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|. Opis choroby lub problemu zdrowotnego i uzasadnienie wprowadzenia programu
polityki zdrowotnej.

l.1. Opis problemu zdrowotnego

Problem zdrowotny obejmuje wrodzone i nabyte ni
trombocytopati e, d&wy-srter psun ncchyomio.b a mi rzadk

Naj c zadfotowywgna w Polssek aza kr wot oczna t o hemofhenofiliaA |
powodowana nieloo r e m czynni kai Kkhrezneopfniilrica aB,VI Kt - r e pr oz
krzepniCzginai kX. krzepnircia sfin to biaGka wystrpu
proces kr zGgpsti gl awyks twi p oolse ncersonoma&l®3o0f0i Imiie Wbykiaaz c -

rodzaje hemofilii dziedziczn sir jako cechy re
r-ftnicowanie jest mofl i we t ydlkef nziae poodmosctiio pbnai daa
krzepnircia hemof il iaak tnyoMneo Fmi eclz ymrnz pkbmiaekgivargiOrb f ukbi
j.m./d) l ub SEa<§0o jand). Pakrewne hemofilii skazy krwotoczne, powodowane wrodzonynmn
niedoborem nnych czynni k-w krzepnircia, dziedziargtiofs
u kobiet. i mrftczyzn

Za najczr Fciej wystrpujncn na Fwiecie wrodzonn
sir, fe objawowa ac hwoyrsotbrap uyy cen zWi€@Dr6sbtroafscdi i, 1z anfa
wrodzone defekty czynnika von Willebrandastw d za sir nawéost og - & dliedbbdrd n o
pozostaGych ¢ zyfninbirky-mo gkernzue p ncizrycninai k(- w: [ Vv, \
(podobnie jak w innych krajach eQropejskishha r t 1 n aj c zdrzfocnine js kwayzsit rkprun ort co
niedoboru czynnika krzepnircia krwi jest hypopr
Tak jak w przypadku i nnych r z a dhemofiliwysktewngch jskazx y
krwotocznycls 1 wy s wlair e anWet koncentrat -w czynni k- weskr z

oparte o nowoczesne i zaawansowahedyyreiceh nod rofgl eg
z Ga g pastaciami ihemofilii Ahoroby von Willebrandab innygh skaz krwotocznyck,wa | i f i k u |
leczenia desmopreglyde s mopr esyna | est to produkt l ecznic
czynnika VIII i czynnika von Willebranda, a tak
krwotoaznych.

Pacjenci Z niedobor ami czynni k-w krzepnircia Kk
koncentrat -w czynnik-w krzepnircia |lub w niekt:
produkt-w | eczni ynyneh pmioavajdestnimno fdiIGuwe tpG mi nowe
|l eczenia na fndani e, i m szybci e]j zostanie wstrz
krwawienie.

Samoi stne krwawienia do st aw- w pakrdwngSkaaknwtotzngch.j a
Bardzo niebezpieczne sn samoistne krwawienia

Fr-dczaszkowe, kr wot oki zzpotzreaweowmuo weo, k ak tmomwe g ¢
zagrotenie ftycia. R-wnie niebezpieczne i to ni
nastrpstwie uraz- - w. Nal ety podkrefFlilL, te fadi

bezpieca i e przeprowadzone u os-b =z wr o d z o ngsulbstytycjs k |
ni edoborowego czynni ka krzepnircia kr wi
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Wy s o ki standard opi eki medycznej nad omawi ann
medyczne, albowiem tak jw przypadku innychz adko wystrpujncych chor - Db
dziedzinie |jest stosunkowo niewiel ka, a odgpowi
zgrupowaew ni el i cznych ofFrodkach o phbembatblbofbgematdnl e
Jednym z najwirkszych wyzwaz w opiece nad omawi
dekad wiadomo, fe rzadko wystrpujnce choroby st
|l iczbawekspekowanych rzadkaoabwgstuppej cbey  -bhoyjahk
krwotocznych powoduj e, fe naj |l epnsentsowanier viierdzywi Nndameé je md 7 |
wyspecjalizowanych oFrod&gdgkhkomanyclzngfFhodlkiwzive
odpowi adal skali problemu. W oFrodkach musi bylL

| aboratoryjne sn Fci Fle dedykowane rozpoznadkiani
te muszi dysponowal dmiFevliragicizamgik ifk,a dwgip -| Gepkraar csok
dziedzin w celu zapewnienia kompleksowej opieki dla chorych na wiodabgteskazy krwotoczne.
Naj bardzi e] wyspecjal irroywapenadtraodiczaenetdryicznyel
badawczych i szkolenioeod uk acyj nych w celu podnoszenia wie
ofFrodka i w sKNajlepaBegmodkelaj organi zacj i opi ek
wsp- Gpracujnincych ze sobfin wyspecjalizowanych por
onkol ogi i [ hemat whodrrbdzbeygmicdjgd ma do FdaczRegia imi
SielL ta powinna byL powinzana systemami el ektro
i medycznych na temat pacjent- - w, co0 z-oganikaeyjnenao z
tym polu.Taki model organizagidzenia chorych na hempfilpokrewne skazy krwotoczne st a G wd r
wielu krajachnp. w Wielkiej BrytanikeWG o s 2weCeelchachy S G o wwa Idajndii,w NiemczechTrzeba
podkreFl i L, fe wyspecjali zowa n @odstapowejdpieki zdrowarejn
innymi podmiotami leczniczymi gdzi e pacjenci z wrodzonymi [ n .
trafial.

W celu zapewnienia koncentrat -w czynni k-w kr zefg
piews zy wPPwolgs@aen Zaopatrzenia chorych na&,hdmmnfainls
z budfetu ministra wGaFciwego do spraw zdrowi a,

nakGad-w na zakmpnrkiokncvenkraepwircia. Kol eyw e
Programu
W 2008 r. wdrofono powszechny program profil akt

zdr owot nZeagpoo bpre.gaani e kr wa wi ¢efimansowaneago puzezi Narodowy Fundusz
Zdrowia k t - 20g2r wk u st aG si)r. pordo g2rOa0n8e mi .| ekkoonwcyermt r at y
dostrpne sn w ramach dw-ch program-w, jednego f
drugego przez NFZ.

Sukcesem Pol ski wW zaopatrzeniu koncentrat-w cz
uzyskiwanie niskich cen produkt-w | eczniczych.
zam- wi ez pudmhchpcrzongyrcahmu mi ni st r a w Gapdowyweogram Leczenis
Chorych na Hemofilir i -POG&kWemwama Sk atzegg Kr oo @rcanm
bylL zgGoszony do wddpusaczony do abroty tdanymedzajuwi Polgcg lulw Unii
Europejskiej, co zwirksza konkurencyjnoFlL.

W ramachprogrammi ni st r a wGa F c iaNasdopPrograme czzdernoi wai aC hponr.y:c h 1
Skazy Krwotoczne na lata2Q0&?, wprowadzono powszechnn | mmunc
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dor os Gy cotazwat h a rnyiic tpd lod i d aike ik kt -re nie mogfn kor
lekovegdnp. z uwagi na inhjbitor

Dostrp do kEpwoenkrwt kwzepnircia dzirki Wynwamwemany
nat omi ast pozostaje organizacja, Wttym o¢ogtar g ud
wielulatdwom ofFr odkami w War szawie jest bardzo ogran
KoniecznoFlL wyspecjalizowani a oFrodk-w zapewni
krwotocznymi w Polsce jest postulowana od lat w kolejnych edycjach programu. Obecnie leczeniem tej
paciebh - w zajmujn sir |l ekarze pracujncy w r-fnych p
jedynie podstawowe potrzebydpatyentdow pnesshbhwpw
wstrzyknircie Kkoinecneinat rnaat uo d buib- rw ykdoannciseenwzrgam -2y plad |

powafniejszych problem-w zdrowotnych, ] ak np.
hospitalizacj. z powodu cirftkiego Ilé&aneyanmunelogicane
l ub koordynacji |l eczenia r-fnychdocfroadib- wsw - B rs
zal edwi e kilku innych ofFrodk-w zapewniajncych
Niejednokrotnie chorzg i trafiaji do pkaecrweki sGunfahyi ddFaw
pacjent -w ze skazami krwotocznymi, oa@.prpowadvaini
l ub zbyt duf e]j il oFci . k@hoemyraauhemphnl ka kr pe
ograniczony dostrp do Fwiadczez specjalistyczny
zabieg-w DowgezWwgrmpsesbwy spos-b realizacj ionRdzawug r a
nad leczeniem domowyhakistanrzeczg owoduj e, fe pacjenci maj n co

czynni k- widesnomegsymyi radiea j uf ni e do eksperckie] Wi
koncentrat -w cizg nthli &k -dvo lkkma epand jrent - w ni e jest m

Aby zapewni L pacjentom mofliwofFL | eczenia w ko
szpitalne, ale r-wnieft z zakresu |l eczenia ambu
taryfika | i tych Fwi adczez gwarantowanych z zakres

pokrewnych skaz krwotocznych.

W ocenie autor-w Programu, poFrednio sGufy on r
T umo f | urehabgtacii,

1 tworzenuwar unk-w sprzyjajncych utrzymaniu i popra
T popravej akofFci skutecznofFci opieki okoGoporodowe
1 popravej ak o Fci | eczeni auskk-ult e cernaoz cmo rtietgmr d vearzie ni
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I.2. Dane epidemblogiczne.

|l .2.1. Dane epidemiologiczne na Fwiecie i w Eur
Zgodnie z danymi World Federation of Hemoptiltlar st oFLL wystr powania hemof
10 000 urodzez. Na podstawie corocznych, gl obal
na hemofilir na caGym F3vrzg cymezidentyfixosvanych i petdizonych a o k
przypadk:- wi0g.est ok. 300

Szczeg- Gowe dane World Federation of Hemophili a
poszczeg-Iinych | atach.

WFH Annual Global Survey : Patients with Bleeding Disorders

P
/ ﬁ}
2 2 { |
I Hemophilia A, B, Type Unknown = Patients with von Willebrand W Other Bleeding Disorders Ny WF H
Dlsease WORLD f'_QfJ‘U\T ON OF )lLMUll‘ﬂth‘\
350000
300000

250000

200000

# of Patients

1998 1999 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2008 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017

Year

Rycinalli czba =zdi agnozowanych pacjent-w chorych na hemofilir

Poziomzaopatrzenia w koncentragynnik vk r z e pniitkXomMm avyWlirlalnych kr aj ach
sir na$trpuj fAco:

2Srivastava, A., Brewer, A. K., MaugBunschotenE. P., Key, N. S., Kitchen, S., Llinas, A, ... & Street, A. (2013). Guidelines for the management of

hemophilia. Haemophilia, 19(1).

SWorl d Federation of Hemophilia report on. the Annual Gl obal Survey 201¢
“r.dgo: Ekbaswmitckaaja bazujNca na danych Banku $wiatowego 2016 $mdking
(Produkt Narodowy Brut-1p0@5UB88D; DCddobhddnB8s®&5i WSIDUs Byydlstzhyd,d 63508560 i U Si
12,235 USD and A doch-d wysoki r-wny |l ub winkszy 12, 2 35.)Pibsold] linid viskagujeo n s
poziom 1 j. m. na mieszka@a. $wiat okwaa \leldle rraa jmi eHsezrod Edad i p owsikrarzau jkey, | U
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WFH Annual Global Survey : Factors VIII and IX Units Per Capita in 2016

H/I
&)
I FVIl Per Capit= MMM FIX Per Capita N WFH

WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA
f ATION MCGNDIA M

Czech Republic (A) 5.661

Denmark (A ) 3.569
8.609
7.310

7.083

Finland ( A)
France (A)
Germany (A )
Greece (A)
Hungary (A)
Ireland (A )
Latvia (A)
5.894
6.377
6.291
7.092

8.213

Lithuania (A )

Poland (A )

Country & Portugal (A )
GNI Slovak Republic (A)
Slovenia (A)

Switzerland (A ) 6.166

United Kingdom (A ) 8.672
Albania (B)
Montenegro (B )
Romania (B )
Russia(B) 4.830
Serbia (B)
Azerbaijan (C)
Georgia (C)
Uzbekistan (C)

Factor Units Per Capita

Rycina2Ws katni k zufycia czynni kigkuuVI 11 i I X na mieszkazca w

I.2.2. Dane epidemiologiczne w Polsce

[.2.2.1. Mapy potrzeb zdrowotnych

dNONcyc
il

h do przetrwania chorych na hemofilin. WyUsze pdhazimomy | malj Monasc
hemof il

ii. Pionowa nlniirkiaa | Xi.e Uwdrmgd siid nsiomodd yd ky kraje, kt-re wypegnigy
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W mapach potrzeb zdrowotnych z zakresu chor - b |
jednostekahr obowych z zakresu hemofilii 1 pokrewnych
podgrupach wymienionych w taleli

Mapy potrzeb zdrowotnyahp i er aj n si r n szersjpopylasjib hdoyghzncyclgr
objrta Pr owprbeememnmzego popul acja chor yc hstamowi tylkae mo
odsetek pacjent-w ujrtych w mapach potrzeb zdro

Podgrupa Kod ICD10 Jednostka chorobowa
Zaburzenia kr zepD66 Dziedziczny niedo
krwotoczne (wrodzone) D67 Dziedziczny niedo
D68.0 Choroba von Willebranda
D68.1 Dziedziczny niedo
D68.2 Dziedziczny niedo
krzepnircia
Zaburzenia kr zepD47.3 Samoistna trombocytopenia (krwotoc:
krwotoczne (nabyte) D65 Rozsiane wykrzepianie
wewnnitrznaczyni ow,
D68.3 Skazy krwotoczne
krnftncych antykoa
D68.4 Nabyty niedob-r <c
D68.8 Il nne okreFlone za
D68.9 Ni eokrefFl one zabu
D69 Plamica i inne skazy krwotoczne
TabelalChor oby kr wi i ukGadu odpornofFci owego wg klasyfikacij.
Zgodni e z mapami potrzeb zdrowotnych, zapadalno
i skazy krwotoczne (wrodzone) wroku 20l4w os Ga 0, 8 tysircy przypadk-
zapadal noFci rejestrowane] na 100 t vy <irejestravchmepnpg c i

100 toss-ilrcgdnot owan o: lubelskino4,24 w- dFz3dsekathmp ¢ | 588 oraz  (
mazowieckim2(67.

: ini Strona 10 z 69
/\/\7 ‘2 Ministerstwo rona 10 2
- Zdrowia



program polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia ChorychnaHe mo f i | i 1 neiSkaRyokkwomezne na lata 2019-2023

Zapadalnosc na 100 tys. ludnosci

o]
y & & @’""\? y é?}% & (?s'b v & & ‘é\é" & S & &
‘?@ s S q@‘éx §Q ?grdca {?b 9 & &
e o K
& & &
Wojewodztwa
- Wieksze wartosci w wojewodztwie Mniejsze wartosci w wojewodztwie
Zr6édlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.
Rycina3Ws kat ni k zapadal nofFci rejestrowanej na wrodzone zabu
w Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych
Liczbr chorych w anali zowane]j podgr upiive nwa PloOl Os
mi esz klay@o wt o 19, 0). Najwytsze wskatni ki chorob
w wojew:pgamowashi m (36, 24) , l ubel ski m ( 2BazudsBn ,

(23,41)
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Zrédla: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.

Rycinad Ws kat ni k chorobowofci rejestrowanej na wrodzone zabu

2014 roku, wedGug miejsca zamieszkania pacjent

/\/\7 “ = Ministerstwo
~ < Zdrowia

a, zgodni e
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\g . .g
T A~ =N 2. 8 T e .
=B EE §EEEELBE =3 E-.E Tec
SE2S SEEITRCE 28 <S5 |°°F
L8t 82852 F%E =g E2LE gz~
mMETE OS2 S g xEE T A
Wojewddztwo = =
dolnoslaskie 75 59 - 12,0 23 2,58
kujawsko- 10 1 - - 21 0,48
pomorskie
lubelskie 32 28 - 3.1 11 1,49
lubuskie 16 H - 6,2 23 1,57
lodzkie 21 4 - 4,8 14 0,84
malopolskie 16 - - - 3 0,48
mazowieckie 241 94 - 38,2 3 4,52
opolskie 6 1 - - 6 0,60
podkarpackie 9 - - 11.1 5] 0,42
podlaskie 8 1 - 25,0 1 0,67
pomorskie 38 30 - 7.9 4 1,65
$laskie 29 12 - - 9 0,63
Swietokrzyskie 1 - - - 5} 0,08
warminsko- 4 1 - - 10 0,28
mazurskie
wielkopolskie 394 373 - 114 14 11,35
zachodniopomorskie 21 7 - 9,5 5 1,22
Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.
Tabela2. Dane w zakresie liczbyit r ukt ury hospitalizacji z powodu chor-b =z

(wrodzone) wWFr-d os-b dorosGych wdro®dngch r. w Polsce, zgod
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T - ~ _ gy _
=SS 2578258 3 432 2E:
$deg S5SE87E <S9S F REF
mETE S S8 83 g xE 5§ s A
Wojewodztwo e =
dolnoslaskie 60 45 - 13.3 2,06
kujawsko- 25 7 - 4.0 1,20
pomorskie
lubelskie 19 14 - - 19 0,88
lubuskie 7 1 - - 5 0,69
lodzkie 70 45 - 4.3 7 2,80
malopolskie 48 23 - - - 1,43
mazowieckie 168 112 - 27.4 6 3,15
podkarpackie 59 47 - - - 2,77
podlaskie 25 19 - - 6 2,10
pomorskie 155 82 - 5,2 4 6.73
slaskie 36 ) - 2,8 1 0,79
Swietokrzyskie 9 2 - 11,1 - 0,71
warminsko- 38 17 - - 6 2.63
mazurskie
wielkopolskie 132 64 - 2,3 10 3,80
zachodniopomorskie 70 50 - 8.6 1 4,08
Zrodlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ 1 GUS.
Tabela3. Dane w zakresie liczby i strukturg s pi t al i zacji z powodu chor-b z podgru
(wrodzone) wfr-d dzieci w 2014 roku w Polsce, zgodnie z
Zapadal noFL rejestrowana dl a r ozpozn @abyjav20d4okup y
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Wojewodztwa
. Wieksze wartosci w wojewodztwie Mniejsze wartosci w wojewodztwie
Zrédto: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.
RycinabWs kat ni k zapadal nofFci rejestrowanej na nabyte zaburz
Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych
Li chwrych w anali zowanej podgr upw ep rw ePoilcszceen ious z

mieszkazc)w Npawyttes z208 sk at ni ki chorobowoFci r e
woj e w- dpodaskin380,55 mazowieckim3g85,6) , F B7b$loiaawG( d z 369,90 (
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Rycina6. Wskatni k chorobowofci rejestrowanej na nabyte zabur
2014 roku, wedGug mi ej s cnaapamipaiized gdrowaingcha pacj enta, zgodni e
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T _EE 5 2. g
E:—ég e i‘gﬂaﬁi §§ E—,E’ .
SETE <§~5E85F &% L§F 8Etg
SE-28E82EFE a8 Egf is:
Wojewddztwo - == - =
dolnoslaskie 0,45 0,14 - 9,0 18 15,34
kujawsko- 0,28 0,06 - 2,2 48 13,21
pomorskie
lubelskie 0,33 0,09 - 6,7 57 15,37
lubuskie 0,15 0,08 - 15,1 79 14.31
l6dzkie 0,26 0,08 - 0,4 36 10,47
malopolskie 0,35 0,08 - 5,2 33 10,27
mazowieckie 1,43 0.24 - 15,4 21 26,85
opolskie 0,11 0,01 - 1.9 19 10,60
podkarpackie 0,32 0,05 - 2,2 26 14,98
podlaskie 0,20 0,08 - 8.8 15 17.20
pomorskie 0,55 0,38 0,00 11.3 23 23,81
Slaskie 0,66 0,06 - 2.3 26 14,42
Swietokrzyskie 0,12 0,01 - 7.2 32 9.90
warminsko- 0,22 0,03 - 8.1 63 15,38
mazurskie
wielkopolskie 0,71 0,35 - 16,0 31 20,57
zachodniopomorskie 0,24 0,04 - 2,9 5%) 14,29
Zrédlo: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS.
Tabelad Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji_ z

(nabyte) wWFr-d os-b dorosGych w 2dowonychoku w Pol sce, zgod
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Tabelab Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z
(nabyte) wfFr.-d dzieci w 2014 roku.w Polsce, zgodnie z ma,

Strona 18 z 69

/\/\7 *~ Ministerstwo
- < Ldrowia



