gdyz 

zawarte w niej informacje mogq ulatwi6 szybkie rozpoczecie wlaiciwego postqpowania 



leczniczego w kaidej plac6wce shiby zdrowia, do ktorej chory moie trafic w przypadku naglych 

zdarzeh. 

2. Wojewodzcy koordynatorzy ds. leczenia hemofilii. 

Koordynatorzy wojewodzcy zostali powolani w 2001 r. w porozumieniu z konsultantem 

krajowym ds. hematologii i konsultantem krajowym w dziedzinie transfuzjologii klinicznej na wniosek 

kierownikow oSrodk6w referencyjnych (zal. nr 1). Koordynatorarni sq lekarze specjaliSci w zakresie 

hematologii z klinik hematologicznych AM lub lekarze specjaliSci w zakresie transfuzjologii klinicznej 

(wyjqtkowo 11' specjalizacji w innej dziedzinie) z Regionalnych Centr6w Krwiodawstwa i 

Krwiolecznictwa. Zadaniem wojewodzkiego koordynatora jest nadz6r nad rozdzialem koncentrathw 

czynnik6w krzepniecia do poszczeg6lnych oSrodk6w leczenia hemofilii i organizacja leczenia dla 

chorych na hemofiliq lub innq wrodzonq skaze krwotocznq w swoim regionie, oddzielnie dla dzieci (do 

18 ri.) i dla doroslych. 

W wojew6dztwie mazowieckim wojew6dzki koordynator nie jest powolywany (jego role pelniq 

kierownicy oSrodk6w referencyjnych). 

3. Wojewodzkie oirodki leczenia hemofilii. 

Hemofilia jest szczeg6lnq chorobq: wystgpujqce w jej przebiegu krwawienia czesto zagraiajq nie 

tylko zdrowiu, lecz takie zyciu chorego. Nawracajqce wylewy krwi do stawow w ciqikiej postaci 

hemofilii zwykle prowadzq do zmian zwyrodnieniouych w ukladzie kostno-stawo\?;ym, kthre po 14- 

181-2. sq przyczynq tru~atego kalectwa chorych. Lekarze podstawovcrej opieki zdrowotnej i ogolnych 

szpitali ze wzglqdu na rzadkie wystqpowanie hemofilii w wiekszoici przypadkow nie majq 

doSvcriadczenia w jej leczeniu. Dlatego od ponad 40 lat w Polsce, tak jak we wszystkich rozwinietych 

krajach roznych regionow Swiata, chorzy na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne sq leczeni 

gl6wnie w oSrodkach specjalistycznych. W Polsce sq to najczqSciej poradnie hematologiczne, kliniki 

uczelni medycznych lub uybrane oddzialy szpitalne. 

W poszczeg6lnych wojew6dztwach istniejq wybrane oSrodki (odrqbnie dla dzieci i dla doroslych), 

kt6re opr6cz swoich innych zadafi statutobych zajmujq siq leczeniem hemofilii w warunkach 

arnbulatoryjnych i szpitalnych oraz zapewniajq wiqkszoSci chorych na ciezkq hemofilie mozlivcloSC 

terapii substytucyjnej w warunkach domowych. 



W Polsce te zadania na wymaganym poziomie wykonuje 12 oSrodk6w dla dzieci i 10 oSrodk6w 

dla doroslych (gl6wnie przy klinikach hematologii uczelni medycznych). Wojewodzcy koordynatorzy w 

2001 r. dostarczyli do IHiT wykaz wojewodzkich oSrodk6w leczenia hemofilii. Wykaz ten jest 

uaktualniany w przypadku zmiany oirodka. Kaidy z tych oSrodk6w powinien by6 dostqpny dla chorego 

przez 24 hldobq. 

W ramach og6lnopolskiej koordynacji programu (oSrodki referencyjne leczenia hemofilii) i 

monitorowania oczekiwanych efekt6w bqdq realizowane nastqpujqce zadania: 

. prowadzenie og6lnopolskiej bazy danych o chorych na hemofiliq i inne wrodzone skazy 

krwotoczne w regionie, uwzglqdniajqcej zuzycie czynnik6w krzepniecia (daty przetoczen, iloSci 

czynnika, rodzaj preparatu dla chorych w kraju), 

. nadzor nad dystrybucjq czynnikbw krzepniqcia w kraju, 

. nadzor nad zapewnieniem dostqpnoSci do czynnikbw krzepniqcia w kraju, 

. przygotowywanie wnioskdw dla zleceniodawcy, korygujqcych program w czasie jego tnvania, 

. wdraianie standardu postqpowania w leczeniu hemofilii i wrodzonych skaz krwotocznych (standard 

opracowany przez Instytut Hematologii). 

. wdrazanie leczenia domowego czynnikami krzepniqcia, 

. merytoryczne wspieranie regionalnych koordynatorow programu, 

. ocena dostqpnoSci do leczenia (zgodnego z programem) grup chorych , 

. przygotowanie corocznie raportu o realizacji programu i przygotowanie wniosk6w do realizacji 

programu w latach nastqpnych. 

W ramach koordynacji prograrnu na poziomie regionalnym (wojewodzkie oSrodki leczenia 

hemofilii) i monitorowania oczekiwanych efekt6w bqdq realizowane nastqpujqce zadania: 



prowadzenie bazy danych o chorych na hemofiliq i inne wrodzone skazy krwotoczne w 

regionie, uwzglgdniajqcej zuzycie czynnik6w krzepniqcia (daty przetoczen, iloSci czynnika, rodzaj 

preparatu dla 100 - 300 chorych w regionie). 

nadz6r nad dystrybucjq czynnik6w krzepniqcia w regionie. 

nadz6r nad zapewnieniem dostqpnoici do czynnik6w krzepniecia w regionie. 

wdraianie standardu postqpowania w leczeniu hemofilii i wrodzonych skaz 

krwotocznych (standard opracowany przez Instytut Hematologii). 

wdrazanie leczenia domowego czynnikarni krzepniqcia. 

konsultowanie regionalnych Swiadczeniodawc6w realizujqcych Swiadczenia zdrowotne 

na rzecz chorych na hemofilig i wrodzone skazy krwotoczne. 

ocena dostepnoici do leczenia (zgodnego z programem) grup chorych 

przygotowanie corocznie raportu o regionalnej realizacji programu i przygotowanie 

wniosk6w do realizacji programu w latach nastqpnych. 

Regionalny koordynator realizuje swoje zadania we wsp6lpracy i w porozumieniu z regionalnym 

centrum krwiodawstwa i krwiolecznictwa. 



Zalqcznik Nr 1 
Wojewodzcy koordynatorzy ds. leczenia hemofilii (proponowani przez kierownikbw oirodkbw referencyjnych 

- dr n. med. J. Windyge i prof. dr hab. med. M. Matysiaka) 

1. Dr med. Grzegorz Dobaczewski - woj. dolnoSlqskie, Klinika 
Onkologii i Hematologii Dzieciqcej AM we Wroclawiu 

2. Dr med. Danuta Boguszynska - woj. kujawsko-pomorskie, 
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Bydgoszczy 

3.  Dr med. 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 Gbrze 

5 .  Dr med. Krzysztof Chojnowski - woj. Ibdzkie, 
Klinika Hematologii AM w Lodzi 

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

7. Dr n. med. Dariusz Woszczyk - woj. opolskie, 
Oddzial Hematologii Szpitala Wojewbdzkiego w Opolu 

8. Lek. med. Jolanta-Ewa Starzak - Gw6idi- woj. podkarpackie, 
Wojewodzki Szpital Specjalistyczny w Rzeszowie 

9. Dr hab. n. med. Piotr Radziwon - woj. podlaskie, 
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecmictwa w Bialymstoku 

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

1 1. Lek. med. Bozena DrybaAska - woj. Slqskie, Regionalne Centrum 
Krwiodawstwa i Knviolecznictwa w Katowicach 

12. Lek, med. Zdzislaw ~i tarz-~elazna - woj. Swiqtokrzyskie, 
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Kielcach 

13. Lek. med. Graiyna Kula - woj . wanninsko-mazurskie, 
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Olsztynie 

14. Prof. dr hab. med. Krystyna Zawilska - woj. wielkopolskie, Oddzial 
Chorbb Wewn. i Hematologii Szpitala im. J. Strusia w Poznaniu 

15. Lek. med. Jaroslaw Nowak - woj. zachodnio-pomorskie, 
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w Szczecinie 



ADRESY OSRODKOW, W KTORYCH CHORZY NA HEMOFILE MOGq ZNALEZC FACHOW4 OPIEKe 

BIALYSTOK 
Paristwowy Szpital Kliniczny Klinika Hematologii 
AM w Bialymstoku 15-097 Bialystok, ul. M. 
Sklodowskiej-Curie 24a Tel. (0-85) 746 86 03 

Woj. Szpital Zespolony im. J. ~n iadeck ie~o  I 
Klinika Dzieci AM w Bialymstoku 15-278 
Bialystok, ul. M. Sklodowskiej-Curie 26 Tel. (0-85) 
712 16 21 w. 254 

BIELSKO-BIALA 
Szpital Pediatryczny 
I Oddzial Wewnetrzny 
Bielsko-Biala, ul. Sobieskiego 83 
Tel. (0-33) 812 50 00 do 4 w. 250, bezp. 819 27 62 

Szpital Wojew6dzki 
I Oddzial Wewnqtrzny 
Bielsko-Biala, ul. Stalowa 10 
Tel. (0-33) 8 14 40 11 w. 2455,247,246 

BYDGOSZCZ 
Wojew6dzki Szpital Dzieciqcy im. I. BrudziAskiego 
Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii 85-667 
Bydgoszcz, ul. Chodkiewicza 44 Tel. (0-52) 34 1 02 
22 

CHoRZow 
Dzieci: 
Chorzowskie centrum Pediatrii 
Odzial Hematologii i Onkologii Dzieciqcej 
Chorzbw, ul. Truchana 7 
Tel. (032) 349 00 81,349 00 05 

CIESZYN 
Zesp61 Zakladbw Opieki Zdrowotnej I 
Oddzial Chor6b Wewnqtrznych Cieszyn, 
ul. Bielska 4 Tel. ( ) 852 05 1 l w. 370, 
371,372 

CZ&STOCHOWA 
Woj. Szpital Specjalistyczny im. NajSwietszej Maryi Panny 
Oddzial Dzieciqcy 
Czqstochowa, ul. Bialska 10411 1 8 
Tel. (0-34) 322 71 2 1,322 7 1 43 



Wojewodzki Szpital Zespolony 
Oddzial Chorob Wewnqtrznych 
Czqstochowa, ul. PCK 1 Tel. (O- 
34) 325 48 21 

GDA&SK 
Sam. Publ. Szpital Kliniczny nr 1 AM w Gdahsku 
Klinika Hematologii 80-21 1 Gdansk, ul. Dqbinki 7 
tel. (0-58) 349 22 30 

Sam. Publ. Szpital Kliniczny nr 1 AM w Gdansku 
Klinika Chorob Dzieci 80-21 1 Gdansk, ul. Dqbinki 7 
tel. (0-58) 349 22 30 

GLIWICE 
Szpital nr 1 
Oddzial Chorob Wewnqtrnych 
Gliwice, ul. KoSciuszki 29 Tel. 
(0-32) 325 48 21 

Szpital nr 1 
Oddzial Pediatrii 
Gliwice, ul. KoSciuszki 29 
Tel. (0-32) 23 1 82 2 1 w. 287, 277 

KATOWICE 
DoroSli: 
Woj. Poradnia Hematologiczna 40- 
038 Katowice, ul. Powstancow 3 1 
Tel. (0-32) 209 1 1 36 Czynna od 
godz. 8-17 

Pahstwowy Szpital Kliniczny 
Katedra i Klinika Hematologii ~ l ~ s k i e j  AM 
40-029 Katowice, ul. Reymonta 8 
Tel. (0-32) 259 12 00 

KIELCE 
Woj. Szpital Dzieciqcy im. Wladyslawa Buczkowskiego 
Odzial Hematologiczno-Onkologiczny 25-38 1 Kielce, ul. 
Langiewicza 2 Tel. (0-4 1) 36 1 555 w. 22 1 

~wiqtokrz~skie Centrum Onkologii 
Dzial Hematologii Kielce, ul. 
Artwinskiego 3 

KRAKOW 
Klinika Hematologii CM UJ 3 1-50 1 
Krakbw, ul. Kopernika 17 Tel. (0-1 2) 
421 36 93 



Sam. Publ. Dzieciecy Szpital Kliniczny CM UJ 
Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciqcej 30- 
522 Krak6w Prokocim, ul. Wielicka 265 Tel. (O- 
12) 658 0261 

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 Hematologicna Wojew6dzkiej Poradni Specjalistycnej 
Wojew6dzkiego Szpitala Specjalistycznego Lublin, Al. Krainicka 
100 Tel. (0-81) 537 42 45 

Dzieciqcy Szpital Kliniczny Klinika 
Hematologii i Onkologii 20-093 Lublin, 
ul. Chodiki 2 tel. (0-8 1) 743 00 10 

EODZ 
Doros'li: 
Klinika Hematologii UM w lodzi 
93-5 10 Lbdi, ul. Ciol.kowskiego 2 
Tel. (0-42) 689 50 00 - centrala (0-42) 689 5 1 91 
- hematologia; sekretariat (0-42) 689 5 1 93 - 
hematologia; pokbj lekarski 

Dzieci: 
Szpital Kliniczny UM im. M. Konopnickiej 
Poradnia Hematologiczna Lbdz, ul. Spoma 
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 ~olnierska 18 

Woj. Specjalistyczny Szpital Dzieciqcy 
Oddzial Wewn. I, Hematologiczno-Onkologiczny 
10-561 Olsztyn, 111 Zolnierska 1 8 

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



POZNAN 
Szpital im. J. Strusia 
Oddzial Chorob Wewnqtrznych i Hematologii 
61 -833 Poznan, ul. Szkolna 8/12 
Tel. (0-61) 858 56 36 

I Klinika Pediatrii 
61-825 Poznari, ul. B. Ktysiewicza 718 

RZESZOW 
Wojewbdzki Szpital Specjalistyczny 
Oddzial Chor6b Wewnqtrznych Z 
Pododdzialem Hematologii 3 5-3 0 1 
Rzesz6w, ul. Lwowska 60 (0- 17) 627 
92 1 

Szpital Wojewbdzki Nr 2 
Oddzial- Dzieciqcy 
35-30 1 Rzeszdw, ul. Lwowska 60 

SZCZECIN 
Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 PAN I 
Klinika Chor6b Dzieci Oddzial- Hematologii i 
Onkologii Dzieciqcej 7 1-252 Szczecin, ul. 
Unii Li~belskiej 1 tel. (0-91) 425 35 39 

Przykliniczna Przychodnia Specjalistyczna 
Dla Dzieci 
Poradnia Hematologiczna 
Adres: j.w. 
Tel. (0-91) 425 34 19 

Sam. Publiczny Szpital Klinicmy nr 1 PAN 
Klinika Hematologii 71-252 Szczecin, 111. 

Unii Lubelskiej 1 tel. (0-91) 425 33 47 

Przykliniczna Przychodnia Specjalistyczna 
Dla Doroslych 
Poradnia Hematologiczna 
Adres: j. w. 
Tel. (0-91 ) 425 33 98 

TORUN 
Szpital Miejski im. M. Kopernika 
Oddzial Hematologii 
Toruli, ul. S. Batorego 1 71 1 9 
Tel. (0-56) 610 02 16, fax (0-56) 655 75 30 



WARSZAWA 
Doroili: 
hstytut Hematologii i Transfuzjologii 
00-957 Warszawa, ul. Chocimska 5 
Tel. (0-22) 849 36 5 1 - centrala 
Gabinet zabiegowy w. 1 14 
Poradnia Skaz Krwotocznych w. 2 18 
Rehabilitacja w. 205 
Chirurgia: pokbj pielegniarek w. 1 13 
Chirurgia: pok6j 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. Marsmlkowska 24 Tel. (0-22) 522 74 
19 - pok6j lekarski (0-22) 522 73 40 - pok6j 
pielqgniarek 

WROCEAW 
Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej AM 50- 
345 Wroclaw, ul. Bujwida 44 Tel. (0-7 1) 328 20 40 

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

ZABRZE 
~ l ~ s k i e  Centrum Pediatrii 
Klinika Hematologii Dzieciecej 
41-800 Zabrze, ul. 3 Maja 13/15 
Tel.(O-32)271 12 6l,fax(O-32)271 3760 



Tabela 6. Liczba chorych na hemofiliq i chorobq von Willebranda w poszczeg6lnych wojew6dztwach 
(stan na 30. 04. 2004 r.) 

Wojew6dztwo 

DolnoSlqskie 

Kujawsko Pomorskie 

Lubelskie 
Lubuskie 
L6dzkie 
Malopolskie 
Mazowieckie 
Opolskie 
Podkarpackie 
Podlaskie 
Pomorskie 
~lqskie  
~wietokrz~skie 
Warmirisko Mazurskie 
Wielkopolskie 
Zachodniopomorskie 

RAZEM 

Liczba chorych na 
chorobq von 
Willebranda 

2 5 

52 

64 
1 

5 8 
59 

285 
4 

2 3 
23 
13 
4 7 
27 
8 

27 
7 

723 

Liczba chorych na 
hemofiliq A 

15 1 

105 

148 
30 

137 
147 
373 

3 8 
138 
53 
8 3 

240 
64 
63 

123 
6 5 

1958 

Liczba chorych na 
hemofiliq B 

2 9 

11 

2 0 
4 

18 
19 
5 8 
10 
19 
10 
17 
43 

2 
9 

3 3 
18 

3 20 



AKCE PTACJA 

zdrowotnej Ministra Zdrowia p.n. ,,Narodowy Program 
Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011" do realizacji na rok 2009. 

Zatwierdzony ptzez Kierownic two Ministers twa Zdrowia w dniu 7 stycznia 2009 roku. 

Sporzqdzony na podstawie wniosk6w wynikajqcych z prac Zespolu powolanego Zarz$dzeniem 
Miistra Zdrowia z dnia 11 lipca 2008 r. w Jprawie powokania Zeqotu do p a w  opracoluania standards 
kompleksowy' opieki nad cboyrni na hern@lig ipokrewne s k a ~  krwotocp araz spat& i zasadfimraorearaa 
~aopatqcnia w cgnniki kqepnigcia @z. Urz. Min. Zdrowia nr 8, poz. 34). 
Ze wzglcdu na koniecznoid uszczegolowienia programu, zostaly zaktualizowane rninimalne 
iloici czynd6w krzepniecia na rok 2009 zakupywane, w rarnach ,,Narodowego Programu 
Leczenia Hemof& na lata 2005-2011", dla chorych na hemofilic i pokrewne skazy krwotoczne, 
niezbcdne do realizacji zadari z niego wynikajqcycl~ oraz zaloionych celow. 

/ Iconcentrat aktywowanego zespolu protrornbiny aPCC (i.) I 7 920 000 j.m. 1 

Zapotrzebowanie na czynnllu krzepniecia oraz kosztorys programu na 2009 rok 

Koncentrat zespolu protrotnbiny PCC (j.) 698 000 j.m. 

951 400 j.m. 

Re kombinowan y c z p d  VIIa (mg) 

Rodzaj czynnika 

C7-ynt-llk VIII (j.) 

C z p d  IX (j.) 

Czynnlk VIII zawierajqcy czynnik von Wdlebranda (j.) 
- 

pancentrat fibrynogenu (g) 1% 1 

IloSC/ jednostki 

110 000 000 j.m. 

11 000 000 j.m. 

3 125 000 j.m. 
- 

WysokoSC Srodk6w przeznaczonych na realizacje programu w roku 2009 

1 Plan budietu programu na rok 2009 163.000.000 z l  1 
Kwota ujqta w wydatkach niewygasajqcych z kolicem roku 38.300.004,OO z l  
budietowego 2008 

wysokoSC Srodk6w finansowych 
realizacje programu w roku 2009 201.300.004,OO zl  

I 

Uwaga: Podana iloSC czynnika VIII i czynnika IX - nie uwzpledn& czynnika VIII 
i czynnika IX do leczenia profilaktycznego dzieci chorych na hemofiliq A i B - ujetego 
w prograinie terapeutycznyrn NFZ pt. "Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofiliq 
A i B" 

str. 1 



~ r o d k i  finansowe w lqcznej wysokoici 201.300.004,OO zl umoiliwiq zakup koncentrat6w 
czynnikbw krzepniecia oraz realizacjq zadan i zaloionych cel6w na rok 2009. 

1. Czynnik VIII: 
Ilos'd koncentratu ustalono tak, aby po zsumowaniu z koncentratem z programu terapeutycznego 
NFZ uzyskai wskaimk zaopatrzenia w przeliczeniu na mieszkarica > 4. Uwzgledniono 2104 
chorych na hemofdie A, w tym 995 chorych na cieika postak choroby oraz 151 pacjent6w 
z inhibitorem czynnika VIII. 
- objecie leczeniem d o m o ~ y m  wszystkich chorych na cieikq hemofihe A, 
- objecie programem IT1 wszystk~ch aktualnie zakwahfikowanych doroslych z hemofiliq A 
powiklanq inhibitorem czynnika VIII, 
- wykonanie zabieg6w operacyjnych ze wskazari iyciowych, 
- wykonanie zabieg6w planowych wedlug wskazari lekarskich, 
- objecie ktr6tkoterminowq profilaktyka wtbmq u doroslych. 
Uwaga: przeprowadzenie IT1 u dzieci z hemofilk+ powiklanq inhibitorem czynnika VIII 
w ramach odrqbnie finansowanego programu. 

2. Czynnik IX: 
- objecie leczeniem domotvym wszystkich chorych na cieikq hemofilie B, 
- wykonanie zabiegbw operacyjnych ze wskazari iyciowych, 
- twkonanie zabieg6w planowych wedlug wskazaii lekarskich, 
- objecie kr6tkoterrninowa profilaktykq wt6rnq u doroslych. 
Uwaga: przeprowadzenie ITI u dzieci z hemofili3 powikkanq inhibitorem czynnika IX 
cv ramach odrqbnie finansowanego prograrnu. 

3. Czynnik VIII  zawierajqcy czynnik von Willebranda (zaw. min. 1 j.m. czynnika von 
Willebtanda na 1 j.m. czynnika VIII, z zarejestrowany ze wskazaniem do leczenia choroby von 
Willebtanda): 
IloSd koncentratu ustalono tak, aby zabezpieczyd potrzeby ok. 150 chorych (LV tym z tjpem 3) 
z chorobq von Wdlebranda. 
- objecie leczeniem domowym chorych na chorobe von Wdlebranda o najciqiszyrn przebiegu 

khnicznym, 
- vjykonanie pllnych zabieg6w u pacjentbw z ciqikq postaciq choroby von Wdlebranda. 

4. Koncentrat z e s p d u  protrombiny (PCC): 
- zabezpieczenie krwawieri u pacjentbw z niedoborem czynnika S, czynnika I1 oraz zloionym 
niedoborern czynnik6w kompleksu protrombiny. 

5. Koncentrat czynnika VII: 
- wykonanie naglych i planowych zabiegbw operacyjnych, 
- zabezpieczenie bieiqqrch krwawieri, w leczeniu domowym. 



6. Rekombinowany czynnik VIIa i koncentrat aktywowanego zespoku protrombiny 
(aPCC): 
- leczenie krwawieri u chorych z inhbitorem o wysokim mianie (ok. 70 chorych), 
- leczenie krwawieri zagraiajqcych iyciu, 
- wykonanie zabieg6w operacyjnych ze wskazali iyciowych, 
- leczenie krwawieri w przebiegu nabytej hemofhi (spodziewana liczba przypadk6w: 40/rok, 
w tym ok. 10 z cieikrrm krwawieniami), 
- niedobor czynnika VII, oslona duiych zabiegbw chirurgicznych i leczenie krwawieri 
zagraiaja,cych iyciu, 
- cieikie ttombocytopatie: oslona duiych zabiegbw chirurgicznych i leczenie krwawieri 
zagraiajqcych iyciu, 
- obecnoSC alloprzeciwcial przeciwplytkowych. 

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

8. Koncentrat czynnika XIII: 
- objecie bezterminowq profilaktyka, krwa~vieh - 9 pacjent6w z niedoborem czpnnika XIII. 



Zapotrzebowanie na czynnik krzepniecia 

lmig i nazwisko ................................................................................................................................................................ 

Data urodzenia (dd-mrn-rrrr) OUIIIIIOIO u 10 

Rodzaj skazy krwotocznej oraz postaC: 

hemofilia A 

[7 choroba von Willebranda 0 l y p  I 

(3 urniarkowana 0 Iekka 

n umiarkowana Iekka 

I-J WPII typIII  

n niedob6r czynnika VII 

niedob6r czynnika Xlll 

niedob6r fibrynogenu 

nabyta hernofilia 

inne' 

......................................................................................................................................................................... 'podat jakie 

ObecnosC inhibitora: 

C7 niskie miano 
(poniiej 5 jednostek Bethesda) 

Rodzaj czynnika krzepnigcia (n azwa) 

0 wysokie miano 
(powyiej 5 jednostek Bethesda) 

czynnik Vlll 

czynnik IX 

czynnik Vlll zawierajqcy czynnik von Willebranda (Haemate P 500) 

0 rekornbinowany czynnik Vlla 

koncentrat fibrynogenu 

[7 czynnik Xlll 

koncentrat aktywowanego zespolu protrombiny aPCC 

koncentrat zespolu protrombiny PCC 

koncentrat czynnika VII 

Data (dd-rnm-rrrr) 17 n n r(n 
Zalecana iloSC czynnika ..................................... ... .............................................................................................. 

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

1. Czynnik Vlll 

0 leczenie dornowe chorego na cietka hemofilig A 

program IT1 u aktualnie zakwalifikowanego (przed 1.01.2009 r.)doroslego z hemofiliqA powiktanqinhibitorern czynnika VIII 

wykonanie zabiegu operacyjnego ze wskazari iyciowych 

wykonanie zabiegu planowego wedtug wskazari lekarskich 

kr6tkoterrninowa profilaktyka wt6rna u doroslego 

0 inne* 

'podat jakie ......................................................................................................................................................................... 



2. Czynnik IX 

0 leczenie dornowe chorego na c ig ikq hernofilig B 

0 wykonanie zabiegu operacyjnegoze wskazan iyciowych 

0 wykonanie zabiegu planowego wedlug wskazah lekarskich 

0 krdtkoterrninowa profilaktyka wt6rna u doroslego 

0 inne' 

......................................................................................................................................................................... 'podat jakie 

3. CzynnikVlll zawierajqcy czynnikvon Willebranda (zaw. min. I j.m. czynnika von Willebranda na I j.m. czynnika VIII, 
zarejestrowany ze wskazaniem do leczenia choroby von Willebranda) 

17 leczenie domowe chorego na chorobg von Willebranda o na jc i~ iszy rn  przebiegu klinicznym 

17 pilny zabieg u pacjenta z c ig ikq postaciq choroby von Willebranda 

D 
'podat jakie ......................................................................................................................................................................... 

4. Koncentrat zespolu protrombiny (PCC) 

zabezpieczenie krwawieli u pacjenta z niedoborern czynnika X, czynnika II orazzloionym niedoborem czynnikow kompleksu protrombiny 

n 
*poda i  jakie ......................................................................................................................................................................... 

5. Koncentrat aktywowanego zespolu protrombiny (aPCC) 

n leczenie krwawien u chorego z inhibitorem czynnika Vlll o wysokim rnianie 

leczenie krwawieli u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim rnianie 

0 leczenie krwawien zagraiajacych i yc iu  u chorego z inhibitorem czynnika Vlll o wysokim rnianie 

leczenie krwawien zagratajacych i yc iu  u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokirn mianie 

C] zabieg operacyjny ze wskazan iyciowych u chorego z inhibitorern czynnika Vlll o wysokim mianie 

rn zabieg operacyjny ze wskazali iyciowych u chorego z inhibitorem czynnika IX o wysokim mianie 

rn leczenie krwawieli u chorego w przebiegu nabytej hemofilii 

rn oslona duiego zabiegu chirurgicznego u pacjenta z niedoborern czynnika VII 

rn leczenie krwawien zagraiajqcych i yc iu  u chorego z niedoborem czynnika VII 

a oslona duiego zabiegu chirurgicznego u chorego z c ig ikq trombocytopatiq 

leczenie krwawieli zagraiajacych i yc iu  u chorego z cigikqtrombocytopatiq 

rn obecnoSC alloprzeciwcial przeciwptytkowych 

0 
'podai  jakie ......................................................................................................................................................................... 



6. Rekombinowany czynnik Vlla 

leczenie krwawieri u chorego z inhibitorern czynnika Vlll o wysokirn rnianie 

n leczenie krwawien u chorego z inhibitorern czynnika IX o wysokirn rnianie 

0 
Ieczenie krwawieri zagraiajacych iyciu u chorego z inhibitorem czynnika Vlll o wysokirn rnianie 

0 
leczenie krwawien zagraiajacych iyciu u chorego z inhibitorern czynnika IX o wysokirn rnianie 

wykonanie zabieg6w operacyjnych ze wskazari iyciowych u chorego z inhibitorern czynnika Vlll o wysokirn rnianie 

0 
wykonanie zabieg6w operacyjnych ze wskazari iyciowych u chorego z inhibitorern czynnika IX o wysokirn rnianie 

0 
leczenie krwawied u chorego w przebiegu nabytej hernofilii 

oslona duiych zabieg6w chirurgicznych u pacjenta z niedoborern czynnika VII 

0 
leczenie krwawieri zagraiajqcych iyciu u chorego z niedoborern czynnika VII 

0 
oslona duiych zabiegow chirurgicznych u chorego z cigikq trornbocytopatiq 

0 leczenie krwawien zagraiajqcych iyciu u chorego z cigikq trombocytopatiq 

obecnost alloprzeciwciat przeciwpiytkowych 

n inne' 

......................................................................................................................................................................... 'podat jakie 

7. Koncentrat czynnika VII 

nagiy zabieg operacyjny 

El 
planowy zabieg operacyjny 

leczenie dornowe - zabezpieczenie bieiqcych krwawien u chorego z niedoborern czynnik VII 

U 

......................................................................................................................................................................... 'podat jakie 

8. Koncentrat fibrynogenu 

r i  leczenie chorego z hypofibrynogenerniq 

inne' 

......................................................................................................................................................................... 'podat jakie 

9. Koncentrat czynnika Xlll 

El 
bezterrninowa profilaktyka krwawien u pacjenta z niedoborern czynnika Xlll 

I-- innet 
U 

......................................................................................................................................................................... 'podat jakie 

data 
.................................................. 
czytelny podpis i pieczqtka lekarza 




