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l. Streszczenie

1) Skrétowy opis celéw i podstawowych elementéw Programu

Chorzy na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne stanowig matg liczbowo grupe
(~5000 oséb — dorostych i dzieci, oprdécz tego znaczny odsetek oséb ze skazami
krwotocznymi dotgd niezdiagnozowanymi). Ze wzgledu na duzg czestos¢ krwawien
ta grupa chorych cechuje sie konieczno$cig czestych porad lekarskich i hospitalizacji,
wysokimi kosztami leczenia i rehabilitacji. Dlatego tez opieka nad tg stosunkowo
niewielkg czescig populacji urasta do problemu spolecznego. Wtasciwe leczenie
(przetaczanie odpowiedniego koncentratu czynnika krzepniecia) znacznie zmniejsza
odsetek pacjentdw, ktérzy z powodu inwalidztwa narzadu ruchu nie moga pracowaé
i bardzo wczeénie przechodzg na rente. Zmniejsza sie takze liczba hospitalizacji oraz
kosztownych w tej grupie chorych zabiegdéw operacyjnych i fizjoterapii. Zmniejsza sie
rowniez odsetek zgonéw wywotanych ciezkimi, samoistnymi i pourazowymi
wylewami krwi, np. krwawieniami $rédczaszkowymi. Poprawia sie zalezna od
zdrowia jako$¢ zycia.

~Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne
na lata 2012-2018", zwany dalej Programem, jest kontynuacjg ,Narodowego
Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005 -2011”. Celem Programu jest podniesienie
standardéw leczenia tej grupy chorych poprzez usprawnienie kompleksowe;j,
wielospecjalistycznej opieki nad nimi oraz optymalizacje ich leczenia. Nowy system
organizacyjny przewiduje funkcjonowanie osrodkéw kompleksowej opieki nad tg
grupa pacjentbw na dwoch poziomach: referencyjnym oraz wojewodzkim.
Wymagania dla osrodkéw okreslone zostaty w dalszej czesci Programu (pkt VII).
Wyspecjalizowanie osrodkéw referencyjnych oraz wojewddzkich leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych na bazie istniejgcych osrodkéw hematologicznych
poprawi mozliwosci diagnostyki i leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne, a w szczegdllnosci zapewni bardziej racjonalne stosowanie
koncentratéw czynnikow krzepniecia. Wykaz wojewddzkich koordynatoréw ds.
leczenia hemofilii (osobno dla dzieci i dorostych) oraz wojewodzkich koordynatoréw

ds. dystrybucji koncentratdw czynnikbw krzepniecia oraz desmopresyny (z



regionalnych centréw krwiodawstwa i krwiolecznictwa) stanowg odpowiednio
Zatacznik nr 1, Zatgcznik nr 2 oraz Zatacznik nr 3 do Programu.

Zycie i zdrowie chorych na hemofilie zalezy w gtownej mierze od dostepu do
koncentratébw czynnikéw krzepniecia. Miernikiem zabezpieczenia chorych na
hemofilie jest wskaznik zuzycia koncentratu czynnika VIII w przeliczeniu na 1
mieszkanca rocznie. Zgodnie z zaleceniami WHO minimum niezbedne dla ratowania
zycia to 2 j.m./mieszkarncal/rok (2rédto danych Word Federation of Hemophilia).
W Polsce wskaznik ten wyniést w 2010 roku 4,7 j.m. przy zaopatrzeniu pacjentow w
koncentraty czynnikéw krzepniecia w ramach dwoch programoéw, tj. ,Narodowego
Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011” finansowanego z budzetu ministra
wiasciwego do spraw zdrowia oraz o terapeutycznego programu zdrowotnego
~Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” finansowanego z budzetu
Narodowego Funduszu Zdrowia, zwanego dalej NFZ. Program przewiduje stopniowe
zwigkszanie iloSci koncentratéw czynnikéw krzepniecia, co obrazuje Tabela 1.
Docelowa wartos¢ wskaznika zuzycia koncentratu czynnika krzepniecia VIII w
przeliczeniu na 1 mieszkarica Polski to okoto 6,0 j.m. planowana do osiggniecia
w roku 2018 w ramach realizacji ww. dwdch programoéw. Ponadto Program odnosi
sie do tresci § 1 pkt 11 rozporzadzenia Ministra Zdrowia z dnia 21 stycznia 2009 r. w
sprawie priorytetow zdrowotnych (Dz. U. Nr 137, poz. 1126), tj. rozwoju opieki
diugoterminowej, ze szczegélnym uwzglednieniem kompensowania utraconej

sprawnosci.

2) Okreslenie wysokosci srodkéw niezbednych na realizacje Programu, w tym
srodkéw z budzetu ministra wlasciwego do spraw zdrowia, w kolejnych

latach jego realizacji

Srodki niezbedne na realizacje Programu w latach 2012-2018 okre$lono na taczng
kwote 2 057 286 495 PLN (lata 2012-2014 — $rodki faktycznie przeznaczone na

Program).

Kwota w PLN

Plan finansowy na rok Wydatki biezace | Wydatki majatkowe
(PLN) (PLN)




2012 288 623 495 0
2013 242 452 000 0
2014 297 164 000 0
2015 271 489 000 0
2016 295 506 000 0
2017 318 516 000 0
2018 343 536 000 0

Wysokos¢ $rodkéw niezbednych do realizacji celéw Programu zostata oszacowana
na podstawie projektowane] do zakupu iloSci koncentratdbw poszczegdinych
czynnikdbw krzepniecia na kolejne lata, w oparciu o ceny jednostkowe uzyskane
w postepowaniach o udzielenie zaméwienia publicznego w roku 2011, oraz kosztoéw

pozostatych zadah.

Zakres zadan oraz wysoko$¢ ich finansowania w kolejnych latach realizacji
Programu moze ulec zmianie, gdyz budzet na programy zdrowotne finansowane z
rozdziatu 85149 - Programy Polityki Zdrowotnej planowany jest na okres jednego
roku. Wobec powyzszego zakres zadan i wysokos¢ $rodkéw finansowych
przewidzianych do wydatkowania w ramach Programu uzalezniona jest od decyz;ji

corocznej Ministra Zdrowia.




Tab. 1. llosci koncentratow czynnikbw krzepniecia oraz desmopresyny w kolejnych latach trwania
programu oraz Srodki niezbedne na ich sfinansowanie. Kalkulacja kosztéw opracowana zostafa na
podstawie Srednich cen zakupu koncentratéw czynnikéw krzepnigcia osiggnietych w postepowaniach
przetargowych w 2011 r. 1

ilo§¢ produktéw leczniczych

Rodzaj produktu

leczniczego

~Rok 2018

koncentrat
czynnika VIII 164 500 000 161 500 000 232 300 000 150 000 000 160 000000 170 000 000 180 000 000
G.m.y
koncentrat
rekombinowanego
czynnika Vil 1000 000 900 000 1 750 000 450 000 500 000 600 000 700 000
(.m.)** minimum Il
generagcji

. korigentrat |

' czynnika IX (.m.) - | 16 898000 17999800 30 498 800 17000000 18 000000 19000000 20000 000

koncentrat , \
. rekombinowanego | ' i S o
. czynnika IX - 200 000 120000 . 170 000 250 000 300 000 350 000 400 000
- minimura 1 ; o - :

__generagii (jm.)"
koncentrat
czynnika VI
zawierajacy 7 500 300 10 600 000 17 499 700 10 000 000 12 000 000 13 000 000 15 000 000
czynnik von
Willebranda (j.m.)

- koncentrat

’ czynmkéw 2espoiu 1 43 000 000 11300 000 20400000 14000000 _ 16000 000 18 000 000 20 000 000

- protrombiny A R : )

: (aPCG} Gm) '

koncentrat

czynnikéw zespotu | 474 g9 634 600 919 800 700 000 800 000 900 000 1000 000
protrombmy (PCC)

ke Vil Gm) | 727200 . 819600 1061400 850000 800000 750000 700 000

koncentrat

rekombinowanego

czynnika Vil a
{mg)

~kongentrat . I ST : L e S
flbrynogenu(g) . [380 3% . &0 . . 75 200 225 250

16 000 18 280 28 500 24 000 26 000 28 000 30 000

koncentrat
czynnika Xl (j.m.) 137 000 129 000 158 000 125 000 130 000 140 000 150 000

lsom 300 2000 230 2300 2300

500

60 00 B0 1000

dla realizacji celow szczegotowych, okreSlonych w dziale V, ust. 2, z wytgczeniem celu
szczegOtowego pkt 1 lit. d), przyjmuje sie mozliwos¢ stosowania zaréwno koncentratow czynnikéw
krzepniecia osoczopochodnych jak i rekombinowanych (jednoczasowo i naprzemiennie w ramach

!

! Warto$é koncentratéw czynnikéw krzepniecia na lata 2012-2014 zostata zaktualizowana.

? llosci poszczeg6lnych rodzajéw produktéw leczniczych na lata 2012-2013 zostaly zaktualizowane na podstawie faktycznie zakupionej
liczhy koncentratéw czynnikéw krzepnigcia i desmopresyny.

% llo$ci poszczegoinych rodzajéw produktéw leczniczych na rok 2014 zostaly zaktualizowane na podstawie zawartych uméw z
wykonawcami.

 Warto$¢ koncentratéw czynnikéw krzepnigcia na lata 2012-2013 zostala zaktualizowana, na podstawie faktycznie uzyskanych cen w
postepawaniach przetargawych.

5 Wartos¢ koncentratéw czynnikow krzepnigcia i desmopresyny na rok 2014 zastala zaktualizowana na podstawie $rodkéw
przewidzianych w planie finansowym po zmianach.




jednego roku kalendarzowego oraz w trakcie danego roku kalendarzowego), w zaleznosci od ceny
uzyskanej w drodze postepowan o udzielenie zamoéwienia publicznego.

™ koncentraty czynnikéw krzepniecia do realizacji celu szczegdlowego okreslonego w dziale V, ust. 2
pkt 1d), o brzmieniu: do leczenia krwawieni koncentratami rekombinowanych czynnikéw krzepniecia u
dzieci, ktore nie otrzymywaty wczedniej preparatéw krwiopochodnych, zakwalifikowanych do
programu ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” oraz wigczanie nowych dzieci, do
leczenia, na tych samych zasadach, niezaleznie od cigzkosci hemofili. W uzasadnionych
przypadkach Minister Zdrowia moze wyrazi¢ zgode na wydanie czynnika do leczenia krwawien
wéréd ogétu chorych na hemofilie B.
3) Spodziewane efekty i korzysci wynikajace z potencjalnego wdrozenia
Programu, w tym okreslenie gtéwnych mierzalnych/niemierzalnych korzysci

i kosztow

Realizacja Programu przyczyni si¢ do zmniejszenia liczby pacjentéw, ktorzy
z powodu wylewow krwotocznych nie mogg sie uczy¢ lub pracowacé i wczesnie
przechodzg na rente. Zmniejszy sie takze liczba zgondéw, poprawi sie zalezna od
stanu zdrowia jako$¢ zycia chorych.

Zapobieganie artropatii hemofilowej (zapobieganie i wlasciwe leczenie wylewdw
dostawowych oraz nalezyta rehabilitacja) zmniejszy zapotrzebowanie na bardzo
kosztowne u chorych na hemofilie zabiegi ortopedyczne. Przeprowadzenie
koniecznych planowych zabiegéw ortopedycznych poprawi sprawno$é pacjentéw
z hemofilia.

Program przyczyni sie takze do bardziej racjonalnej gospodarki koncentratami
czynnikow krzepniecia a tym samym do racjonalizacji wydatkéw budzetu panstwa.
Sposob prowadzenia leczenia koncentratami czynnikéw krzepniecia oparty jest na
opublikowanych w Acta Haematologica Polonica Polskich zaleceniach postepowania
we wrodzonych skazach krwotocznych na tle niedoboru czynnikéw krzepniecia
opracowanych przez zespét lekarzy zrzeszonych w Grupie Roboczej ds. Hemostazy

Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologdw.

Il. Zdefiniowanie problemu, okreslenie potrzeby

1) Opis problemu

Hemofilia i inne pokrewne skazy krwotoczne




Istniejg dwa rodzaje hemofilii: hemofilia A — powodowana brakiem lub niedoborem
czynnika krzepniecia VI, i hemofilia B, ktérej przyczyna jest brak lub niedobér
czynnika krzepniecia IX. Obydwa rodzaje hemofilii dziedzicza sie jako cechy
recesywne, sprzezone z picig i majg taki sam obraz kliniczny. Ich réznicowanie jest
mozliwe tylko za pomocg badan laboratoryjnych. Zaleznie od stopnia niedoboru
czynnika krzepniecia hemofilia moze mieé przebieg ciezki (czynnik VIII lub IX
<1 j.m./dl), umiarkowany (1-5 j.m./dl) lub tagodny (>5 j.m../dl). Pokrewne hemofilii
skazy krwotoczne, powodowane wrodzonym niedoborem innych czynnikéw
krzepniecia, dziedziczg sie w sposéb autosomalny i wystepujg z réwng czestoscia
u kobiet i mezczyzn.

Czestos¢ wystepowania hemofilii w Polsce oceniono na 1 : 12 300 mieszkancoéw.
W Instytucie Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie prowadzony jest od 1991 r.
komputerowy rejestr chorych na hemofilie i inne skazy krwotoczne. Do 17 wrze$nia
2013 r. w rejestrze znalazto sie¢ 4 623 oséb, w tym 2 684 chorych na hemofilie
(Tabela 2). Hemofilia A wystepuje w naszym kraju sze$é razy czesciej niz hemofilia
B. Postaé ciezka choroby stanowi 53,7% przypadkéw hemofili A i 48,07%
przypadkéw hemofilii B. Gtdbwnym objawem ciezkie] hemofilii sg powtarzajgce sie
samoistne krwawienia $rédstawowe. Chorzy doznajg okoto 40 takich krwawien
rocznie. Ich nastepstwem jest zwyrodnienie stawoéw (artropatia hemofilowa),
nierzadko zmuszajgce chorych do znacznego ograniczenia aktywnosci zyciowej,
rezygnacji z wykonywania zawodu. Bardzo niebezpieczne sg samoistne krwawienia
do narzagddéw wewnetrznych i jam ciata, np. wylewy krwi $rédczaszkowe, krwotoki z
przewodu pokarmowego, czy krwiaki zaotrzewnowe, ktoére stanowig bezposrednie
zagrozenie zycia. Roéwnie niebezpieczne, i to niezaleznie od stopnia ciezko$ci
hemofilii, sg wylewy krwi w nastepstwie urazéw. Nalezy podkresli¢, ze zaden zabieg
chirurgiczny i inwazyjny zabieg diagnostyczny, nie moze by¢ bezpiecznie
przeprowadzony u osoby z wrodzong skazg krwotoczng, bez substytucii
niedoborowego czynnika krzepniecia krwi.

Pod wzgledem czestoSci wystepowania drugie miejsce po hemofili A zajmuje
w rejestrze choroba von Willebranda (okoto 80% przypadkéw stanowi jej tagodna
posta¢ — typ 1). Choroba ta uznawana jest obecnie za najczestszg wrodzong skaze
krwotoczng, wystepujgcag w postaci klinicznej jawnej u 125 oséb na 1 milion
populacji, czyli dwa razy czesciej 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 sadzié, ze choroba ta jest w naszym kraju, ze

wzgledu na ztozong diagnostyke, rzadko wykrywana.

Wykaz skaz krwotocznych, do leczenia ktérych niezbedne s3a koncentraty

czynnikéw krzepniecia

hemofilia A, w tym powiktana inhibitorem,
hemofilia B, w tym powiktana inhibitorem,
nabyta hemofilia A i inne immunokoagulopatie,
choroba von Willebranda,

nabyty zesp6t von Willebranda,

niedobér czynnika VII,

niedob6r czynnika X,

© N o gk w2

niedobdr czynnika V,

9. niedobdr czynnika X,

10. niedobor czynnika XIlI,

11. hypofibrynogenemia,

12.inne  rzadko  wystepujace  niedobory (np.  niedobor  protrombiny,
dysfibrynogenemie, skojarzony niedob6r czynnikéw krzepniecia),

13.wrodzone ptytkowe skazy krwotoczne.

Leczenie

Leczenie ciezkiej postaci hemofilii A, ciezkiej postaci choroby von Willebranda oraz
wszystkich chorych na hemofilie B lub inng skaze krwotoczng na tle zaburzen
krzepniecia krwi polega na substytucji niedoborowego czynnika. Dostarcza sie go
choremu we wstrzykiwanych dozylnie koncentratach czynnikéw krzepniecia
uzyskiwanych z ludzkiego osocza lub metodg inzynierii genetycznej. Stosowanie
koncentratéw izolowanych z osocza na skale przemystowg (zwykle z puli osocza od
wielu tysiecy dawcow) stwarzato do 1985 r. duze ryzyko zakazenia wirusami
przenoszonymi z krwi w tym HIV. Od kilkunastu lat wszystkie handlowe koncentraty
czynnikow krzepnigcia poddawane sa odpowiednim procedurom immunologicznej,
fizycznej lub chemicznej inaktywacji/eliminacji, ktére praktycznie wykluczaja

mozliwo$¢ zakazenia biorcy wirusem HIV, wirusami zapalenia watroby typu B



i zapalenia watroby typu C. Metody te nie s3g jednak skuteczne w stosunku do
parwowirusa B19, niewyjasniona jest sprawa przeniesienia choroby Creutzfelda-
Jakoba. Obecnie wprowadzane sg na $wiecie metody inaktywacji czynnikéw
chorobotwérczych w $wiezo mrozonym osoczu i krioprecypitacie. W roku 2012
w Polsce, cate Swiezo mrozone osocze i krioprecypitat, przeznaczone do uzytku
klinicznego, moze by¢é poddane procesowi inaktywacji, albowiem centra
krwiodawstwa i krwiolecznictwa zostaty wyposazone w odpowiedni sprzet, a metoda
zostata zwalidowana. W dalszym ciggu obowigzkowe jest w Polsce badanie
markeréw wiruséw przenoszonych drogg krwi (HBV, HCV, HIV) metodami
serologicznymi i molekularnymi oraz badanie markeréw zakazenia kitg i odsuniecie
od oddawania krwi zakazonych dawcéw. Nadal takze prowadzona jest karencja
Swiezo mrozonego osocza.

Od poczatku lat 90. XX wieku w leczeniu hemofilii wykorzystywane sa koncentraty
rekombinowanych czynnikdw krzepniecia krwi, ze stosowaniem ktérych, praktycznie
nie wigze sie ryzyko przeniesienia czastek zakaznych.

Desmopresyna jest syntetycznym analogiem argininowazopresyny i jest stosowana
w leczeniu krwawien i przeprowadzania matych zabiegéw operacyjnych u pacjentéw
z tagodnag hemofilig A (VIIl: C > 5% normy), a takze do zapobiegania i leczenia
krwawieh w chorobie von Willebranda (typ 1, typ 2N, niektére postaci typu 2A),
szczegolnie w zapobieganiu nadmiernym krwawieniom miesigczkowym u kobiet.
Stosowanie desmopresyny zmniejszy zapotrzebowanie na toczenie koncentratéw
czynnikéw krzepniecia. U kobiet z chorobg von Willebranda zapobiegnie rozwojowi
niedokrwistos$ci z niedoboru zelaza.

Desmopresyna w formie aerozolu donosowego jest lekiem z wyboru u ww. chorych,
gdyz eliminuje konieczno$¢ udania sie do szpitala w celu wykonania infuzji drogq_
pozajelitowg, zmniejsza odsetek pacjentéw pobierajgcych $wiadczenia wynikajace
z niezdolnosci do pracy, a takze poprawia jako$¢ zycia. 1 fiolka aerozolu
donosowego (2,5 ml) zawiera 25 dawek desmopresyny po 150 ug. Dawka dzienna
dla pacjentéw o m.c. <50 kg to 150 ug, a dla pacjentéw o m.c. >50 kg to 300 pg co
24 - 48 godz. albo 2 godz. przed operacja. Ampuiki sg natomiast po 4 ug, a dawka
dzienna to 0,3 pg /kg (Srednio 5 amputek u dorostych). Dlatego 1 fiolka aerozolu
donosowego zastepuje kilkadziesigt amputek. Amputki w zmniejszonej dawce bedg

przeznaczone dla matych dzieci, dla os6b z przeciwwskazaniami do stosowania




desmopresyny drogg donosowg lub dla oséb, u ktérych wystgpia miejscowe
powiktania stosowania tego leku.

Mechanizm dziatania DDAVP polega na uwalnianiu obu czynnikébw z rezerw
tkankowych, tj. VWF ze §rédbtonka naczyniowego, a czynnika VIII prawdopodobnie
z komoérek $rédbtonka sinusoidédw watroby. Stosujgc DDAVP co 12-24 h mozna
utrzymaé zwiekszong aktywnos8é¢ vWF i cz. VIIl przez kilka dni. Poniewaz
desmopresyna uwalnia ze $rodbtonka naczyn takze tkankowy aktywator
plazminogenu, najczesSciej niezbedne jest réwnoczesne stosowanie lekow
hamujacych fibrynolize, np. kwasu traneksamowego.

Stosowanie DDAVP jest skuteczne w 80% przypadkéw vWD typu 1 oraz typu 2N,
a moze byé korzystne w czesci przypadkéw typu 2A. DDAVP jest nieskuteczne
w ciezkiej i wiekszosci przypadkdéw umiarkowanej choroby von Willebranda i hemofilii
A, gdyz rezerwy tkankowe cz. VIl i vWF u pacjentéw obarczonych tymi postaciami
obu skaz krwotocznych sg ubogie. DDAVP jest przeciwwskazana w typie 2B vWD,
gdyz moze nasili¢ matoptytkowo$¢ wystepujacg w tej postaci skazy. Zaleca sie duzg
ostrozno$¢ w stosowaniu desmopresyny u oséb powyzej 60 rz. W piSmiennictwie
doniesiono o kilku przypadkach wystapienia powiktan zakrzepowych i zaostrzenia
choroby niedokrwiennej serca podczas leczenia DDAVP. Nie zaleca sie stosowania
DDAVP u dzieci ponizej 2 rz. Nie ma przeciwwskazan do stosowania DDAVP

w okresie cigzy.
2) Przyczyny istnienia problemu

Najwiekszym problemem w leczeniu chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne sg wysokie koszty koncentratow czynnikow krzepniecia. Stanowig one
okoto 90% ogdinych kosztow leczenia tej grupy pacjentéw. Chory na ciezkg postaé
hemofilii w ciggu roku doznaje okoto 40 epizodéw krwawieh (zwykle wylewdw krwi do
stawdw) wymagajacych leczenia. Do ostony hemostatycznej duzego zabiegu
chirurgicznego (np. usuniecie wyrostka robaczkowego) u dorostego chorego na
hemofilie potrzeba okoto 50 000 — 70 000 jednostek miedzynarodowych koncentratu
czynnika krzepniecia.

Koszt ten jest kilkakrotnie wiekszy w przypadku hemofilii A lub hemofilii B powikianej
obecnoscig inhibitora (alloprzeciwciat przeciw czynnikowi VIII lub IX). Inhibitor
czynnika krzepniecia VIII powstaje u 15 - 30% chorych na ciezkg posta¢ hemofilii A
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i u1-4 % chorych na ciezkg postaé¢ hemofilii B. Pojawienie sie inhibitora czynnika
VIl lub czynnika IX w nastepstwie leczenia chorego na hemofilie A lub B preparatami
koncentratéw czynnika VIl / IX jest powaznym powiktaniem choroby.

W obecnosci inhibitora krwawienia na ogét nie poddajg sie leczeniu
substytucyjnemu. Tym samym w leczeniu hemofilii powiktanej inhibitorem celem
nadrzednym jest trwata eliminacja inhibitora, a celem doraznym hamowanie
krwawien. Eliminacje inhibitora uzyskujemy przez regularne podawanie preparatow
brakujgcego czynnika krzepniecia, co ma doprowadzié do zniszczenia inhibitora z
krwi chorego. Metoda ta zwana jest immunotoleracjg (ITl - ang. immune tolerance
induction). Realizacja drugiego celu, ktéorym jest hamowanie krwawienh zalezy
zaréwno od miana inhibitora jak i od rodzaju odpowiedzi i stopnia krwawienia. W
leczeniu tym stosowane sg koncentraty indukujace generacje trombiny w osoczu
chorych na hemofilie powiktang inhibitorem, co zapewnia hemostaze pomimo
obecnosci inhibitora czynnika krzepniecia VIII lub IX. Z uwagi na mechanizm
dziatania, preparaty te nazywane sg koncentratami omijajgcymi inhibitor. W razie
niepowodzenia ITl coraz czesciej wprowadzamy regularng profilaktyke koncentratami
omijajacymi aktywnos$¢ inhibitora wobec czynnika VIII, co wg piSmiennictwa
Swiatowego zmniejsza czesto$é wystepowania krwawien nawet o 85 % i poprawia
jako$¢ zycia pacjentéw z ciezkg postacig hemofilii powiktang inhibitorems®.

Kolejny problem w leczeniu pacjentéw z niedoborami czynnikow krzepniecia krwi, to
konieczno$¢ zapewnienia szybkiego i statego dostepu do koncentratéw czynnikdéw
krzepniecia. Im szybciej zostanie wstrzykniety odpowiedni koncentrat, tym szybciej
zostanie zahamowane krwawienie.

Bardzo czesto, szybkie wstrzykniecie koncentratu niedoborowego czynnika
krzepniecia ma decydujgce znaczenie dla uratowania zycia chorego. Niezbedna jest
w zwigzku z tym wiadciwa organizacja leczenia tej grupy chorych, na ktérg powinna
sktada¢ sie sie¢ wyspecjalizowanych poradni oraz klinik badz oddziatéw szpitalnych
na bazie osrodkdédw hematologicznych, gdzie chorzy mogliby sie zgtaszaé w razie
potrzeby.

W miejscach tych pacjenci powinni otrzymywaé takze koncentraty czynnikow

krzepniecia do domu (leczenie w warunkach domowych).

6 Laguna P. ,, Profilaktyka u pacjentéw z hemofiliq powiktang inhibitorem” , Prace pogladowe Pol. Merk. Lek.,
2011, XXX, 177, s. 211
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Poniewaz znajomo$¢ zagadnien zwigzanych z wrodzonymi zaburzeniami krzepniecia
krwi  wsrod wiegkszosci lekarzy i innego personelu medycznego nie jest
wystarczajgca, co wplywa niejednokrotnie na nieprawidlowe postepowanie
terapeutyczne, zaproponowane w Programie szkolenia personelu medycznego
zarowno lekarzy, pielegniarek, diagnostéw laboratoryjnych jak i ratownikow

medycznych znajdujg uzasadnienie.

3) Waga problemu dla spoleczeristwa

Chorzy na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne stanowig matg liczbowo grupe i-sg
niewielkg czescig ogolnej populacji. Jezeli jednak wezmie sie pod uwage
koniecznos¢ czestych przyje¢ tych chorych do szpitali, bardzo wysokie koszty ich
leczenia i trudnosci w rehabilitacji, to zagadnienie dotyczace stosunkowo niewielkiej
grupy oséb urasta do problemu spotecznego. Zycie i zdrowie chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne zalezy w gtéwnej mierze od dostepu do koncentratow
czynnikow krzepniecia. Miernikiem zabezpieczenia chorych na hemofilie, jak to
wskazano powyzej, jest wskaznik zuzycia czynnika VIII w przeliczeniu na
1 mieszkanca rocznie. Przy odpowiednim poziomie zaopatrzenia mozna zapewnic¢:
leczenie w warunkach domowych, przeprowadzenie wigkszosci planowych zabiegéw
chirurgicznych, diugo- i krétkoterminowa profilaktyke, immunotolerancje w przypadku
wystapienia inhibitora niedoborowego czynnika krzepniecia. Duzym osiggnieciem
bytlo wdrozenie w Polsce w 2008 r. profilaktyki krwawien u dzieci w ramach
terapeutycznego programu zdrowotnego pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci
z hemofilig A i B”, finansowanego z budzetu Narodowego Funduszu Zdrowia, dzieki
ktoremu zredukowana w przyszioSci zostanie liczba niezwykle kosztownych,
ortopedycznych zabiegbw naprawczych (wszczepianie endoprotez), jakie
przeprowadza sig¢ u dorostych z zaawansowang artropatia hemofilowg. Co wiecej,
wyprowadzenie profilaktyki krwawien u dzieci znacznie zmniejszy odsetek pacjentow,
ktérzy z powodu inwalidztwa narzadu ruchu nie moga pracowaé i bardzo wczeénie
przechodza na rente. Zmniejszy sie takze liczba hospitalizacji i kosztownych w tej
grupie chorych zabiegéw kinezyterapii. Wreszcie zmniejszy sie odsetek zgonéw
wywotanych ciezkimi, samoistnymi i pourazowymi wylewami krwi, np. krwawieniami

$rédczaszkowymi.
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4) Dotychczasowe préby rozwigzania problemu

W 2001 r. powstat po raz pierwszy ,Program zaopatrzenia chorych na hemofilie i
inne skazy krwotoczne w czynniki krzepniecia”, finansowany z budzetu ministra
wiasciwego do spraw zdrowia, w ktérym m.in. przedstawiono propozycje organizacji
leczenia tej grupy pacjentéw w Polsce, polegajaca na wyodrebnieniu dwoch
osrodkéw referencyjnych leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych (dla
dorostych i dla dzieci) zlokalizowanych w Warszawie oraz regionalnych osrodkéw
leczenia hemofilii, obecnych w kazdym wojewédztwie (co najmniej jeden dla dzieci i
jeden dla dorostych). Wszystkie osrodki powinny byé dostepne dla chorego przez 24
h/dobe. Do dzi§ jedynie w dwéch osrodkach referencyjnych zlokalizowanych w
Warszawie udato sie zapewni¢ opieke chorym na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne na optymalnym poziomie.

Obecny Program stanowi kontynuacje idei i cze$ci zadan dotychczas realizowanego
programu zdrowotnego dedykowanego tej grupie chorych funkcjonujacego
pn.: ,Narodowy Program Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011”, ktéry w roku 2005
zastapit ,Program zaopatrzenia chorych na hemofilie i inne skazy krwofoczne

w czynniki krzepniecia”.

5) Przedstawienie trudnosci w uzyskaniu swiadczen

Najpowazniejszym problemem w uzyskaniu $wiadczen zdrowotnych przez grupe
pacjentéw ze skazami krwotocznymi pozostaje wcigz niedostateczne zaopatrzenie
w koncentraty czynnikbw krzepnigcia oraz brak dostatecznej liczby
wyspecjalizowanych osrodkéw zapewniajgcych kompleksowg opieke tej grupie
chorych. Aktualny poziom zaopatrzenia w koncentrat czynnika krzepniecia VIII na
poziomie 4,7 j.m. na 1 mieszkanca kraju nadal nie pozwala na prowadzenie terapii
ITI u wszystkich pacjentéw wymagajgcych tego rodzaju leczenia a takze na
stosowanie wtdrnej profilaktyki dorostych chorych na hemofilie o ciezkim przebiegu.

Aby osrodki hematologiczne byly zainteresowane wyspecjalizowaniem w kierunku
zapewnienia kompleksowej opieki w zakresie leczenia chorych z hemofilig i innymi
pokrewnymi skazami krwotocznymi, niezbedne jest dokonanie zmian w systemie
prawnym. Zasadno$¢ zainicjowania wskazanych zmian, podyktowana jest kosztami
leczenia niektérych jednostek chorobowych, ponoszonych przez specjalistyczne

13




osrodki hematologiczne. | tak np. chory na hemofilie A powiktang inhibitorem
z rozleglym krwiakiem zaotrzewnowym i ztamaniem korficzyny dolnej
z przemieszczeniem wymaga bezwzglednie hospitalizacji w o$rodku o najwyzszym
stopniu referencyjno$ci, poniewaz konieczne jest wykonanie specjalistycznych
kosztownych badann  diagnostycznych, zastosowanie drogich preparatéw
i przeprowadzenie leczenia przy wspolpracy specjalistbw z réznych dziedzin
medycyny. Wtasciwa terapia takiego chorego w osrodku specjalistycznym jest
wysoce kosztochtonna. Program okresla warunki dla dwoéch pozioméw osrodkow
leczenia: referencyjnego i wojewddzkiego. Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia
22 listopada 2013 r. w sprawie $wiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia
szpitalnego (Dz. U. z 2013 r., poz. 1520) reguluje warunki i wymagania dla realizacji
leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w dwdch poziomach
referencyjnos$ci.

Nadto wskazane bytoby obligatoryjne zgtaszanie przez osrodki leczgce wszystkich
nowowykrytych  przypadkdéw skaz krwotocznych, jak réwniez informacji
0 zgonach chorych na skazy krwotoczne do ewidencji chorych na hemofilie
i inne wrodzone skazy krwotoczne prowadzonej przez realizatorbw Programu
w formie aplikacji komputerowej, ktéra bedzie gromadzita i udostepniata dane
upowaznionym osobom i podmiotom, w czasie rzeczywistym za posrednictwem
portalu internetowego. Z tego wzgledu, w diuzszej perspektywie czasowej, zasadne

sg rébwniez zmiany organizacyjne.

lll. Uzasadnienie

1) Dlaczego realizacja Programu powinna zosta¢ sfinansowana przez ministra

wilasciwego do spraw zdrowia

Zgodnie z zaleceniami Swiatowej Organizacji Zdrowia i Swiatowej Federacji Hemofilii
(WHO/WFH Recommendations, June 1997; Haemophilia 1998, suppl. 2, s. 64-66),
odpowiedzialno§¢ za narodowy system opieki nad chorymi na hemofilie powinna
spoczywa¢ na wladzach danego kraju. Podobnie jak w innych panstwach, w Polsce
koncentraty czynnikow krzepniecia dla chorych na hemofilie i inne pokrewne skazy

krwotoczne sg finansowane ze $rodkdédw publicznych. Nalezy podkreslié, ze
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koncentraty czynnikédw krzepniecia nie moga by¢ traktowane na réwni z innymi
lekami.

W 2008 roku w czasopi$émie Haemophilia (Haemophilia, 2008, suppl. 14, s. 361-674)
zostaly opublikowane ,European Principles of Haemophilia Care”, ktore 27 stycznia
2009 roku przyjat Parlament Europejski.

Zgodnie z przyjetymi wytycznymi w kazdym panstwie cztonkowskim powinna istnie¢
organizacja petnigca nadzér nad funkcjonowaniem specjalistycznych osrodkéw
opieki, udzielajgcych catego spekirum $wiadczen klinicznych i laboratoryjnych.
Zaleznie od liczebnosci i rozmieszczenia geograficznego danej populaciji dodatkowo
moze byé konieczne zorganizowanie sieci mniejszych osrodkéw leczenia hemofilii.
Powinno tez istnie¢ zaplecze organizacyjne w celu dostarczania bezpiecznych
koncentratéw czynnikdw krzepniecia, ktére mozna stosowa¢ w leczeniu domowym
i programach profilaktycznych.

Dziesie¢ przyjetych wytycznych to:

1. Centralna organizacja opieki nad chorymi na hemofilie i lokalne os$rodki
wspierajace jej dziatania

W kazdym kraju powinna funkcjonowaé centralna organizacja na rzecz opieki nad
chorymi na hemofili¢ wspierajaca o$rodki dziatajace lokalnie. Organizacje te powinny
odpowiada¢ za skrupulatne prowadzenie dokumentacji i skuteczne sprawowanie
opieki nad chorymi na hemofilie. Takie rozwigzanie stuzytloby ponadto utatwieniu
wymiany informacji na temat optymalnych sposobéw postepowania oraz koordynagii

badan naukowych.

2. Krajowe rejestry chorych na hemofilie

W kazdym kraju powinien by¢ prowadzony rejestr pacjentéw administrowany przez
centralng organizacje opieki nad chorymi na hemofilie. Dane z rejestru mozna
wykorzysta¢ do utatwiania planowania i alokacji zasobéw. Dane te mogg takze
dostarcza¢ doktadnych informacji na temat liczby pacjentéw, przepisywanych lekow,
rozmieszczenia geograficznego i zdarzeh niepozadanych. Wszystkie rejestry
powinno si¢ prowadzi¢ z zachowaniem poufnosci danych, zgodnie z obowigzujgcymi

przepisami oraz przyjetymi w danym kraju zasadami etycznymi.

3. Osrodki opieki kompleksowej i o$rodki leczenia hemofilii
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Powinno sie utworzyé osrodki opieki kompleksowej i osrodki leczenia hemofilii
zapewniajgce chorym na hemofilie dostep do wszystkich lekarzy specjalistow

i odpowiednich badan laboratoryjnych.

4. Réwnorzedna wspodipraca w zakresie $wiadczenia opieki nad chorymi na hemofilie
W podejmowaniu decyzji dotyczacych opieki nad chorymi na hemofilie na szczeblu
krajowym i/lub regionalnym powinni uczestniczyé klinicySci i przedstawiciele
pacjentbw w réwnorzednej wspdtpracy z resortami odpowiedzialnymi za sprawy
zdrowia i kwestie socjalne oraz organizacjami $wiadczgcymi opieke nad osobami
z hemofilig w ramach sformalizowanych mechanizméw w rodzaju Krajowej Grupy

Koordynacyjnej ds. Hemofilii.

5. Bezpieczne i skuteczne koncentraty czynnikbw krzepniecia w optymalinych
dawkach

Chorym na hemofilie nalezy zapewni¢ dostep do bezpiecznych i skutecznych terapii
stosowanych w sposéb optymainy, poniewaz stuzy to poprawie ich zdrowia
fizycznego, dlugosci i jakoSci Zzycia oraz ograniczeniu negatywnego wptywu
omawianej skazy krwotocznej na pacjenta i jego rodzine w wymiarach
psychospotecznym i ekonomicznym. Ponadto zmniejsza skale dtugofalowego

wsparcia udzielanego z zasobdw ochrony zdrowia.

6. Leczenie w warunkach domowych i dostawa koncentratow czynnikow krzepniecia
do domu

W kazdym kraju pacjentom z hemofilia trzeba umozliwi¢ prowadzenie leczenia
w domu oraz organizowanie dostaw koncentratéw czynnikéw krzepniecia do domu,
co pozwoli na natychmiastowa i skuteczng terapie. Spetnienie tej zasady bedzie
sprzyjaé zmniejszeniu liczby wizyt w szpitalu, zapobieganiu krétko- i dtugookresowej
niesprawnosci i prowadzeniu przez dzieci i dorostych z hemofilig w miare

normalnego zycia.
7. Leczenie profilaktyczne (zapobiegawcze)

Osoby z hemofilig powinny mieé¢ dostep do leczenia profilaktycznego, poniewaz

zapobiega ono rozwojowi przewlektej artropatii lub zmniejsza jej nasilenie.
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Profilaktyka stuzy ponadto promocji zdrowia i dobrego samopoczucia spotecznego

oraz ogranicza obcigzenie choroba.

8. Swiadczenia specjalistyczne i pomoc dorazna

Opieka nad chorym na hemofilie wymaga koordynacji dziatarh wielu dostawcéw ustug
medycznych w celu zaspokojenia konkretnych potrzeb tych chorych. W sytuacjach
krytycznych pacjentom z hemofilia trzeba, dla ich wilasnego bezpieczenstwa,
zapewni¢ natychmiastowy dostep do leczenia oraz specjalistyczne] opieki
medycznej, za posrednictwem szpitalnych oddziatéw ratunkowych, oraz wielu lekarzy

specjalistow.

9. Postepowanie w przypadku obecnosci inhibitoréw

U czesci chorych na hemofilie dochodzi do wytworzenia inhibitoréw czynnikow
krzepniecia, ktére inaktywujg przetaczane w ramach leczenia substytucyjnego
egzogenne czynniki krzepniecia. Tacy pacjenci muszg mie¢ zapewniony
natychmiastowy dostep do optymalnych metod leczenia. W stosownych
przypadkach klinicySci dysponujacy odpowiednia wiedzg i doswiadczeniem,
w szpitalach z odpowiednim zapleczem klinicznym i laboratoryjnym, powinni
prowadzi¢ leczenie indukujgce tolerancje immunologiczng oraz terapie skutkéw

krwawien.

10. Ksztafcenie lekarzy i badania naukowe

Rekrutacja i ksztaicenie lekarzy w dziedzinie choréb zakrzepowych i zaburzen
hemostazy to wazne zadanie na przysztos¢, ktére pozwoli zabezpieczy¢ wysoka
jakos¢ opieki medycznej. Konieczne jest prowadzenie dalszych badan naukowych
nad hemofilig, z przyjeciem za priorytetowe: badan nad preparatami czynnikéw VIl
i IX o dluzszych okresach poéftrwania i zmniejszonej immunogennosci, badan nad
nowymi technikami podawania koncentratow czynnikbw krzepniecia, badan
zmierzajgcych do pogtebienia dotychczasowej wiedzy na temat inhibitoréw oraz
zapobiegania ich pojawianiu sie, a takze badan nad terapig genowa. Istnieje
potrzeba prowadzenia badan naukowych zmierzajacych do dalszej poprawy poziomu
opieki nad chorym i jego rodzing, w tym badania réznorodnych modeli $wiadczenia
ustug medycznych w obrebie tej grupy chorych oraz parametréow do oceny wynikéw

leczenia i jako$ci zycia pacjentéw z hemofilig.
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2) Zdefiniowanie potrzeby spotecznej, ktérej zaspokojeniu ma stuzyé realizacja

Programu

Liczbe oséb ze zdiagnozowang skazg krwotoczng w Polsce oraz liczbe chorych
leczonych dotychczas w ramach programu finansowanego z budZzetu ministra
wilasciwego do spraw zdrowia obrazujg przedstawione ponizej tabele.

Postep medycyny, ktéry dokonat sie¢ na przestrzeni ostatnich kilkudziesieciu lat,
skutkuje m.in. tym, ze populacje krajéw rozwinigtych a takze rozwijajacych sie zyja
teraz dtuzej i cieszg sie lepszym zdrowiem. W wiekszos$ci krajow odsetek os6b
powyzej 60 roku zycia rosnie szybciej niz w przypadku innych grup wiekowych;
w rezultacie wzrasta Srednia dtugoS¢ zycia, a zmniejsza sie przyrost naturainy.
W 2006 r. na Swiecie byto pét miliarda osdb powyzej 65 roku zycia. Przewiduje sie,
ze do 2030 r. ta liczba sie podwoi.

Ta tendencja dotyczy tez osob ze skazami krwotocznymi — wielu chorych na
hemofilie wchodzi obecnie w zaawansowany wiek. Postepy w leczeniu hemofilii
rozpoczete w latach pieédziesigtych przyczynity sie do wydiuzenia $redniej dtugosci
zycia i do poprawy jako$ci zycia. Wczesniejsze pokolenia chorych na hemofilie A lub
B umieraty przedwczes$nie wskutek komplikacji zwigzanych z wylewami i krwotokami,
poniewaz nie byto jeszcze koncentratow czynnikdw krzepnigcia; pozniej pojawity sie
tez komplikacje zwigzane z zakazeniem HIV i HCV. Aktualne standardy terapii
chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne a takze poziom i rozwéj metod
diagnostyki tej jednostki chorobowej pozwala wnioskowagé, iz corocznie coraz wiecej
os6b bedzie wymagato wigczenia do Programu.

Chociaz dtugo$¢é zycia chorych na ciezka posta¢ hemofilii nadal jest mniejsza niz
wsrdéd zdrowych osob, to jednak coraz bardziej zbliza sie do $redniej wartosci dla

0ogo6tu mezczyzn.
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Tabela 2. Liczba 0s6b ze zdiagnozowang skazg krwotoczng w Polsce (dorostych i dzieci)

iczba chorych

immunokoagulopatie)

12263
11071
1148
1 331
Hemofilia B 378
ciezka 184 -
powiktana inhibitorem 4
umiarkowana 85
fagodna 105
 Nabyta hemofilia 43
Choroba von Willebranda 1394
typ 1 1011
typ 2 197
typ 3 157
nieokreslony 29
Niedobér czynnika V 1%
~Niedobér czynnika VIl 214 .
Niedobor czynnika X 119
__Niedobér czynnika XI 144
Niedobor czynnika Xill 10
Hypofxbrynogenemla S : 57
Inne rzadko wystepujace nledobory (np protromblny,
skojarzony niedobor czynnikéw krzepniecia, 47

Zrédio: dane Instytutu Hematologii i Transfuzjologii aktualne na 13.09.2013 .
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Tabela 3. Liczba pacjentéw (dorostych i dzieci) przyjmujacych koncentraty czynnikéw
krzepniecia w ramach "Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005 - 2011" od
01.01. do 31.12.2009 r.

Bialystok

2. | RCKiK 80 1 13 0 17 2
Bydgoszcz e : : .
3. |RCKiK . 65 12 14 1 8 3

4, RCKiK 162 12 30 1 24 10
Katowice
5. RCKiK 44 4 1 S R 1 1

6. RCKiK 130 12 14 0 34 9

| Krakow , L e o

7. | RCKiK %4 6 . 15 S0 15
Lublin : ) LT S Lo ' L .(;:; _1;21 :

8. | RCKiK Lédz 77 7 11 1 18 ‘ 1
9. |[RCKIK 5 3 7 [N R S R
Olsztyn o ' R TR e ST

10. | RCKiK 26 1 7 0 2 0
~ | Opole L o e
11. | RCKIK 134 16 25 0 .16 5

12. | RCKIK 83 4 10 0 9 0
Rzeszow | -
13. | RCKiK 51 6 14 1 5 ) 1.
Szczecin : : : S . SO s

14. | RCKiIK 114 1 19 0 18 1
Warszawa | . S
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Tabela 4. Liczba pacjentéw (dorosfych i dzieci) przyjmujgcych koncentraty czynnikow
krzepniecia w ramach "Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005 - 2011" od

01.01.do 31.12.2010
*w tym 20 pacjentéw z hemofilia nabytg i inhibitorem

Zrédio: dane Narodowego Centrum Krwi

Opierajgc sie na przedstawionych danych, przy uwzglednieniu dokonujacego sie na

biezaco postepu medycyny skutkujgcego coraz diuzszym czasem przezycia,

lepszymi metodami diagnostycznymi oraz ich skuteczno$cig, nalezy przypuszczac,

ze rokrocznie liczba chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, szczegdlnie

te, ktérych aktualny stan niedoszacowania jest wysoki, wymagajgcych korzystania

z koncentratbw czynnikbw krzepniecia oraz,

a moze przede wszystkim,
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desmopresyny (tagodna postaé hemofili A i choroby von Willebranda)
finansowanych w ramach przedmiotowego Programu bedzie wzrastag.

3) Efektywnos$é ekonomiczna

Hemofilia i pokrewne skazy krwotoczne to choroby dotykajace nie tylko pacjenta, ale
takze calg jego rodzine. Stad niezbedne jest zapewnienie leczenia, opieki medyczne;j
oraz psychologicznej pacjentowi i jego rodzinie, majgc na wzgledzie, ze skazy
krwotoczne sg nieuleczalne, a $wiadczenia muszg by¢ udzielane przez cate zycie
pacjenta.

Skazy krwotoczne powodujg bdl i kalectwo oraz wymagajg dla leczenia duzych iloci
koncentratdw czynnikbw krzepniecia. Pacjenci chorzy na skazy krwotoczne
uzyskujagc dostep do leczenia specjalistycznego poprzez dwustopniowg sieé
wyspecjalizowanych szpitali i klinik (oSrodkéw referencyjnych lub wojewddzkich)
uzyskajg opieke medyczng i leczenie sprawowane w sposéb, ktéry zminimalizuje bél
i kalectwo.

Zastosowanie profilaktyki wtérnej u pacjentdw z cigzkim przebiegiem skazy
krwotocznej zmniejszy cierpienie chorym, zmniejszy tez zuzycie koncentratow
czynnikbw krzepnigcia. Duze, nawracajgce krwawienia do stawdéw wymagajg
stosowania duzych dawek koncentratu czynnika krzepniecia w diugim przedziale
czasowym. Przy obecnej, niedostatecznej liczbie wyspecjalizowanych o$rodkéw,
niejednokrotnie pacjent sam decyduje o wysoko$ci dawki i okresie leczenia wylewu,
co jest ze szkodg zaréwno dla pacjentdw jak i pfatnika, ktérym jest minister wlasciwy
do spraw zdrowia.

Profilaktyka wtorna zlecona przez lekarza referencyjnego lub wojewddzkiego
osrodka leczenia pozwoli w wielu wypadkach, przy zastosowaniu racjonainych
dawek koncentratu czynnika krzepniecia, nie dopusci¢ do krwawienia. W
konsekwenciji pacjent nawet nie przerwie petnienia swych funkcji zyciowych.

Objecie leczeniem w warunkach domowych wszystkich chorych na hemofilie
i pokrewne skazy zmniejsza koszty leczenia w stosunku do leczenia na zgdanie, ale
przede wszystkim ogranicza cierpienie i w znacznie mniejszym stopniu ogranicza
zdolnos¢ podejmowania funkcji zyciowych.

Objecie Programem wywotania tolerancji immunologicznej, w perspektywie do roku

2018, wszystkich pacjentdéw z inhibitorem znaczgco zmniejszy liczbe pacjentow
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wymagajacych stosowania czynnikéw omijajgcych (rVIila, aPCC), kilka a nawet
kilkanascie razy drozszych od koncentratéw niedoborowych czynnikéw krzepniecia.
Wprowadzenie do leczenia desmopresyny dla wskazanej w Programie grupy
pacjentdw zmniejszy koszty leczenia z uwagi na znacznie nizszg cene leku,
w stosunku do ceny stosowanych koncentratéw czynnikow krzepnigcia, eliminujgc
w tej grupie pacjentdw konieczno$é stosowania tych produktéw leczniczych. Mozna
szacunkowo oceni¢, ze do leczenia desmopresyng bedzie sie kwalifikowac
w pierwszym roku nowego Programu ~ 200 chorych, co pozwoli zaoszczedzi¢ ~1 min
j. koncentratu czynnika krzepniecia VIIl. Nie wszyscy chorzy na fagodng postac
choroby von Willebranda doznaja krwawien Ilub s3 poddawani zabiegom
operacyjnym, stanowigcym  wskazanie do podawania  desmopresyny.
Rozpowszechnienie stosowania desmopresyny na terenie catego kraju bedzie
wymagato w pierwszym roku realizacji Programu popularyzacji wiedzy o tym leku i
przeprowadzenia szkolen w mniejszych osrodkach zajmujgcych sie leczeniem
chorych na hemofilie i na chorobe von Willebranda. W kolejnych latach liczba
chorych leczonych desmopresyng bedzie sie zwiekszac.
Faktyczne zuzycie desmopresyny i oszczednosci w zuzyciu koncentratu czynnika
VIII oraz koncentratu czynnika krzepniecia VIII zawierajgcego czynnik von
Willebranda, bedzie mozna doktadniej okresli¢ dopiero po wprowadzeniu tego
produktu leczniczego do Programu. W miare polepszania sie diagnostyki skaz
krwotocznych, liczba chorych z tagodng hemofilig powinna sie zwiekszaé, gdyz w
Polsce odsetek zdiagnozowanej tagodnej hemofilii jest nieproporcjonalnie maty w
stosunku do ciezkiej postaci tej choroby (co wynika z niedodiagnozowania postaci
tagodnej), zwiekszy sie takze ilos¢ pacjentéw z tagodng postacig choroby von
Willebranda (tez niedodiagnozowang w Polsce). Zdarza sie, ze pacjenci z
nierozpoznanymi tagodnymi skazami krwotocznymi, ktére moga nie dawac odchylen
w powszechnie wykonywanych "przesiewowych" badaniach krzepniecia, majg
ciezkie, zagrazajagce nieraz  zyciu krwotoki pooperacyjne, pourazowe i
poporodowe. Leczenie ciezkich krwotokéw wymaga duzych naktadow finansowych.
Warto wiec tagodne skazy diagnozowac, zapobiega¢ krwawieniom (np. stosujac
desmopresyne) i w sposdb celowany leczy¢.
Ponadto, zaktada sie, ze Program spowoduje:

1) podniesienie jakosci zycia pacjentéw zaleznej od zdrowia,

2) zmniejszenie ryzyka utraty zycia,
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3) zmniejszenie ryzyka powikfai choroby i zwigzanych z nimi kosztéw leczenia,

4) skrécenie czasu niezdolnosci do pracy,

5) szybsze podjecie funkcji zawodowych, rodzinnych i spotecznych,

6) zmniejszenie odsetka pacjentéw pobierajacych $wiadczenia wynikajace z

niezdolno&ci do pracy.

Zaklada sie, ze ww. spodziewane korzy$ci wynikajace z wprowadzenia programu
beda w dluzszej perspektywie czasowej jego efektami, co biorac pod uwage
specyfike choroby, bedzie miato bezposrednie przetozenie na jako$ zycia chorych

(pozytywny efekt zdrowotny).

4) Nowatorstwo zaproponowanych rozwigzan

1) wyspecjalizowanie osrodkéw leczenia hemofili i pokrewnych skaz
krwotocznych na dwéch poziomach: referencyjnym i wojewddzkim,

2) wprowadzenie profilaktyki wtérnej w leczeniu chorych na hemofilie A i B
Z inhibitorem,

3) ekonomiczna optymalizacja leczenia tagodnej postaci hemofilii A i fagodne;j
postaci choroby von Willebranda przez wprowadzenie do Programu
finansowania zakupu desmopresyny,

4) wprowadzenie obowigzku ewidencji chorych na hemofilie i inne wrodzone
skazy krwotoczne w formie aplikacji komputerowej, ktéra bedzie gromadzita
i udostepniata dane upowaznionym osobom i podmiotom, w czasie
rzeczywistym za posrednictwem portalu internetowego,

5) rozpoczecie, w ramach Programu, szkolen kadry medycznej

zaangazowanej w realizacje Programu.

5) Wykorzystanie dotychczasowych doswiadczen

Do realizacji Programu wykorzystane zostang do$wiadczenia pltynace z realizagcji
dotychczas obowigzujgcego programu zdrowotnego pn.: ,Narodowy Program
Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011” oraz realizowanego od roku 2008 programu
terapeutycznego pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”,
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6) Wykorzystanie istniejacych srodkow

W trakcie realizacji Programu wykorzystywane bedg dane zgromadzone w rejestrach
ktérymi dysponujg poszczegllne Regionaine Centra Krwiodawstwa
i Krwiolecznictwa, zwane dalej RCKIK, oraz Instytut Hematologii i Transfuzjologii,
zwanym dalej IHiT, jak réwniez rejestru prowadzonego przez realizatoréw programu

lekowego NFZ pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”.

7) Promowanie wspoétpracy miedzy réznymi instytucjami i organizacjami

W ramach realizacji Programu zasadna jest wspétpraca pomiedzy Narodowym
Centrum Krwi, Narodowym Funduszem Zdrowia, Regionalnymi Centrami
Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa, referencyjnymi i wojewddzkimi oSrodkami leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, konsultantami krajowymi i wojewddzkimi
w dziedzinie hematologii, transfuzjologii klinicznej, diagnostyki laboratoryjne;j,
ratownictwa medycznego, wojewddzkimi koordynatorami ds. leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych u dorostych i u dzieci, wojewddzki koordynatorami
ds. dystrybucji, towarzystwami naukowymi oraz organizacjami pozarzadowymi

dziatajgcymi w obszarze hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

8) Mozliwosé ponownego wykorzystania Programu w przysziosci lub

kontynuowania jego realizacji przez inne jednostki

Specyfika leczenia koncentratami czynnikéw krzepniecia chorych na hemofilie i inne
wrodzone skazy krwotoczne wymaga ciggtosci. Zgodnie z obowigzujgcym prawem
pacjent wybiera sam osrodek, w ktérym bedzie leczony koncentratami czynnikéw
krzepniecia. Zazwyczaj jest to osrodek zlokalizowany najblizej miejsca zamieszkania
chorego (wojewddzki), w przypadku leczenia w warunkach domowych lub leczenia
krwawien o tagodnym lub umiarkowanym przebiegu, natomiast leczenie
skomplikowanych wylewow oraz przeprowadzanie zabiegéw operacyjnych powinno
odbywac sie w osrodkach referencyjnych, zapewniajgcych kompleksowg opieke tej
grupie pacjentow. Leczenie substytucyjne koncentratami czynnikéw krzepniecia jest

leczeniem wieloletnim i terapia raz rozpoczeta nie moze byé przerwana. Przerwy
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w podawaniu i dostawie koncentratow czynnikédw krzepniecia stanowig zagrozenie
zycia i zdrowia pacjentéw z hemofilig oraz pokrewnymi skazami krwotocznymi i moga
by¢ traktowane jako btgd w sztuce lekarskiej. Ze wzgledu na migracje pacjentow
i mozliwe zmiany oS$rodka leczacego w trakcie terapii, najkorzystniejsze jest
prowadzenie ogodlnopolskiego systemu leczenia, co daje mozliwo$¢ przekazywania
koncentratow czynnikéw krzepniecia ,idacych za pacjentem”, bez zagrozenia
brakiem produktéw leczniczych Iub ich przeterminowania z powodu

niewykorzystania przez danego pacjenta.

V. Opis Programu

1) Okreslenie, czy Program stanowi kontynuacje z lat ubiegtych

»Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne
na lata 2012-2018” stanowi kontynuacje czesci zadan realizowanych w latach 2005-
2011 w ramach programu zdrowotnego pn.: ,Narodowy Program Leczenia Hemofilii

na lata 2005-2011”, w zakresie zakupu koncentratéw czynnikéw krzepniecia.

2) Cele ogolne i szczegotowe

Cele ogoélne:

1) poprawa wynikdw leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,

2) poprawa jakosci zycia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

Cele szczegotowe:

1) zapewnienie powszechnej dostepnosci koncentratdw czynnikéw krzepniecia
chorym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne niepowiktane krazacym
antykoagulantem - inhibitorem:

a) do leczenia krwawien, w tym w warunkach domowych, od roku 2012,

b) do przeprowadzania zabiegbéw operacyjnych, od roku 2012,
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c)

d)

na wtorng profilaktyke dorostych chorych ze skazg krwotoczng o ciezkim
przebiegu (co najmniej jedno krwawienie w miesigcu lub co najmniej
trzy krwawienia do tego samego stawu w ciggu trzech miesiecy lub przebycie
samoistnego krwawienia zagrazajacego zyciu, np. krwawienia do
os$rodkowego uktadu nerwowego), od roku 2014,

do leczenia krwawien koncentratami rekombinowanych czynnikéw krzepniecia
u dzieci, ktére nie otrzymywaty wczesniej preparatébw krwiopochodnych,
zakwalifikowanych do modutu pierwotnej profilaktyki krwawien czynnikami
rekombinowanymi w ramach programu NFZ pn.: ,Zapobieganie krwawieniom
u dzieci z hemofilig A i B” oraz wtgczanie nowych dzieci, do leczenia, na tych

samych zasadach, niezaleznie od ciezkosci hemofilii, od roku 2012.

2) zapewnienie powszechnej dostepnosci koncentratow czynnikéw krzepniecia

chorym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne powiktane kragzacym

antykoagulantem - inhibitorem:

a)
b)
c)

d)

do leczenia krwawien, w tym w warunkach domowych, od roku 2012,

do przeprowadzania zabiegdw operacyjnych, od roku 2012,

na wtorng profilaktyke u chorych ze skazg krwotoczng o ciezkim przebiegu
(co najmniej jedno krwawienie w miesigcu lub co najmniej trzy krwawienia do
tego samego stawu w ciggu trzech miesiecy lub przebycie samoistnego
krwawienia zagrazajgcego zyciu, np. krwawienia do osrodkowego uktadu
nerwowego), od roku 2016,

do terapii ITI u wszystkich chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
powiktane krazgcym antykoagulantem, ktdérzy zostang wskazani przez zespét
kwalifikujgcy do terapii immunotoleranciji, od roku 2013,

zapewnienie stosowania w terapii ITI koncentratdw rekombinowanych
czynnikéw VIII i IX dzieciom, ktére wytworzyty inhibitor przed wtgczeniem do
modutu pierwotne] profilaktyki krwawienn czynnikami rekombinowanymi w
ramach programu NFZ pn.: ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A
i B” a stosowaly w terapii ,na zadanie” koncentraty rekombinowanych

czynnikéw krzepniecia, od roku 2012,

3) wyspecjalizowanie osrodkéw hematologicznych do zapewniania kompleksowego

leczenia chorym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, od roku 2015

(bezkosztowo pod stronie budzetu panstwa),
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4) przygotowanie kadry do realizacji celéw Programu, od roku 2012,

5) prowadzenie ewidencji chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w
formie aplikacji komputerowej, ktéra bedzie gromadzita i udostepniata dane
upowaznionym osobom i podmiotom, w czasie rzeczywistym za posrednictwem
aplikacji komputerowej udostepnionej przez Narodowy Fundusz Zdrowia”.

6) wprowadzenie desmopresyny do profilaktyki i leczenia krwawienn (epizod
krwotoczny lub planowany zabieg chirurgiczny) u chorych na tagodng hemofilie A
(VIII: C > 5% normy) i tagodng chorobe von Willebranda (typ 1, typ 2N, niektére
postaci typu 2A) przy braku przeciwwskazan bezwzglednych, ktérymi sg: objawy
nietolerancji desmopresyny, okres potogu, choroba niedokrwienna serca,
powiktania zakrzepowo-zatorowe. Kryteria skutecznos$ci leczenia: poprawa
kliniczna (zatrzymanie krwawienia) oraz wyréwnanie parametréw hemostazy

(wzrost aktywnosci czynnika VIl i/lub kofaktora rystocetyny), od roku 2012.

3) Plan dziatan i sposéb ich realizaciji

W celu dazenia do poprawy leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne niezbedne jest po pierwsze sukcesywne zwiekszanie liczby
koncentratébw poszczegéinych czynnikébw krzepniecia finansowanych w ramach
przedmiotowego Programu, wigczenie do Programu desmopresyny oraz podjecie
dziatann zaréwno organizacyjnych jak i legislacyjnych, stuzacych wyspecjalizowaniu
oSrodkéw hematologicznych w zakresie kompleksowej opieki nad chorymi na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne. Niezbednym elementem poprawy leczenia
tej grupy chorych jest edukacja lekarzy roéznych specjalnosci, pielegniarek,
fizjoterapeutéw, diagnostéw laboratoryjnych oraz ratownikéw medycznych, poprzez
organizowanie raz w roku warsztatdbw naukowo-szkoleniowych dla o0s6b
zaangazowanych w leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych z terenu catej
Polski.

W okresie trwania Programu szkoleniami zostang objete osoby wytypowane przez
wojewodzkich koordynatoréw ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
u dorostych i dzieci, przede wszystkim z osrodkéw, w ktérych sa leczeni pacjenci
z hemofilig i pokrewnymi skazami krwotocznymi. Rocznie planuje sie objecie
szkoleniami ok. 120 lekarzy, ok. 60 pielegniarek, ok. 30 fizjoterapeutéw, ok. 30
diagnostow laboratoryjnych i ok. 30 ratownikébw medycznych. Szkolenia dla
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wszystkich grup bedg odbywaty sie cyklicznie. Przewiduje sie prowadzenie szkolen
teoretycznych i warsztatow praktycznych. Gtéwne zagadnienia bedace tematami
szkolen to:
1) diagnostyka hemdfilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
2) leczenie substytucyjne hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
3) monitorowanie leczenia substytucyjnego,
4) rozpoznawanie i leczenie powiktan samej choroby (np. artropatii), jak réwniez
leczenia substytucyjnego (np. inhibitoréw czynnikéw krzepniecia),
5) zasady rehabilitacji pacjentéw z artropatig hemofilowa,
6) problemy pielegnacyjne u pacjentéw z hemofilig i pokrewnymi skazami
krwotocznymi,
7) zabiegi chirurgiczne u pacjentdbw z hemofilig i pokrewnymi skazami
krwotocznymi,
8) zasady immunotoleranciji,
9) postepy leczenia, w tym terapia genowa i czynniki krzepnigcia poddawane
modyfikacji genetycznej,
10) problematyka skaz krwotocznych u kobiet,
11) zasady leczenia chordéb wspdtistniejgcych u pacjentow z hemofilig
i pokrewnymi skazami krwotocznymi w tym populacji os6b w podesziym
wieku,
12) zasady organizacji oSrodkoéw leczenia hemofilii.
W zwigzku z zaktadanym od 2013 r. przeprowadzeniem terapii immunotolerancji (IT1)
dla pacjentdw z hemofilig i krazgcym antykoagulantem — inhibitorem, kwalifikaciji
pacientdw do powyzszej terapii dokonywaé bedzie zespét ekspertdéw, powotany
przez Ministra Zdrowia, na wniosek Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w
Warszawie, sktadajacy sie od 4 do 6 os6b. Z uwagi na charakter terapii jak réwniez
na wysokie koszty jej przeprowadzenia, cztonkowie zespofu powinni spetniaé
nastepujgce kryteria:
1) specjalizacja co najmniej z choréb wewnetrznych,
2) doswiadczenie w leczeniu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
3) publikacje z zakresu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
4) aktywny udziat w pracach towarzystw naukowych na rzecz wrodzonych skaz
krwotocznych.
Do gtéwnych zadan powyzszego zespotu nalezeé bedzie:
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1)

2)

3)

4)

5)

monitorowanie prawidlowej realizacji terapii immunotolerancji, w oparciu
o wiedze medyczng, z uwzglednieniem mozliwosci finansowych w ramach
Srodkoéw przeznaczonych na realizacje programu zdrowotnego pn. ,Narodowy
Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na
lata 2012-2018",

prowadzenie prac majgcych na celu dopracowanie zatozenn i warunkow
prowadzonej terapii immunotoleranciji,

podejmowanie ostatecznej decyzji o kwalifikacji pacjentéw do powyzszej
terapii,

okreslenie, wraz z lekarzem prowadzacych, indywidualnych schematéw
immunotolerancji oraz indywidualnego dawkowania podawanych czynnikéw
omijajacych (aPPC, rVlla),

podejmowanie decyzji, wraz z lekarzem prowadzacych, dotyczacych oceny

wynikéw immunotolerancji oraz o jej zaprzestanie u danego pacjenta.

W celu biezgcego monitorowania realizacji Programu, w szczegoélnosci

w zakresie stosowania koncentratow czynnikbw krzepniecia planuje sie

wprowadzenie obowigzku prowadzenia zaréwno przez RCKIiK jak i referencyjne oraz

wojewodzkie osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, ewidencji

chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w formie aplikacji komputerowe;j,

ktéra bedzie gromadzita i udostepniata dane upowaznionym osobom i podmiotom, w

czasie rzeczywistym za posrednictwem portalu internetowego, w oparciu o i w

powigzaniu z bazg danych prowadzang w ramach realizacji programu lekowego NFZ

pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”, docelowo w zakresie:

1) rodzaju skazy krwotocznej i jej ciezkosci (poziom czynnikéw krzepniecia na

podstawie ktérego postawiono rozpoznanie),

2) rejestru krwawien dla danego pacjenta,

3) dziatan niepozgdanych:

- wystgpienia inhibitora, jego poziomu i daty wykrycia,
- wystgpienia zakazeh bedacych nastepstwem stosowania koncentratow
czynnikdw krzepniecia (lekéw substytucyjnych): WZW, vCJD, HIV,

- wystapienia reakcji alergicznych,

4) rodzaju, serii, wielko$ci opakowania i dawki dostarczanych i przyjmowanych

lekow substytucyjnych,
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5)

6)

7)
8)

9)

miejsca, daty, godziny zamodwienia oraz daty i godziny dostawy
poszczegoélnych opakowan lekéw substytucyjnych,

miejsca, daty oraz rodzaju $wiadczen udzielanych dla poszczeg6inych
pacjentéw,

zakwalifikowania do podawania desmopresyny (DDAVP),

danych na temat prowadzonych w Polsce badan klinicznych lekow
substytucyjnych, DDAVP (lub odpowiednikéw): danych sponsora badania lub
jego prawnego przedstawiciela, adresu i nazwy o$rodka, daty rozpoczecia,
nazwiska badacza, danych pacjentéw biorgcych w nich udziat, informacji na
temat protokotu badania,

kosztow $wiadczen, lekéw substytucyjnych oraz DDAVP dla kazdego

pacjenta,

10) rejestracji zgonow.

Prowadzona ewidencja ma umozliwié:

1)
2)

3)
4)
5)

6)
7)

8)
9)

unifikacje systemu ewidencji chorych na hemofilig;

scalenie danych chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne leczonych
w ramach niniejszego Programu oraz programu lekowego NFZ
pn. ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”;

okreslenie zachorowalnosci i ilosci pacjentéw w powiatach i wojewddztwach,
planowanie zapotrzebowania na poszczegolne leki substytucyjne,

okreslanie przewidywanego czasu zycia pacjentéw chorych na poszczegdine
skazy krwotoczne,

dostep do istotnych klinicznie i diagnostycznie danych pacjentow,
monitorowanie sposobu leczenia pacjentéw, analize jego efektywno$ci oraz
efektywnosci kosztowej w poszczegéinych osrodkach,

optymalizacje kosztéw leczenia,

generowanie raportdw na tematy istotne klinicznie i spotecznie,

10) planowg modyfikacje priorytetéw Programu.

Koncentraty czynnikdw krzepniecia oraz desmopresyna bedg wydawane do leczenia

chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne przez regionalne centra

krwiodawstwa i krwiolecznictwa na podstawie zapotrzebowania lekarskiego

wygenerowanego za pos$rednictwem udostepnionej przez Narodowy Fundusz

Zdrowia aplikacji internetowej, o ktérej mowa w dziale V, ust. 2, cel szczegétowy 5),
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lub wystawionego w formie papierowej za pomocg formularza, ktérego wzér okresla

Zatgcznik nr 6 do Programu.

4) Zrédta finansowania:

a) budzet ministra wlasciwego do spraw zdrowia

Program zostanie sfinansowany z budzetu bedacego w dyspozycji Ministra Zdrowia
z czesci 46 — Zdrowie, dziatu — 851 — Ochrona zdrowia, rozdziatu 85149 — Programy
polityki zdrowotne;j.

Podstawe prawng finansowania przedmiotowego Programu dotyczgcego istotnych
probleméw zdrowotnych okre$lonej populacji, przy istniejacych mozliwosciach ich
eliminowania badz ograniczania, stanowi art. 48 ust. 1 ustawy z dnia 27 sierpnia
2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw publicznych
(Dz. U. 22008 r. Nr 164, poz. 1027, z p6zn. zm.).

b) udziat wlasny realizatorow
brak

¢) inne
brak

5) Szczegdétowy harmonogram dziatan wynikajacy z formy opisowej

Zaopatrzenie w koncentraty czynnikédw krzepniecia oraz desmopresyne bedzie
odbywato sie zgodnie z ustawa z dnia 29 stycznia 2004 r. - Prawo zamdéwien
publicznych (Dz. U. z 2010 r.,, Nr 113, poz. 759, z pdzn. zm.). Zakup bedzie
dokonywany, w pierwszym etapie, przez Narodowe Centrum Krwi, zwane dalej NCK,
za posrednictwem Zaktadu Zaméwien Publicznych przy Ministrze Zdrowia.
Zakupione koncentraty czynnikéw krzepniecia bedg przekazywane przez Narodowe
Centrum Krwi, na podstawie stosownych umoéw, regionalnym centrom krwiodawstwa
i krwiolecznictwa (RCKIiK), ktére to bedg odpowiedzialne za przechowywanie,
magazynowanie i wydawanie ich do leczenia pacjentom, na podstawie imiennego
zapotrzebowania wystawianego przez lekarza leczacego. W kolejnym etapie,
planowanym najwczes$niej od 2015 roku, zakup bedzie dokonywany przez

realizatorow programu wybranych w drodze konkursu, tj. Referencyjne Osrodki
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Leczenia Hemofilii, zwane dalej ROLH, i Wojewé6dzkie Osrodki Leczenia Hemofilii,
zwane dalej WOLH za posrednictwem Zaktadu Zamoéwien Publicznych przy Ministrze
Zdrowia, na podstawie art. 16 ust. 1 ww. ustawy. Korzystajgc z powyzszego
przepisu, realizatorzy bedg wspdlnie przeprowadzali postepowanie i udzielenie
zamowienia, wyznaczajgc spos$rod siebie zamawiajgcego upowaznionego do

przeprowadzenia postepowania i udzielenia zamoéwienia w ich imieniu i na ich rzecz.

2012

1. Wylonienie Jednostki Koordynujgcej Program .

2. Zakup koncentratéw czynnikéw krzepnigcia i desmopresyny.

3. Pierwszy cykl warsztatow szkoleniowo - naukowych dila kadry medycznej

przygotowujgcych do realizacji celow Programu.

2013
1. Zakup koncentratéw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny.
2. Drugi cykl warsztatdw szkoleniowo — naukowych dla kadry medycznej

przygotowujgcych do realizacji celéw Programu.

2014
1. Zakup koncentratéw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny.
2. Trzeci cykl warsztatow szkoleniowo — naukowych dla kadry medycznej

przygotowujgcych do realizacji celow Programu.

2015

1. Zakup koncentratéw czynnikéw krzepniecia i desmopresyny.

2. Wyspecjalizowanie dwdch osrodkow referencyjnych.

3. Czwarty cykl warsztatow szkoleniowo — naukowych dla kadry medycznej

przygotowujgcych do realizacji celéw Programu.

2016
1. Zakup koncentratéw czynnikdéw krzepniecia i desmopresyny.
2. Wyspecjalizowanie wszystkich wojewddzkich o$rodkéw leczenia hemofilii i dwoch

o$rodkdw referencyjnych.
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3. Pigty cykl warsztatow szkoleniowo - naukowych dla kadry medycznej

przygotowujacych do realizacji celéw Programu.

2017

1. Zakup koncentratow czynnikéw krzepniecia i desmopresyny.

2. Wyspecjalizowanie kolejnego referencyjnego osrodka leczenia hemofilii.

3. Szésty cykl warsztatow szkoleniowo — naukowych dla kadry medycznej

przygotowujgcych do realizacji celéw Programu.

2018

1. Zakup koncentratéw czynnikéw krzepnigcia i desmopresyny.

2. Wyspecjalizowanie dwdch referencyjnych osrodkéw leczenia hemofilii.

3. Siédmy cykl warsztatdbw szkoleniowo - naukowych dia kadry medycznej

przygotowujacych do realizacji celéw Programu.

6) Wskazniki monitorowania oczekiwanych efektéw

Ewaluacje i monitorowanie Programu bedzie prowadzi¢ Narodowe Centrum Krwi
(NCK) we wspotpracy z Jednostkg Koordynujgcg. RCKiK, ROLH, WOLH oraz
Jednostka Koordynujaca beda zobowigzane do systematycznej wspotpracy z NCK,
celem zabezpieczenia odpowiedniej ilodci czynnikéw krzepniecia i desmopresyny na
terenie catego kraju. Wszystkie zakupione leki tworzg ogélnopolskg pule lekow.
W przypadku zaistnienia koniecznosci dokonania przesunie¢, daje to mozliwosé
sprawnej wymiany lekdw w pierwszym etapie miedzy RCKIiK, w kolejnych etapach
pomiedzy ROLH, WOLH i zapobiega przeterminowaniu lekéw, badz zaleganiu
w magazynach bez mozliwosci ich wykorzystania. Wszelkie przesuniecia, w
stosunku do przydzielonej puli lekow na poszczegdlne wojewddztwa, bedg mozliwe
za zgodg Narodowego Centrum Krwi. RCKiK oraz ROLH i WOLH bedsg
zobowigzane do systematycznego sporzadzania raportéw, zgodnie z wytycznymi
NCK. Skuteczno$¢ podejmowanych dziatan i wykorzystywanych metod w kolejnych
latach realizacji Programu bedzie oceniana na podstawie:

- liczby os6b przeszkolonych w ramach programu, w tym: lekarzy, pielegniarek,

fizjoterapeutéw, diagnostéw laboratoryjnych, ratownikéw medycznych,
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zwigkszania ilosci dostepnych danych zawartych w ewidencji chorych do
petnego zakresu zaplanowanego do osiggniecia w roku 2018,
upowszechnienia leczenia w warunkach domowych w poszczegdélnych
skazach krwotocznych,

upowszechnienia stosowania wtdrnej profilaktyki,

poszerzenia zakresu stosowania immunotoleranciji,

wprowadzenia i upowszechnienia leczenia desmopresyng wybranych skaz
krwotocznydh,

zwiekszenia dostepnosci do leczenia chirurgicznego i neurochirurgicznego ze

wskazan zyciowych, a takze w trybie planowym.

Wskazniki zuzycia koncentratéw czynnikow krzepniecia w 2018 roku powinny

osiggnaé nastepujgce wartosci:

6 j.m. czynnika VIIl na 1 mieszkanca,

0,7 j.m. czynnika IX na 1 mieszkanca,

0,4 jm. czynnika VIl zawierajgcego czynnik von Willebranda na
1 mieszkanca,

0,5j.m. aPCC na 1 mieszkanca,

0,03 j.m. PCC na 1 mieszkanca,

0,02 j.m. czynnika VIl na 1 mieszkanca,

0,8 pg rekombinowanego czynnika Vlla na 1 mieszkanca,

7 ug fibrynogenu na 1 mieszkanca.
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VI. Kosztorys

Szczegolowy zakres zadan do realizacji wraz z kosztorysem na lata 2012-2018

Nazwa

zadania

Wydatki w PLN (biezgce)

2012

2013

2014

2015

2016

2017

2018

Zaopatrzenie
w koncentraty
czynnikéw
krzepniecia

288 398 452

242 108 000

296 690 000

271 min

295 min

318 min

343 min

Zaopatrzenie
w

desmopresyne

142 938

130 tys.

145 tys.

162 tys.

172 tys.

192 tys.

Warsztaty
szkoleniowo
naukowe
przygotowujac
e kadre
medyczng do
realizacji
celéw

Programu

32 105

144 tys.

144 tys.

144 tys.

144 tys.

144 tys.

144 tys.

Koordynacja
Programu

50 000.

200 tys.

200 tys.

200 tys.

200 tys.

200 tys.

200 tys.

RAZEM PLN

288 623 495

242 452 000

297 164 000

271 489 000

295506 000

318 516 000

343 536 000

VII. Realizatorzy Programu

Szczegdlowa kalkulacja kosztéw przeprowadzenia szkolen stanowi Zatacznik nr 4 do Programu.

Przepisy wtadciwe dotyczgce wyboru realizatorébw Programu okreé$la art. 48 ustawy

z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze

Srodkéw publicznych. Realizatorem programu, na pierwszy etapie (ti. do momentu

wyspecjalizowania ROLH i WOLH), bedzie Narodowe Centrum Krwi. W kolejnych

etapach realizatorami programu beda wybrane w drodze konkursu referencyjne

i wojewodzkie osrodki
(tj. odpowiednio ROLH i WOLH).

Do zadan Narodowego Centrum Krwi bedzie nalezato:

1) w pierwszym etapie:

leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych

36




a)

b)

d)

e)

zakup, za poSrednictwem Zaktadu Zamoéwienn Publicznych przy Ministrze
Zdrowia, koncentratéw czynnikdéw krzepniecia i desmopresyny dla chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne, zgodnie z przepisami ustawy z dnia
29 stycznia 2004 r. - Prawo zaméwien publicznych:;

przygotowywanie rozdzielnikow i przydziat zakupionych koncentratéw
czynnikéw krzepniecia dla poszczegdlnych wojewddztw,

zawarcie umow z RCKIiK posiadajgcymi doswiadczenie w realizacji
,Narodowego Programu Leczenia Hemofili na Ilata 2005-2011", na
przechowywanie,  dystrybucje, wydawanie  koncentratow  czynnikéw
krzepniecia i desmopresyny oraz zapewnienie utylizacji odpadéw medycznych
powstafych w zwigzku z leczeniem w warunkach domowych.

dokonywanie przesunieé¢, w stosunku do przydzielonej puli lekdw dla
poszczegbinych wojewddztw, stosownie do zapotrzebowania na terenie
catego kraju,

ewaluacja i monitorowanie realizacji programu przez poszczegoine podmioty;

2) po wyspecjalizowaniu ROLH i WOLH:

a)
b)
c)

d)

f)

przeprowadzanie procedury konkursowej na wybor realizatorow programu,
zawieranie umow z realizatorami Programu,

koordynacja procedury zakupu przez ROLH i WOLH koncentratéw czynnikdw
krzepniecia i desmopresyny (zlecanie uruchamiania procedur przetargowych
Zaktadowi Zaméwien Publicznych przy Ministrze Zdrowia, monitorowanie
przebiegu procedury przetargowej pod katem zapewnienia ciggtosci leczenia
pacjentom, etc.),

przygotowywanie rozdzielnikbw i przydziat zakupionych koncentratéw
czynnikéw krzepniecia dla poszczegolinych wojewddztw,

dokonywanie przesunieé, w stosunku do przydzielonej puli lekéw dla
poszczegolnych wojewddztw, stosownie do zapotrzebowania na terenie
catego kraju,

ewaluacja i monitorowanie realizacji programu przez poszczego6ine podmioty.

Do momentu dokonania niezbednych zmian organizacyjnych, warunkujacych

wyspecjalizowanie  oSrodkéw  hematologicznych w  zakresie zapewnienia

kompleksowej opieki nad chorymi na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,

przewiduje sie, iz zadania w zakresie przechowywania, dystrybucji koncentratéw
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czynnikéw krzepnigcia, a takze ewidencji chorych w aplikacji komputerowej beda
realizowane przez jednostki posiadajgce doSwiadczenie w realizacji programu pn.:

sINarodowy Program Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011”, czyli RCKiK.

W kolejnym etapie realizacji Programu realizatorami bedg referencyjne i wojewodzkie
osrodki leczenia hemofili i pokrewnych skaz krwotocznych (ROLH, WOLH),
wytonione w drodze postepowania konkursowego, przy uwzglednieniu art. 114-117
ustawy z dnia 15 kwietnia 2011 r. o dziatalno$ci leczniczej (Dz. U. z 2013 r., poz.

217, z pézn. zm.) spemiajgce nastepujgce warunki:

Referencyjne osrodki leczenia hemofilii (ROLH):

ROLH moga by¢ tworzone na bazie klinik albo oddziatéw hematologicznych.
Kierownikiem ROLH moze by¢ specjalista w dziedzinie hematologii albo onkologii i
hematologii dzieciecej

Kryteria wyboru realizatora:

1) dostepnos¢ do badarn:

a) umozliwiajgcych specjalistyczng diagnostyke hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych (w miejscu), w tym: wykonanie testu korekcji osoczem
prawidlowym, ocena aktywno$ci czynnikoéw krzepniecia [-XIll, oznaczenie
miana inhibitora czynnika VIII i IX (test Bethesda w modyfikacji Nijmegen),
oznaczenie stezenia antygenu czynnika von Willebranda i aktywnosci
kofaktora rystocetyny, zbadanie czasu okluzji w aparacie PFA-100, agregac;ji
ptytek krwi,

b) oznaczenie zawartoSci glikoprotein  plytkowych metodg cytometrii
przeptywowe;j,

c) badan wirusologicznych (anty-HCV, anty-HIV 1/2, HBsAg, RNA HCV, RNA
HIV, DNA HBV) - zapewnienie dostepu,

d) konsultacji genetycznych miedzy innymi dla nosicielek hemofilii.

2) 24 godzinny dyzur konsultacyjny dla wojewddzkich osrodkéw leczenia skaz
krwotocznych,

3) 24 godzinna mozliwo$¢ hospitalizacji w razie wystapienia powiktan krwotocznych
wymagajacych leczenia szpitalnego,

4) zapewnienie dostepu do operaciji chirurgicznych w tym ortopedycznych,

5) zapewnienie opieki psychologicznej,
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6) zapewnienie rehabilitacji,
7) zapewnienie dostepu do leczenia stomatologicznego, konsultacji ortopedycznej,
chirurgicznej, specjalisty choréb zakaznych, genetyka klinicznego, ginekologa —

potoznika.

Zadania ROLH:

1) zakup, za posrednictwem Zaktadu Zamowien Publicznych przy Ministrze Zdrowia
koncentratéw czynnikow krzepniecia oraz desmopresyny na podstawie art. 16
ust. 1 ustawy z dnia 29 stycznia 2004 roku Prawo zaméwien publicznych,

2) realizacja i nadzé6r nad $wiadczeniem ,leczenie w warunkach domowych”
koncentratami czynnikéw krzepniecia,

3) administrowanie ewidencjg pacjentéw na podlegtym terenie,

4) zgtaszanie kandydatéw do terapii immunotolerancji zespotowi kwalifikujgcemu
oraz przeprowadzanie procesu immunotoleranc;ji (ITl),

5) kwalifikacja i podawanie czynnikow omijajgcych,

6) monitorowanie dziatan niepozgdanych lekéw substytucyjnych na podlegtym
terenie,

7) zapewnienie wtasciwych warunkéw do przechowywania koncentratéw czynnikéw
krzepniecia — chtodnia o temp. 4-6 °© C oraz desmopresyny — chtodnia o temp. 2-8
°C,

8) zapewnienie catodobowego dostepu do czynnikéw krzepniecia,

9) zapewnienie dystrybucji czynnikédw krzepniecie na terenie swojego dziatania oraz
W razie potrzeby na terenie catego kraju, poprzez nawigzanie wspétpracy z
realizatorami ,Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011” w

przedmiotowym zakresie, w poszczegolnych wojewoddztwach, tj. RCKIK.

Wojewddzkie osrodki leczenia hemofilii (WOLH):
WOLH moga by¢ tworzone na bazie oddziatdbw hematologicznych, choréb
wewnetrznych lub pediatrycznych.
Kryteria wyboru realizatora:
1) dostepno$é do badan:
a) umozliwiajgcych podstawowg diagnostyke skaz krwotocznych: badan
przesiewowych ukiadu hemostazy (w miejscu), w tym: wykonanie APTT,

czasu protrombinowego, testu korekcji osoczem prawidtowym, czasu
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trombinowego, czasu krwawienia, pomiaru liczby piytek krwi, aktywno$ci
czynnikow krzepnigcia VIlI, IX oraz miana inhibitora czynnika VIII i IX (test
Bethesda w modyfikacji Nijmegen) - w lokalizacji lub zapewnienie dostepu,
pozostatych czynnikéw krzepniecia, w tym czynnika von Willebranda;
b) wirusologicznych (w tym HCV, HBV, HIV).
2) 24 godzinny dyzur konsultacyjny dla lokalnych swiadczeniodawcow,
3) 24 godzinna mozliwo$¢ hospitalizacji w razie wystapienia powikfan krwotocznych
4) wymagajacych leczenia szpitalnego,
5) zapewnienie ostony hemostatycznej przy zabiegach stomatologicznych
i drobnych zabiegach chirurgicznych oraz fizjoterapii,
6) zapewnienie dostepu do leczenia stomatologicznego,

7) dostep do opieki psychologiczne.

Zadania WOLH:

1) zakup koncentratbw czynnikdw krzepniecia oraz desmopresyny, za
poSrednictwem Zaktadu Zaméwien Publicznych przy Ministrze Zdrowia na
podstawie art. 16 ust. 1 ustawy z dnia 29 stycznia 2009 roku Prawo zaméwien
publicznych,

2) realizacja i nadzér nad $wiadczeniem ,leczenie w warunkach domowych”
koncentratami czynnikéw krzepniecia,

3) administrowanie ewidencjg pacjentéw na podleglym terenie,

4) przeprowadzanie procesu immunotolerancji (ITl) wg zalecen zespoiu
kwalifikujgcego oraz ROLH,

5) podawanie czynnikéw ,omijajgcych” wg zalecenn ROLH,

6) monitorowanie dziatan niepozadanych lekéw hemostatycznych na podlegtym
terenie,

7) przeprowadzanie szkolen dla pacjentéw oraz ich rodzin,

8) zapewnienie wlasciwych warunkéw do przechowywania koncentratéw czynnikéw
krzepniecia — chtodnia o temp. 4-6 ° C oraz desmopresyny — chtodnia o temp. 2-8
°C,

9) zapewnienie catodobowego dostepu do czynnikéw krzepniecia,

10)zapewnienie dystrybucji czynnikéw krzepniecie na terenie swojego dziatania oraz

w razie potrzeby na terenie catego kraju, poprzez nawigzanie wspoipracy
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z realizatorami ,Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011”

w przedmiotowym zakresie, w poszczegdlnych wojewodztwach, tj. RCKiK.

Gléwne kryteria wyboru koordynatora (Jednostki Koordynujacej) Programu

Ze wzgledu na wielokierunkowe dziatania w ramach Programu istnieje koniecznosé
wytonienia Jednostki Koordynujacej - w drodze postepowania konkursowego, ktéra:
1) posiada doswiadczenie w realizacji i koordynacji zadan objetych Programem,

2) zapewni monitorowanie efektéw realizacji zadan Programu,

3) posiada kadre i zaplecze merytoryczne gwarantujgce realizacje zadan,

4) zapewni w odpowiednim zakresie kontynuacje dziatan podjetych w ,Narodowym
Programie Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011" realizowanym w latach 2005-
2011,

5) zapewni wspdiprace pomiedzy realizatorami Programu, konsultantami krajowymi i
wojewodzkimi, wojewddzkimi koordynatorami ds. leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych u dzieci i dorostych, wojewédzkimi koordynatorami ds.
dystrybucji czynnikow krzepniecia, towarzystwami naukowymi w dziedzinie m.in.
hematologii i transfuzjologii klinicznej oraz Narodowym Funduszem Zdrowia,

6) zapewni racjonalne koszty koordynacji Programu.

Do zadan Jednostki Koordynujgcej nalezy:

1) harmonizacja wszystkich dziatan podejmowanych w Programie,

2) sporzadzanie rocznych raportow z realizowanych dziatan w Programie,
obejmujgcych w szczegdlnosci dane epidemiologiczne, rodzaj i liczbe $wiadczen
zdrowotnych udzielonych pacjentom, rodzaj i liczbe wykorzystanych koncentratow
czynnikéw krzepniecia, analize danych pochodzacych z ewidencji prowadzonej w
ramach Programu.

3) realizacja zadania dotyczacego organizacji i prowadzenia warsztatow naukowo-
szkoleniowych dla os6b  zaangazowanych w leczenie  hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych z terenu catej Polski,

4) coroczne okreslanie proporcji i rodzaju koncentratéw czynnikéw krzepniecia VIII i
IX, niezbednych do zakupu dla pacjentéw chorych na hemofilie w ramach
okreSlonych w Programie iloSci na dany rok, przy uwzglednieniu aktualnych
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danych medycznych i doniesiern naukowych oraz mozliwosci finansowych

budzetu panstwa.

VIIl. Kontynuacja dziatan podjetych w Programie

Program, ktérego celem jest poprawa wynikow leczenia chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne oraz poprawa jakosci zycia chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne ze wzgledu na specyfike wrodzonych skaz
krwotocznych oraz ich terapii wymaga ciagtej realizacji. Przewidywana jest
kontynuacja Programu w kolejnych latach z uwzglednieniem nowych produktéw

leczniczych i nowych metod dostepnych w leczeniu tej grupy chorych.

Pi$miennictwo:

1. Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, tetowska M, Mital A, Podolak-Dawidziak M, Zdziarska J,
Zawilska K, i wsp. Polskie zalecenia postepowania we wrodzonych skazach krwotocznych na tle
niedoboru czynnikéw krzepniecia. Acta Haematologica Polonica 2008;39(3):537-579

Windyga J. Jak w przysziosci bedziemy leczyé hemofilie? Acta Haematologica Polonica 2008;39
(4):651-660

taguna P. Profilaktyka u pacjentéw z hemofilig powikiang inhibitorem, Prace pogladowe Pol.
Merk. Lek. 2011;XXX(177): 211-214

Windyga J. Osoczopochodne koncentraty czynnikdéw krzepniecia. Acta Haematologica Polonica
2009;40(2):501-510

B.T.Colvin, J. Astermark, K.Fischer, A. Gringeri, R. Lassila, W. Schramm, A. Thomas and J.
Ingerslev for The Inter Disciplinary Working Group European principles of haemophilia care,
Haemophilia 2008;39(14): 361-374
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Zatacznik nr 1

WOJEWODZCY KOORDYNATORZY DS. LECZENIA HEMOFILII | POKREWNYCH

SKAZ KRWOTOCZNYCH U DZIECI’

Lp.

Nazwa Osrodka

Kierownik

Czionek Zespotu
Koordynujacego
Program
»Zapobieganie
krwawieniom u
dzieci z hemofiliag A
i B”

Adres elektroniczny

Katedra i Klinika
Pediatrii,
Hematologii i
Onkologii WUM;
SPDSK, 00-576
Warszawa, ul.
Marszatkowska 24

prof. Michat
Matysiak

dr Anna Klukowska
(przewodniczacy
Zespotu)

aklukowska@poczta.onet.pl

michal.matysiak@litewska.edu.pl

Dzieciecy Szpital
Kliniczny UM; Klinika
Hematologii i
Onkologii Dzieciece;j;
ul. Chodzki 2, 20-093
Lublin

prof. Jerzy R.
Kowalczyk

lek. Irena Woznica-
Karczmarz

jerzy.kowalczyk@dsk.lublin.
irena.woznica@dsk.lublin.pl

pl

Akademicki Szpital
Kliniczny, Katedra i
Klinika Transplantacji
Szpiku, Onkologii i
Hematologii
Dzieciecej

ul. O. Bujwida 44,
50-368 Wroctaw

prof. Alicja
Chybicka

dr Grzegorz
Dobaczewski

g.dobacz@gmail.com

Gdanski Uniwersytet
Medyczny, Katedra i
Klinika Pediatrii,
Hematologii,
Onkologii i
Endokrynologii, ul.
Debinki 7, 80-211
Gdansk

prof. Anna
Balcerska

dr Marek Wiaziowski

marekwlazlowski@gmail.com

Samodzielny
Publiczny Szpital
Kliniczny Nr 1,
Katedra i Klinika
Pediatrii, Hematologii
i Onkologii Dzieciecej
SUM, ul. 3 Maja
13/15

41-800 Zabrze

prof. Tomasz
Szczepanski

dr Anna Janik-
Moszant

ajanik@szpital.zabrze.pl

Szpital Wojewodzki,
samodzielny
Publiczny Zakiad
Opieki Zdrowotnej
im. Karola
Marcinkiewicza

ul. Zyty 26;

65-045 Zielona Goéra

dr Kazimiera
Barczyk

dr Dariusz Wasinski

wadér.zgora@wp.pl
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Spegcjalistyczny
Zespot Opieki
Zdrowotnej nad
Matka i Dzieckiem;
Oddziat Choréb
Wewnetrznych i
Heamatologii

ul. B. Krysiewicza 7/8
61-825 Poznan

dr Halina
Bobrowska

dr Halina Bobrowska

bober@pro.onet.pl

Samodzielny
Publiczny
DzieciecySzpital
Kliniczny; Kiinika
Onkologii i
Hematologii
Dzieciecej

ul. Waszyngtona 17
15-274 Biatystok

prof. Maryna
Krawczuk -
Rybak

dr tucja Dakowicz

lucjadakowicz@gmail.com

Szpital Uniwersytecki
im. dr A. Jurasza;
Klinika Pediatrii,
Hematologii i
Onkologii

ul Sklodowskiej-Curie
9

85-094 Bydgoszcz

prof. Mariusz
Wysocki

dr Andrzej Kottan

akoltan@by.home.pl

10

Szpital Wojewodzki
nr 2 w Rzeszowie;
Oddziat Pediatrii z
Pododdziatem
Neurologii Dzieciecej
ul. Lwowska 60
35-301 Rzeszow

doc. Bartosz
Korczowski

doc. Bartosz
Korczowski

korczowski@op.pl

11

Wojewddzki
Specjalistyczny
szpital Dzieciecy;
Oddziat Onkologii i
Heamtologii
Dzieciecej

ul. Zotnierska 18
10-561 Olsztyn

dr Wanda
Badowska

dr Wanda Badowska

hematologia@wssd.olsztyn.pl

12

Samodzieny
Publiczny Szpital
Kliniczny Nr 1 im.
Prof. Tadeusza
Sokotowskiego;
Klinika Pediatrii,
Hematologii i
Onkologii Dzieciecej
PAM

ul. Unii Lubelskiej 1
71-252 Szczecin

prof. Tomasz
Urasinski

prof. Tomasz
Urasinski

urasin@pam.szczecin.pl

13

Uniwersytecki Szpital
Dzieciecy; Klinika
Onkologii i
Hematologii
Dzieciecej

ul. Wielicka 265
30-663 Krakow

prof.
Walentyna
Balwierz

dr Danuta Pietrys

pietrys_d@tlen.pl
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14 | Uniwersytecki szpital | prof. Wojciech | dr Magdalena makostrzewska@o2.pl
Kliniczny Nr 4; Klinika | Mitynarski Kostrzewska
Onkologii,
Hematologii i
Diabetologii, |
Katedra Pediatrii
Uniwersytetu
Medycznego im. M.
Konopnickiej

ul. Sporna 36/50
91-738 Lbédz

15 | Wojewoddzki dr Grazyna dr Grazyna karolczykg@chok kielce.pl
Specjalistyczny Karolczyk Karolczyk
Szpital Dzieciecy,
Oddziat
Hematologiczno-
onkologiczny
Kielce, ul.
Langiewicza 2

* wykaz wojewodzkich koordynatoréw ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
u dzieci bedzie aktualizowany na biezaco
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Zalacznik nr 2

WOJEWODZCY KOORDYNATORZY DS. LECZENIA HEMOFILII | POKREWNYCH
SKAZ KRWOTOCZNYCH U DOROSLYCH®

Lp. Nazwa osrodka Kierownik Czionek Zespotu Koordynujacego
1 woj. Mazowieckie: Instytut | prof. Krzysztof | prof. Jerzy Windyga
Hematologii i Warzocha
Transfuzjologii w
Warszawie
2 woj. Lubelskie: Katedra i prof. Anna dr Justyna Kozinska
Klinka Hematologii AM w Dmoszyniska
Lublinie
3 woj. Dolnoslagskie: Katedra | prof. Kazimierz | prof. dr hab. Matgorzata Kuliszkiewicz-Janus
i klinika Hematologii, Kuliczkowski
Nowotwordw Krwi i
transplantacji szpiku AM,
Wroctaw
4 woj. Pomorskie: Klinika prof. Andrzej dr n. med. Andrzej Mital
Hematologii GUM w Hellmann
Gdansku
5 woj. Slaskie: Klinika prof. dr hab. med. Malgorzata Krawczyk-Kulis
Hematologii i Stawomira (zastepca: dr Michat Jamrozik)
Transplantacji Szpiku Kyrcz-
SUM Katowice Krzemien
6 woj. Lubuskie: Oddziat dr Alina dr Alina Swiderska
Hematologii w Szpitalu Swiderska
Wojewddzkim SP
Z0Z im. K.
Marcinkowskiego w
Zielonej Gorze
7 woj. Wielkopolskie: prof. Krystyna | prof. dr hab. med. Krystyna Zawilska
Centrum Diagnostyczno- Zawilska
Lecznicze INTERLAB ul.
28 Czerwca 1956 r. nr 161
61-505 Poznan
8 woj. Podlaskie: Klinika prof. Janusz dr Jarostaw Sokotowski
Hematologii USK, Ktoczko
Biatystok
9 woj. kujawsko — dr med. dr Danuta Blonhska, dr Aleksandra Kostyra
pomorskie: Oddziat Gadomska
Hematologii Szpitala
Uniwersyteckiego nr 2 w
Bydgoszczy oraz, Oddziat
Hematologii
Specjalistycznego szpitala
Miejskiego w Toruniu
10 | woj. Podkarpackie: dr Starzak- dr Alicja Wysocka
Wojewddzki Szpital Gwozdz

Specjalistyczny Oddziat
Choréb Wewnetrznych z
Pododdziatem
Hematologii w Rzeszowie
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11 | woj. warminsko — dr n. med. dr Radosfaw Bogucki
mazurskie: Oddziat Matgorzata
Hematologiczny WSS w Wojciechowska
Olsztynie
12 | woj. Zachodniopomorskie: | prof. Barbara dr med. Renata Guzicka-Kazimierczak
Klinika Hematologii PUM Zdziarska
w Szczecinie
13 | woj. Malopolskie: Szpital prof. dr hab. prof. dr hab. med. Aleksander B. Skotnicki
Uniwersytecki w Krakowie, | med.
Klinika Hematologii CMUJ | Aleksander B.
Skotnicki,
14 | woj. Lodzkie: Klinika prof. Tadeusz prof. dr hab. med. Krzysztof Chojnowski —
Hematologii UM w todzi Robak
15 | woj. Swietokrzyskie, dr Marcin dr Arkadiusz Drobiecki —
Oddziat Hematologii Pasiarski
Swietokrzyskiego Centrum
Onkologii
16 | woj. Opolskie: Oddziat dr n. med. dr med. Dariusz Woszczyk
Hematologii Szpitala Dariusz
Wojewddzkiego w Opolu Woszczyk

' Wykaz wojewoédzkich koordynatoréow ds. leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
u doroslych bedzie aktualizowany na biezaco
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Zalacznik nr 3

WOJEWODZCY KOORDYNATORZY DS. DYSTRYBUCJI KONCENTRATOW
CZYNNIKOW KRZEPNIECIA i DESMOPRESYSNY*

RCKiK Wojewodztwo Imie i nazwisko Stanowisko
) . . . Dyrektor RCKiK w
Biatystok podlaskie prof. dr hab. Piotr Radziwon Bialymstoku
p.o. Zastepcy Dyrektora
Bydgoszcz kujawsko-pomorskie | lek. med. Katarzyna Gagola | ds. Medycznych RCKiK w
Bydgoszczy
Asystent w Dziale
. Metodyczno-
Gdansk pomorskie lek. med. Matgorzata Szafran Organizacyjnym RCKiK
w Gdarisku
Z-ca Dyrektora ds.
Katowice $lgskie lek. med. Bozena Dyrbanska Medycznych RCKiK w
Katowicach
. . Z-ca Dyrektora ds.
Kielce $wietokrzyskie lek. med. Zdzistawa Sitarz- Medycznych RCKiK w
Zelazna .
Kielcach
Kierownik Dziatu
. . Ekspedycji, Specjalista
Krakow matopolskie lek. med. Beata Mazurek Transfuzjologii Klinicznej,
RCKIK w Krakowie
Z-ca Dyrektora ds.
. . lek. med. Hanna Radwan- :
Lublin lubelskie Wieczorek Medycznych RCKIK w
Lublinie
Asystent w Dziale
Lédz t6dzkie dr Maria Krzanowska Dawcoéw i Ekspedyciji
RCKiK w todzi
warminsko- : .
Olsztyn mazurskie lek. med. Grazyna Kula Dyrektor RCKiK
Opole opolskie lek. med. Andrzej Z-ca Dyrektora ds.
P P Ostrowiecki Medycznych RCKiK
Z-ca Dyrektora ds.
Poznan wielkopolskie lek. med. Hanna Skalisz Medycznych, RCKiK w
Poznaniu
Malgorzata Zwierkowska - p.o. Kierownika Sekgc;ji
Rzeszow podkarpackie Tiuczek Ekspedyciji Krwi i jej
Skiadnikéw
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Szczecin

zachodniopomorskie

lek. med. Ewa Kochanowicz

Kierownik Dziatu
Ekspedyciji, Specjalista
Transfuzjologii Klinicznej,
RCKiK w Szczecinie

Warszawa

mazowieckie

lek. med. Bozena Sobecka

Kierownik Dziatu
Ekspedycji, RCKiK w
Warszawie

Wroctaw

dolnoslaskie

mgr Urszula Sokalska

Kierownik Dziatu
Ekspedyciji, RCKiK we
Wroctawiu

"| Zielona Géra

lubuskie

lek. med. Monika Fabisz-
Kotodzinska

Dyrektor RCKiK w
Zielonej Gérze

" Wykaz wojewédzkich koordynatoréw ds. dystrybucji koncentratéw czynnikéw krzepnigcia
i desmopresyny bedzie aktualizowany na biezaco
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Zalacznik nr 4

SZKOLENIA - KALKULACJA NA JEDEN ROK

Lekarze
Liczba grup Iloi¢ oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa 1 30
Grupa II 30 4 120
Grupa II1 30
Grupa IV 30
Pielegniarki
Suma grup Suma uczestnikow
Liczba grup Ilo$¢ os6b
Grupal 30 2 60
Grupa II 30
Fizjoterapeuci
Liczba grup Tlo$¢ oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa | 30 1 30
Diagnosci laboratoryjni
Liczb grup Tlos¢ oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa 1 30 | 30
Ratownicy medyczni
Liczba grup Tlo$¢ oséb Suma grup Suma uczestnikéw
Grupa [ 30 1 30
Ilo&¢ organizowanych szkolen w ciggu roku - 9
Suma wszystkich uczestnikéw szkolenia - 270 oséb
Czas trwania jednego szKkolenia - 8 godz.
Koszt szkolen
Wykladowca 1h= 500 z} 8h= 4000 z1
Obshuga (sala,
catering, materialy 400 zl od osoby
edukacyjne)
Ogélne koszty
Wykladowca 36 000 zt
Obsluga (sala,
catering, materialy 108 000 zi
edukacyjne)
SUMA 144 000 zi
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Zalacznik Nr 5

ADRESY OSRODKOW, W KTORYCH CHORZY NA HEMOFILIE MOGA ZNALEZC
FACHOWA OPIEKE

BIALYSTOK

Dzieci:

Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej AM w Biatymstoku

15-274 Biatystok, ul. Waszyngtona 17 Tel. (85) 74 50 846 Sekretariat Kliniki

Onkologii i Hematologii

Dorosli:

Panstwowy Szpital Kliniczny Klinika Hematologii AM w Biatymstoku

15-097 Bialystok, ul. M. Sktodowskiej-Curie 24a Tel. (85) 746 86 03

BIELSKO-BIALA

Dzieci:

Szpital Pediatryczny, | Oddziat Wewnetrzny 43-300 Bielsko-Biata, ul. Sobieskiego 83

Tel. (33) 812 5000 do 4 w. 250,

Dorosli:

Szpital Wojewoddzki, Oddziat | Wewnetrzny

43-316 Bielsko-Biata, ul. Armii Krajowej 101 Tel. (33) 81 102 270/ 810 20 00/ 810 01

45, (33) 810 22 70 oddziat | wewnetrzny

BYDGOSZCz

Dzieci:

Szpital Uniwersytecki im. dr A. Jurasza; Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii

85-094 Bydgoszcz, ul Sktodowskiej-Curie 9 Tel. (52) 585 48 60- sekretariat

CHORZOW

Dzieci:

Chorzowskie Centrum Pediatrii Odziat Hematologii i Onkologii Dzieciecej

41-500 Chorzoéw, ul. Truchana 7 Tel. (32) 3490043, (32) 3490075, (32) 3490000

CIESZYN

Dorosili:

Zespol Zaktadoéw Opieki Zdrowotnej, | Oddziat Choréb Wewnetrznych

43-400 Cieszyn, ul. Bielska 4 Tel. (33) 852 05 11 w. 370, 371, 372

CZESTOCHOWA

Dzieci:

Woj. Szpital Specjalistyczny im. Najswietszej Maryi Panny Oddziat Dzieciecy 42-200

Czestochowa ul. Bialska 104/118 Tel. (34) 367 36 18 (pielegniarki); 367 36 12,

(34) 367 36 20 (sekretariat)

Dorosili:

Wojewddzki Szpital Zespolony Oddziat Choréb Wewnetrznych

42-200 Czestochowa, ul. PCK 1 Tel. (34) 325 48 21, (34) 325 26 11 (sekretariat)

GDANSK

Dzieci:

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 GUM w Gdansku Klinika Choréb Dzieci

80-211 Gdansk, ul. Debinki 7 Tel. (58) 349 28 63, (58) 349 28 70/ (58) 349 28 80

(klinika choréb dzieci)

Dorosli:

Sam. Publ. Szpital Kliniczny nr 1 GUM w Gdansku Klinika Hematologii 80-2 1 |

Gdansk, ul. Debinki 7 Budynek nr 26 Tel. (58) 349 22 30, (58) 349 28 30 (klinika

hematologii)
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GLIWICE

Dzieci:

Szpital nr 1 Oddziat Pediatrii 44-100 Gliwice, ul. Kosciuszki 29 Tel. (32) 461 32 77
(oddziat pediatrii), (32) 461 32 77 (sekretariat oddziatu pediatrii) w. 287, 277

Dorosli:

Szpital nr 1 Oddziat Choréb Wewnetrznych 44-100 Gliwice, ul. Ko$ciuszki 29 Tel.
(32) 461 32 41

GORZOW WIELKOPOLSKI

Dorosli:

Samodzielny Publiczny Szpital Wojewodzki

Oddziat Hematologii i Choréb Rozrostowych Uktadu Krwiotwérczego

66-400 Gorzow Wikp., ul. Jana Dekerta 1 Tel. (95) 733 14 97-98/ (95) 733 12 22/(95)
733 12 27, (95) 733 1491 (ordynator)

KATOWICE

Dzieci: Gornoslgskie Centrum Zdrowia Dziecka i Matki, Oddziat Onkologii,
Hematologii i Chemioterapii;

40-752 Katowice, ul. Medykéw 16 Tel. (32) 207 18 00, (32) 207 17 63 (oddziat
onkologii, hematologii i chemioterapii)

Dorosili:

Panstwowy Szpital Kliniczny, Katedra i Klinika Hematologii Sigskiego UM 40-029
Katowice, ul. Reymonta 8 Tel. (32) 259 12 00 (centrala) (32) 259 12 81 (katedra
i klinika hematologii)

KIELCE

Dzieci:

Woj. Szpital Dziecigcy im. Wiadystawa Buczkowskiego Odziat Hematologiczno-
Onkologiczny 25-381 Kielce, ul. Artwinskiego 3a pawilon G Tel. (41) 36155 25
(centrala), (41) 347 05 60 (gabinet lekarski)

Dorosili:

Swietokrzyskie Centrum Onkologii, Oddziat Hematologii

25-734 Kielce, ul. Artwinskiego 3 Tel. (41) 367 44 78 (centrala), (41) 367 41 82
(sekretariat oddziatu hematologii)

KRAKOW

Dzieci:

Sam. Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny CM UJ Klinika Onkologii i Hematologii
Dzieciecej 30-522 Krakéw Prokocim, ul. Wielicka 265 Tel. (12) 658 20 11

Dorosli:

Klinika Hematologi CM W 31-501 31-501 Krakéw, ul. Kopernika 17 Tel.
(12) 4247600

LUBLIN

Dzieci:

Dzieciecy Szpital Kliniczny Klinika Hematologii i Onkologii

20-093 Lublin, Nr ChodZzki 2 Tel. (81) 743 00 10 (centrala) (81) 718 55 20 (oddziat
hematologii i onkologii)

Doroéli:

Wojewddzka Przychodnia Specjalistyczna Poradnia Hematologiczna Al. Krasnicka
100 27-718 Lublin Tel. (81) 537 42 45, SP Sgzpital Kliniczny Nr 1 Klinika
Hematoonkologii i Transplantacji Szpiku 20-081 Lublin, ul. Staszica 11 Tel.
(81) 534 54 68
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£ODZ

Dzieci:

Szpital Kliniczny nr 4 UM im. M. Konopnickiej Poradnia Hematologiczna

36-150 £édz, ul. Sporna 36/50 Tel. (42) 617 79 65, (42) 617 77 77 (centrala)

Doroéli:

Klinika Hematologii UM w todzi 93-510 £édz, ul, Ciotkowskiego 2 Tel. centrala (42)
689 50 00, hematologia (42) 689 51 91 sekretariat (42) 689 51 93

OLSZTYN

Dzieci:

Woj. Specjalistyczny Szpital Dzieciecy Oddziat Wewnetrzny 1, Hematologiczno-
Onkologiczny 10-561 Olsztyn, ul. Zotnierska 18 Tel. (89) 533 77 01(centrala), (89)
539 33 71 ( oddziat hematologii)

Dorosli:

Woj. Szpital Specjalistyczny Pododdziat Hematologii

10-561 Olsztyn, ul Zotnierska 18 Tel. (89) 538 63 92

OPOLE

Dzieci:

Wojewddzkie Centrum Medyczne Oddziat Pediatrii ul. Witosa 26 45-418 Opole Tel.
(77) 45 20 798

Dorosli:

Szpital Wojewédzki w Opolu, Oddziat Hematologii

45-061 Opole, ul. Katowicka 64 Tel. (77) 443 35 95 ( centrala), (77) 443 3550
(pielegniarki oddziatu hematologii)

POZNAN

Dzieci:

Oddziat Choréb Wewnetrznych i Hematologii, Specjalistyczny ZOZ nad Matka
i Dzieckiem 61-825 Poznan, ul. B. Krysiewicza 7/8 Tel. (61) 850 62 78/ (61) 850 62
79 (dyrekcja)

Dorosli:

Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Ministerstwa Spraw Wewnetrznych
w Poznaniu im. prof. Ludwika Bierkowskiego 60-631 Poznan, ul. Dojazd 34.Poradnia
Hematologiczna - rejestracja telefoniczna pod numerem telefonu 61 846 46 38;
RZESZOW

Dzieci:

Szpital Wojewddzki Nr 2 Oddziat Pediatrii z Pododdziatem Neurologii Dzieciecej
35-301 Rzeszdéw, ul. Lwowska 60 Tel. (17) 866 47 01 (centrala), (17) 866 41 42
(sekretariat oddziatu) (17) 866 41 41 (ordynator) (17) 866 40 75 (gabinet lekarski)
Dorosli:

Wojewddzki Szpital Specjalistyczny Oddziat Choréb Wewnetrznych z Pododdziatem
Hematologii

35-301 Rzeszbw, ul. Lwowska 60 Tel. (17) 86 64 352 (oddziat choréb wewnetrznych)
SZCZECIN

Dzieci:

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 PAM Kilinika Choréb Dzieci Oddziat
Hematologii i Onkologii Dzieciecej

71-252 Szczecin, ul. Unii Lubelskiej 1 Tel. (91) 425 31 39 ; 425 35 39/ (91) 425 30 00
(centrala)

Dorosli:

Sam. Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 PAN Klinika Hematologii
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71-252 Szczecin, ul, Unii Lubelskiej 1 Tel. (91) 425 33 47 Przykliniczna Przychodnia
Specjalistyczna Dla Dorostych, Poradnia Hematologiczna Adres: jw. Tel. (91)
4253398

TORUN

Dorosli:

Szpital Miejski im. M. Kopernika, Oddziat Hematologii 87-100 Torun ul. S. Batorego
17/19 Tel. (56) 61002 16( izba przyjec¢) (56) 6100 249 (centrala)/ (56) 6100 414
(oddziat hematologii), Fax (56) 655 7530

WARSZAWA

Dzieci:

Katedra i Klinika Pediatrii, Hematologii i Onkologii, 00-576 Warszawa,
ul. Marszatkowska 24 Tel. pokdj lekarski (22) 522 74 19, pokdj pielegniarek (22) 522
73 40; Poradnia wtorki 10-12, czwartki 12-14: Tel. (22) 52 27 415/ (22) 522 73 33
(centrala)

Dorosli:

Instytut Hematologii i Transfuzjologii 02-776 Warszawa, ul. Indiry Gandhi 14 Tel. (22)
3496 100 — centrala Poradnia Skaz Krwotocznych Rejestracja: (22) 3496 132
Gabinety lekarskie: (22) 3496 153, (22) 3496 154

Gabinet zabiegowy: (22) 3496 155

Klinika Zaburzen Hemostazy i Choréb Wewnetrznych:

Sekretariat (22) 3496 158/3496 481

Gabinet kinezyterapii: (22) 3496 122

Pokdj pielegniarek: (22) 3496 285

Konsultacje: (22) 3496 249

Klinika Chirurgii Ogolnej i Hematologicznej: Sekretariat (22) 3496 271, Pokoj
pielegniarek: (22) 3496 259, Lekarz dyzurny: (22) 3496 276

WROCLAW

Dzieci:

Klinika Onkologii i Hematologii Dzieciecej AM

50-345 ul. Bujwida 44 Tel. (71) 733 32 12 / (71) 77 03 212 (centrala), (71) 77
03 167/68 (sekretariat kliniki)

Dorosli:

Klinika Hematologii AM

50-367 Wroctaw, ul. Pasteura 4 Tel. (71) 78401 12/ (71) 784 25 76 (centrala), Fax
784 2576

ZABRZE

Dzieci:

Samodzielny Miejski Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 im. prof. Stanistawa Szyszko
UMS, Klinika Hematologii Dzieciecej 41-800 Zabrze, ul. 3 Maja 13/15 Tel.(32) 370 43
72 Fax (32)273 60 75

ZIELONA GORA

Dzieci:

Oddziat Pediatrii Szpitala Wojewddzkiego SPZOZ im. K.Marcinkowskiego

65-041 Zielona Gora, ul. Zyty 26; Tel. (68) 329 63 88 (centrala), (68) 329 63 86
(ordynator) (68) 329 63 92/ 88 (oddziat pediatrii)

Dorosili:

Oddziat Hematologii Szpitala Wojewédzkiego SPZOZ im. K.Marcinkowskiego

65-041 Zielona Gora, ul. Zyty 26, Tel. (68) 329 63 72, (68) 329 63 78 (ordynator)
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Zalacznik nr 6

otrzahowanle n nteat czynnika krzepnigcia t ges T

Imie) L

pesee [ S oOoOoo0o00ooogaaag

Data uradzenis (dd-mmeree) O oo D D D I:] O
Rodzaj skazy kiwotocine) orae postad:

D hametilia & D elgdkn D umiarkowans U iagodna
D hamofijia B D cigtha m umiarkowana D tagodna
] choroba von Willebranda O e O e O wes
D niedobbr czynnika Vi
{3  niesabsrczynnisaxin
[  nwdobormibrynagenu

D nabyla hemofilia

O e

*podat jakls

Dbecnodt inhibltora:
D niskle ritlana D viysokla mlano

{ponitsj § pdnostex Bethesda) (eowyte] B jednostek Bathesda)

Rodzaj p w i (nazwa)
D koncentsat ezynalia VIN D kombii ynnika Vila
D [ ika VIl U koncentzat Gbrynogsnu
D koncentrat czynoika IX D koncantsat exynnika Xil
0O « & jion 1X
D vi W cxynnik von
D Y y dw zuspotu p y aPCC

D ikdw zespoly biny PCC
D konéenirat czynnika Vil
(3O semopym

Data (dd-mm-terr) OG0 oooODoag

Hod¢ crynnihwy yny
Wi do wydania k éw ceyoniké qcin oz d P y, tEDdnin 2 p iy Minlsira Zdrawia pn. "Natodowy Program
Lecrania Chorych na Hemofiliy | Pokrewne Skazy Kewototane na laia 20122098

1. Koncenirat czyanika Vil

U | e W d h chorego na cigikn pastsé hamoflil A

(1} ITu dorodlege chorego na hemofilie A powlklany inhib ha VAl

o} v mbisgu w yelowy

D i pl aabepu of ymago wedlug A

D profilaktyka widma u dorosiego chorago na hamfiliy A o Slqtkim przabiegn

() s le wylowdw Aidds u dxlec] zakwabini yeh do y d go NFZ pn, "Zapobk iam u dxiec 2

hemofila A B™*
D (13 peracin drleck xakwalifik yeh do Y §o Progi geNFZ pn. “L g udakeclz
hamofiliy A | B"*
inne: D np.: laczenie domowe, hamofilia A bigodna poktad
(| np.:teczenia szpitaine, hamofilia A lagodna postal fwylewy, kwawianis, nlawielk! sabis g chirurgieany)

K Vi gis P yeh delecl 2 clptky by hemotill A, knief ale yeh il P
2akwallikowanych do modwiu P [ ymi~modut 1.2 prog: d gc NFZ por.

“Zspabieganis kiwawleniom u dzlect zhemofilig A t8"**

o JRP——
0 {ectanie zabiegéw ehir yih
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J, Koncensral caynniva IX

Isczanie domows chorego oa clgiks posat hamofiit B

gram (T o | po na hamofllie B powikiang Inhibltorem ezynnika IX
wykonanis zablegu ] [ i 2y h
¥k e 2sblagu pli go wedfup A

profilakiyka widrna u darostege chorego na hamfitie B o cig2kim prasblago

O 0poooo

Y h u drigel zakwalis ych do Y [] NFZ pn. "Zapobl udsieciz
hunofiiig A 1B+
v ! & u drieci zakwakfis h do ferag prog NFZ pn, "Zapobleg f u deieciz
hamoiiliy A1B"
nas: u np.: inczenis domows, hemofidia 6 fagodna posiat (wylawy, krwawisnia)
O p.2 isczanta szpltalns, hemafilia @ agodna pusind (wy Jawislkl zabisg ¥)
4. K kombl W da i h dzinel 2 cigtky p 14 hamofilii B, infhj mle A
hodnymi, 2skwalifTh yh do modube p ] profilaktyhl iofi o2y H smodul 1.2 gop
g0 MFZ pn. "Zapodi: {eniom u dtieciz homoffiin A (B*

O e )
D b Jegs
i ynntks VIl jcy czynnik von Witk di £ do chotohy von Willabranda
[:] K o d b i charobry yon Wil da o najek [ Ninicznym
D pliny zabieg u pacjenta 2 ciglig postacia choroby von Wiklsbranda
D inne;
L y 248potu p. pee)
D bapph ' fi v pach 1 b y X, o2y M graz zlot dw komp » i
D {npa:
13 ) [kdw zaspotu p (nPCG}
D ' ! u go z Vil o wy mianis
D k infh u g0z ke iX 0 i mianie
D K e e 3 hdyclug g0 Z | fa Yillo kim mianie
D ' i ) h 2yelu u thorago ¥ Inhibi yniitaiX o kim mianje
D zabiag op 20 wahazsi by yeh uchatago z inhid Vil o wy mianie
D zableg operacyjny zs wakazan tyclowych v shorgo 2 kn X o wysokim mianie
D [ b iefi u chorago w natyte) hemofiilt
E] zableg op yiny u chorego w p napyle] hemofli
D oslona dulego 2abieg gl u pacjantia z nkd ea VI
D ' ) ] iaf) 2agradafacych Byciu uehorego 2 nledob ika Vil
D oslana duZego ablagu uchorego z ciqthn
D Isczenie gradaja yeiu 90 2 cledky b ly
D £€ aliop tat veh
D profilaktyka widena u chorego 2§ viiz & lanfami
D profilaxtyka widena u oz ika 1X £
(] Inne;
LK 1 bi g Vil
D leszanie ki lofiu z e Vitl o im miank
O  wcun Auchorego z ynnlka IX © wysokim mianis
D i e krwawia il zagrataj lych; u chosegd 2 inhib y Vil 0 wysokim mhanle
E} [ X leh ) dycluu chotego z iha X © wysokim mianie
(] yRanan aéw op » # dyclowych u chorego 2 Inhidit 1ha VI o wysokim mianis
O ykonanie 2sblegdw oparacyjnych xe wkazah yeh u chorego 2 yrnika X o wysokim mianie
D leszenic b fiu w priehlegu nabys) hemofilié
D 2abieg iny u wp nabyue] hemeofilil
D ostona dutyen 1sblepbw chirurgliznych i pacjenis 2 ke VI
D laczenle kiwawiah zsgtatajacych 2yew u chorego z niedobarem czynnika Vil
D ostona dusych zablagbw ehiturgicenyeh u 90 2 cieky Y
D heczenie CL h fyciu U chorago 2 clgkiy yiopatiy
D At allop Ja grasch veh
D Innez
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4. Kancentrat caynnia Vi)

D nagly zabisg operacyjny
D Alanowy rablep aparscyjoy
O wcocew bezpl & u chorgo 2 i caynnika Vil
D inne:
10. Koncanirat fivrynoganu
[0 ucrantecnorecoz hypotirynogsnamia
D inne: ,
11, Koncemtrat cxynntka Xijt
D 4 u pacjents 2 ni c2ynndia X
O e
1. Dasmopresyna
D Wrwawlenis
D 2abisg opetacyjny
D profitakiyka
d:“....... e .

e o wydaniy ¢ 6a leczanie dzisel (w pit 1-4) nla dotyczy i w







