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

I.1. Opis problemu zdrowotnego

Problem zdrowotny obejmuje wrodzone 1 nabyte niedobory czynnikéw krzepniecia oraz
immunokoagulopatie i trombocytopatie, ktére sa chorobami rzadko wystepujacymi.

Najczgsdciej odnotowywana w Rzeczypospolitej Polskiej skaza krwotoczna to hemofilia. Istnieja dwa
rodzaje hemofilii: hemofilia A powodowana niedoborem czynnika krzepniecia VIII i hemofilia B, ktorej
przyczyna jest niedobor czynnika krzepniecia IX. Czynniki krzepniecia sq to biatka wystepujace w osoczu
krwi, ktore odpowiadaja za wieloetapowy proces krzepnigcia krwi. Czestos¢ wystepowania hemofilii w
Rzeczypospolitej Polskiej oceniono na 1:12 300 mieszkaicéw'. Obydwa rodzaje hemofilii dziedzicza sig
jako cechy recesywne, sprzezone z plcia 1 maja taki sam obraz kliniczny. Ich réznicowanie jest mozliwe
tylko za pomoca badan laboratoryjnych. Zaleznie od stopnia niedoboru czynnika krzepnigcia hemofilia
moze mie¢ postaé ciezka (aktywnosé cxynnika VI lub IX <1 jm./d)), umiarkowang (7-<5 jm./dl) lub
tagodna (>5-<50 j.m./dl). Pokrewne hemofilii skazy krwotoczne, powodowane wrodzonym niedoborem
innych czynnikéw krzepnigcia, dziedzicza si¢ w sposob autosomalny 1 wystepuja z rowng czgstoscia u
kobiet i me¢zczyzn.

Za najczesciej wystepujaca na Swiecie wrodzong skaze krwotoczng uznaje si¢ chorobe von Willebranda.
Ocenia sig, ze objawowa choroba von Willebranda wystepuje z czgstoscig 1 na 1 000-10 000 oséb, zas
bezobjawowe wrodzone defekty czynnika von Willebranda stwierdza si¢ nawet u co 100 osoby (7% ogotn
Indnosci). Niedobory pozostalych czynnikéw krzepniecia (fibrynogenu, czynnikow: 11, 1, VI, X, X1, XIII)
spotyka si¢ rzadko. W Rzeczypospolitej Polskiej (podobnie jak w innych krajach europejskich) czwarta
najczesciej wystepujaca wrodzona skazg krwotoczng wynikajaca z niedoboru czynnika krzepnigcia krwi
jest hypoprokonwertynemia, czyli niedobdr czynnika VII.

Tak jak w przypadku innych rzadko wystepujacych chordb, koszty leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych sa wysokie. Wytwarzanie produktéw leczniczych, stanowiacych podstawe terapii tej grupy
chorych, jest oparte o nowoczesne i zaawansowane technologie, co ttumaczy wysoka ich ceng. Jedynie
cz¢$¢ grupy pacjentéw z fagodnymi postaciami hemofilii A, choroby von Willebranda lub innych skaz
krwotocznych, kwalifikuje si¢ do leczenia desmopresyna. Desmopresyna jest to produkt leczniczy

1]. Windyga, S. Lopaciuk, E. Stefaniska, A. Klukowska, Hemophilia and other inberited blood coagulation disorders in Poland, Pol Arch
Med. Wewn, 2004 Oct; 112(4): 1197-202. PIMD: 15773432
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powodujacy zwickszenie stezenia we krwi czynnika VIII i czynnika von Willebranda, a takze produkt
wykorzystywany we wrodzonych plytkowych skazach krwotocznych.

Pacjenci z niedoborami czynnikoéw krzepniecia krwi wymagaja zapewnienia szybkiego i stalego dostepu
do produktéw leczniczych - koncentratow czynnikéw krzepnigcia oraz innych lekéw hemostatycznych
niebedacych czynnikami krzepnigcia (np. bispecyficzne przeciwcialo nasladujace aktywny czynnik VIII
lub humanizowane przeciwcialo monoklonalne bedace inhibitorem szlaku krzepnigcia zaleznego od
czynnika tkankowego) lub w niektérych przypadkach desmopresyny. Bez stalego dostepu do tych
produktéw leczniczych nie jest mozliwe plynne prowadzenie dlugoterminowej profilaktyki. Ponadto, w
przypadku leczenia na zadanie, im szybciej zostanie podany odpowiedni koncentrat, tym szybciej zostanie
zahamowane krwawienie. Samoistne krwawienia do stawow sa gtéwnym objawem cigzkiej hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych. Bardzo niebezpieczne sa samoistne krwawienia do narzadow
wewnetrznych i jam ciala, np. wylewy krwi §rédczaszkowe, krwotoki z przewodu pokarmowego, krwiaki
zaotrzewnowe, ktore stanowig bezposrednie zagrozenie zycia. Réwnie niebezpieczne i to niezaleznie od
stopnia cigzko$ci hemofilii s3 wylewy krwi w nastepstwie urazéw. Nalezy podkredli¢, ze w wickszosci
przypadkow operacja chirurgiczna i zabieg inwazyjny nie moga by¢ bezpiecznie przeprowadzone u oséb
z wrodzonymi skazami krwotocznymi bez uzupelnienia (substytucji) niedoborowego czynnika
krzepnigcia krwi.
Dziatania podejmowane w Narodowym Programie Leczenia Chorych Na Hemofili¢ 1 Pokrewne Skazy
Krwotoczne na lata 2024-2028, zwanym dalej ,,Programem”, beda zgodne z potrzebami zdrowotnymi i
wyzwaniami systemu opieki zdrowotnej wynikajacymi z Krajowego Planu Transformacji na lata 2022-
2026, w szczegolnosdci obszarami dziatania 2.5 — Awmbulatoryna Opieka Spegalistyczna 1 2.6 — Lecgenie
szpitalne.

I.2. Dane epidemiologiczne

I.2.1. Dane epidemiologiczne na §wiecie i w Europie

Zgodnie z danymi World Federation of Hemophilia cz¢sto$¢ wystgpowania hemofilii ocenia si¢ na okoto
1 na 10 000 urodzeri’. Na podstawie corocznych, globalnych badan prowadzonych przez WFH, liczbe
0s6b chorych na hemofili¢ na calym $wiecie szacuje si¢ (wykorzystujac przedstawione szacunki) na okoto
815 100, z czego okolto 276 900 to chorzy w stanie ciezkim’. Z danych przedstawionych przez 120 krajow
wynika, ze chorych jest okoto 400 000 (393 658)*.

Szczegoltowe dane World Federation of Hemophilia wskazuja na trend wzrostu liczby oséb chorych w
poszczegodlnych latach (rycina 1).

2 https:// elearning.wfh.org/elearning-centres /hemophilia [dostep: 30.08.2022]
3 World Federation of Hemophilia, Report on the Annual Global Survey 2020, pazdziernik 2021, str. 4.
* World Federation of Hemophilia, Report on the Annual Global Survey 2020, pazdziernik 2021, str. 7.
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Rycina 1. Liczba zdiagnozowanych pacjentéw chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne.
Z1r6dto: World Federation of Hemophilia, Report on the Annual Global Survey 2020, pazdziernik 2021, str. 8.
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Rycina 2. Wskaznik zuzycia czynnika VIII na mieszkanca w 2020 roku (j/mieszkarica).
Zrédto: World Federation of Hemophilia, Report on the Annual Global Survey 2020, pazdziernik 2021, str. 28.
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Rycina 3. Wskaznik zuzycia czynnika IX na mieszkanca w 2020 roku (j/mieszkarica).
Z16dto: World Federation of Hemophilia, Report on the Annual Global Survey 2020, pazdziernik 2021, str. 29.

I.2.2. Dane epidemiologiczne w Rzeczypospolitej Polskiej

I.2.2.1. Mapy potrzeb zdrowotnych

W mapach potrzeb zdrowotnych z zakresu choréb krwi i uktadu odpornosciowego dane dotyczace
wybranych jednostek chorobowych z zakresu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostaly
uwzglednione w niektérych podgrupach wymienionych w tabeli 1.

Mapy potrzeb zdrowotnych opieraja si¢ na danych dotyczacych szerszej populacji chorych niz grupa
docelowa objeta Programem, wobec czego populacja chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne
stanowl tylko odsetek pacjentéw ujetych w mapach potrzeb zdrowotnych.

Tabela 1. Choroby krwi i uktadu odpornosciowego wg klasyfikacji ICD-10.

Podgrupa Kod ICD10 Jednostka chorobowa
Zaburzenia krzepnigcia i Do66 Dziedziczny niedobér czynnika VIII
skazy krwotoczne D67 Dziedziczny niedobér czynnika IX
(wrodzone) D68.0 Choroba von Willebranda
Do68.1 Dziedziczny niedob6r czynnika XI
Do68.2 Dziedziczny niedobér innych czynnikéw krzepniecia
Zaburzenia krzepnigcia i D47.3 Samoistna trombocytopenia (krwotoczna)
skazy krwotoczne D65 Rozsiane wykrzepianie wewnatrznaczyniowe
(nabyte)
Do68.3 Skazy krwotoczne zalezne od obecnosci krazacych antykoagulantéw
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Do8.4 Nabyty niedobér czynnikéw krzepnigcia
Do8.8 Inne okreslone zaburzenia krzepnigcia
D68.9 Nieokreslone zaburzenia krzepnigcia
D69 Plamica i inne skazy krwotoczne

Zr6édto: Departament Analiz i Strategii Ministerstwa Zdrowia (opracowano w 2022 r.).

Z.godnie z mapami potrzeb zdrowotnych zapadalno$¢ rejestrowana dla rozpoznania z grupy ,,Zaburzenia
krzepnigcia 1 skazy krwotoczne (wrodzone)” w 2021 r. wynioslta 1,3 tys. przypadkow w Rzeczypospolitej
Polskiej. Natomiast wspolczynnik zapadalnodci rejestrowanej na 100 tysiecy ludnosci wzrdst w
poréownaniu do 2014 r. z 2,1 do 3,4. Z kolei Zapadalno$¢ rejestrowana dla rozpoznan z grupy ,,Zaburzenia
krzepnigcia 1 skazy krwotoczne (nabyte)” w 2021 r. wyniosla 16,8 tys. przypadkéw w Rzeczypospolitej
Polskiej. Natomiast wspolczynnik zapadalnosci rejestrowanej na 100 tysiecy ludnos$ci wyniost 44,2.

Z. kolei chorobowo$¢ rejestrowang oszacowano na dzien 31.12.2021 r. Za chorych w tym dniu uznano
wszystkich pacjentéw, zaklasyfikowanych jako nowe przypadki zachorowania w publicznym systemie
opieki zdrowotnej od 2009 r. (na podstawie zawartych wyzej regul klasyfikacyjnych) i1 ktérzy nie zmarli
do 31.12.2021 r.

Liczbe chorych w analizowanej podgrupie w Rzeczypospolitej Polskiej oszacowano na 15,1 tys. (w
przeliczeniu na 100 tys. mieszkancow byto to 39,7). Najwyzsze wskazniki chorobowosci rejestrowanej na
100 tysiecy osob (rycina 4) odnotowano w wojewodztwach: pomorskim (72), matopolskim (52,4), §laskim
(48), mazowieckim (44,7) oraz t6dzkim (41,9).

39,1
29
39,6
292
o 242 447
4,9
39,5
31,6
29,5 =a
45
L 25,3

Rycina 4. Wskaznik chorobowosci rejestrowanej na wrodzone zaburzenia krzepnigcia i skazy krwotoczne na dzien
31.12.2021 r.

Zr6édto: Opracowano z wykorzystaniem MS Office na podstawie danych Departamentu Analiz i Strategii Ministerstwa
Zdrowia (opracowano w 2022 r.).

W tabelach 2 1 3 przedstawiono dane w zakresie liczby 1 struktury hospitalizacji z powodu choréb
z podgrupy: Zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne (wrodzone) w 2021 r. w Rzeczypospolitej
Polskiej odpowiednio wérdéd dorostych i dzieci.

Tabela 2. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z podgrupy — Zaburzenia krzepnigcia
i skazy krwotoczne (wrodzone) wéroéd oséb dorostych w 2021 r. w Rzeczypospolitej Polskiej, zgodnie z mapami
potrzeb zdrowotnych.
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Y.aczna liczba L{czl.)a - Odsetek LI.CZI.)a .. n
hospitalizacii hospitalizacji hospitalizacii hospitalizacji Liczba
Wojewodztwo P J trwajacych 1 dzien P J pacjentow hospitalizacji na
(w tym tryb spoza . At
. . (bez trybu L Z tego woj. 100 tys. ludnosci
jednodniowy) . . wojewodztwa . ]
jednodniowego) w innych woj.
dolnoslaskie 29 26 24,1% 4 1,01
kujawsko-pomorskie 14 5 14,3% 4 0,68
lubelskie 21 12 19,0% 3 1,01
lubuskie 24 20 - 1 2,40
todzkie 14 8 7,1% 5 0,58
matopolskie 14 11 7,1% 1 0,41
mazowieckie 108 35 25,9% 3 1,99
opolskie 1 - - 4 0,10
podkarpackie 13 9 - 2 0,62
podlaskie 7 6 28,6% 3 0,60
pomorskie 149 141 6,7% 3 6,35
$laskie 77 72 2,6% 4 1,73
Swigtokrzyskie 10 - - 4 0,82
warminsko-mazurskie 4 - - 11 0,28
wielkopolskie 44 33 - 4 1,26
zachodniopomorskie 5 - - 1 0,30
Rzeczpospolita
Polska 534 378 10,7% 57 1,40

Zr6dto: Departament Analiz i Strategii Ministerstwa Zdrowia (opracowano w 2022 t.).

Tabela 3. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z podgrupy — Zaburzenia krzepnigcia
i skazy krwotoczne (wrodzone) wérod dzieci w 2021 r. w Rzeczypospolitej Polskiej, zgodnie z mapami potrzeb

zdrowotnych.

Yaczna liczba L{czl.)a o Odsetek LI.CZI.)a .. "
T hospitalizacji .. ... | hospitalizacji Liczba
L, hospitalizacji ] . . | hospitalizacji . ot Foref

Wojewddztwo trwajacych 1 dzien pacjentow z hospitalizacji na

(w tym tryb spoza 6 .~

. . (bez trybu L tego woj. w 100 tys. ludnosci

jednodniowy) . . wojewodztwa . .
jednodniowego) innych woj.

dolnoslaskie 316 301 18,4% 10,97
kujawsko-pomorskie 23 4 13,0% 1 1,12
lubelskie 4 2 - 2 0,19
lubuskie 5 - - 10 0,50
todzkie 83 71 4,8% 5 3,43
malopolskie 51 34 2,0% 1,50
mazowieckie 197 179 7,6% 4 3,63
opolskie 8 8 - 46 0,83
podkarpackie 45 41 - 2 2,13
podlaskie 15 8 - 1,29
pomorskie 106 89 0,9% 3 4,52
Slaskie 159 31 1,9% 3,57
Swigtokrzyskie 10 8 - 1 0,82
warminsko-mazutskie 11 - - 2 0,78
wielkopolskie 217 140 0,9% 8 6,22
zachodniopomorskie 15 3 13,3% 2 0,89
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Rzeczpospolita
Polska 1265 919 7,0% 89 3,32
Zrédto: Departament Analiz i Strategii Ministerstwa Zdrowia (opracowano w 2022 1.).

W tabelach 4 — 5 przedstawiono dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu choréb z
podgrupy Zaburzenia krzepnigcia i skazy krwotoczne (nabyte) w 2021 r. w Polsce odpowiednio wsréd
dorostych i dzieci

Tabela 4. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu chordb z podgrupy — Zaburzenia krzepnigcia
i skazy krwotoczne (nabyte) wéréd oséb dorostych w 2021 r. w Rzeczypospolitej Polskiej, zgodnie z mapami potrzeb
zdrowotnych.

Y.aczna liczba L{czl.)a - Odsetek LI.CZI.)a .. n
e Pyl hospitalizacji .. ... | hospitalizacji Liczba
., hospitalizacji . . , | hospitalizacji ., R

Wojewodztwo trwajacych 1 dzien pacjentow z hospitalizacji na

(w tym tryb spoza . -

. . (bez trybu Pk tego woj. w 100 tys. ludnosci

jednodniowy) . . wojewodztwa ] :
jednodniowego) innych woj.
dolnoslaskie 541 323 11,1% 16 18,78
kujawsko-pomorskie 392 163 2,0% 14 19,14
lubelskie 281 63 11,7% 32 13,53
lubuskie 115 50 11,3% 20 11,51
todzkie 364 172 8,0% 32 15,06
matopolskie 293 65 9,9% 21 8,60
mazowieckie 1002 199 12,7% 90 18,49
opolskie 71 4 19,7% 20 7,32
podkarpackie 603 330 1,2% 15 28,57
podlaskie 184 72 10,3% 26 15,79
pomorskie 623 420 11,9% 10 26,54
$laskie 424 53 4,5% 27 9,52
$wietokrzyskie 211 99 16,6% 40 17,40
warminisko-mazurskie 158 26 7,0% 57 11,24
wielkopolskie 460 163 5,2% 31 13,18
zachodniopomorskie 191 37 4,7% 60 11,39
Rzeczpospolita

Polska 5913 2239 8,6% 511 15,53

Zr6dto: Departament Analiz i Strategii Ministerstwa Zdrowia (opracowano w 2022 t.).

Tabela 5. Dane w zakresie liczby i struktury hospitalizacji z powodu chordb z podgrupy — Zaburzenia krzepnigcia
i skazy krwotoczne (nabyte) wéréd dzieci w 2021 r. w Rzeczypospolitej Polskiej, zgodnie z mapami potrzeb
zdrowotnych.

Y.aczna liczba L{czl')a - Odsetek LI.CZI.)a .. n
e Pyl hospitalizacji .. ... | hospitalizacji Liczba
., hospitalizacji . . , | hospitalizacji ., R
Wojewodztwo trwajacych 1 dzien pacjentow z hospitalizacji na
(w tym tryb spoza . -
. . (bez trybu L tego woj. w 100 tys. ludnosci
jednodniowy) . . wojewodztwa . .
jednodniowego) innych woj.
dolnoslaskie 572 388 15,2% 2 19,86
kujawsko-pomorskie 126 7 13,5% 9 6,15
lubelskie 185 105 5,9% 12 8,91
lubuskie 46 4 17,4% 29 4,60
todzkie 309 207 5,5% 11 12,78
malopolskie 311 49 3,5% 32 9,13
mazowieckie 636 360 5,0% 56 11,73
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opolskie 48 4 10,4% 36 4,95
podkarpackie 355 231 6,5% 5 16,82
podlaskie 258 135 15,1% 3 22,14
pomorskie 287 145 8,0% 14 12,23
Slaskie 266 14 6,4% 19 5,97
Swigtokrzyskie 90 3 12,2% 11 7,42
warminisko-mazurskie 98 9 5,1% 26 6,97
wielkopolskie 338 62 3,0% 45 9,69
zachodniopomorskie 74 13 4,1% 9 4,41
Rzeczpospolita

Polska 3999 1736 8,0% 319 10,50

Zr6dto: Departament Analiz i Strategii Ministerstwa Zdrowia (opracowano w 2022 t.).

I.2.2.2. Liczba pacjentéw ze zdiagnozowang hemofilig lub inng pokrewng skaza krwotoczna
Szacunkowa liczba pacjentéw ze zdiagnozowana hemofilia lub inng skaza krwotoczna w Rzeczypospolite;
Polskiej na podstawie danych przygotowanych przez Instytut Hematologii 1 Transfuzjologii w Warszawie
dla World Federation of Hemophilia w 2021 r. zgodnie z corocznym rapotrtowaniem wynosi’: 7 168, z
czego 2 750 to hemofilia A, 477 hemofilia B, 2 803 choroba von Willebranda, 1 138 pozostate skazy
krwotoczne.

Niemniej jednak, w Programie szacuje sig, ze objetych wsparciem bedzie ok. 6 000 pacjentow - liczba
szacowana w 2018 r. przez Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie (zaokraglona do petnych
tysiecy) - wpisana do poprzedniej edycji Programu na lata 2019-2023. Dodatkowo, w okresie 2019-2021
wystawiono 5 989 kart postepowania, a zgodnie z danymi wystepujacymi w systemie SMPT produkty
lecznicze (bez bispecyficznego przeciwciala nasladujacego aktywny czynnik VIII) wydano 4 604
pacjentom.

Liczba pacjentéw korzystajacych z programoéw ,,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023” oraz ,,Zapobieganie krwawieniom u dzieci 3 hemofiliq A i B”, ksztaltuje si¢
nieco odmiennie. Dane te zawieraja informacje o pacjentach, ktérzy dotychczas przynajmniej raz przyjeli
koncentrat czynnika krzepniecia oraz innych lekéw hemostatycznych niebedacych czynnikami
krzepnigcia (bispecyficzne przeciwcialo nasladujace aktywny czynnik VIII - emicizumab) lub
desmopresyne z tych programéw w danym okresie sprawozdawczym i nie zawierajq informacji o
pacjentach, ktérzy np. z uwagi na tagodna postac skazy krwotocznej, nie mieli potrzeby przyjecia leku w
danym okresie lub przyjmowali lek np. w okresie poprzedzajacym obowigzek sprawozdawczy, dotyczacy
imiennego zuzycia czynnikow krzepnigcia.

W 2021 roku taczna liczbe chorych, ktorzy zostali zaopatrzeni w produkty lecznicze w ramach programu
»INarodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023”
przedstawiono na rycinie 5.

5 Warto wskaza¢ na ograniczenia szacowania niniejszej liczby.
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1449
hemofilia A
254 631
inne skazy choroba von
krwotoczne Willebranda
42
255
hemofilia nabyta hemofilia B

Rycina 5. Liczba pacjentéw zaopatrywanych w produkty lecznicze w 2021 r.
Zr6dto: Opracowano na podstawie danych z SMPT.

W tabeli 6. przedstawiono liczbe pacjentéw w wieku do 18 roku zycia w 2021 r. zaopatrywanych zgodnie
z obwieszczeniem Ministra Zdrowia z dnia 20 kwietnia 2022 r. w sprawie wykazu refundowanych lekow,
srodkow  spozywcezych specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobéw medycznych w
koncentraty czynnikéw krzepniecia VIII 1 IX w ramach programu lekowego B.15. pt. ,,Zapobieganie
krwawieniom u dzieci 3 hemofiliq A i B”.

Tabela 6. Liczba chorych, ktorzy otrzymuja koncentrat czynnika krzepni¢cia w ramach programu ,,Zapobieganie
krwawieniom u dzieci z hemotfilig A i B”.

Grupa pacjentéw Liczba pacjentow
Pacjenci z hemofilia A leczeni czynnikiem VIII osoczopochodnym 0
Pacjenci z hemofilia A leczeni czynnikiem VIII rekombinowanym 353
Pacjenci z hemofilia A leczeni czynnikiem VIII rekombinowany o przedtuzonym dziataniu 0
Pacjenci z hemofilig B leczeni czynnikiem IX osoczopochodnym 22
Pacjenci z hemofilig B leczeni czynnikiem IX rekombinowanym 42
Pacjenci z hemofilig B leczeni czynnikiem IX rekombinowany o przedtuzonym dziataniu 0

Zr6édto: Opracowano na podstawie danych Instytutu Matki i Dziecka - jednostka koordynujaca program lekowy
(opracowano w 2022 r.).

I.3. Opis obecnego postgpowania z chorymi na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne

W wyniku realizacji wczesniejszych edycji programu ministra wlasciwego do spraw zdrowia, w
szczegolnosci pn.: ,,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne
na lata 2019-2023:

1. W 2022 1= powolano 26 specjalistycznych osrodkéw leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz
krwotocznych zaréowno dla dzieci, jak 1 dorostych. Osrodki te zapewniaja standard opieki
medycznej o odpowiedniej bazie laboratoryjnej (gdyz niektore testy laboratoryjne sa $cile
dedykowane rozpoznawaniu i monitorowaniu wylacznie skaz krwotocznych) z doswiadczona
kadra medyczng (lekarsko-pielegniarska) Celem powolanych osrodkéw jest objecie pacjentow
kompleksows opicka, w tym regularna oceng stanu ich zdrowia potwierdzona wystawianymi
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kartami postepowania. Ponadto, co istotne wickszo$¢ osrodkéw posiada depozyty szpitalne
czynnikow krzepniecia na ratunek lub potwierdzita, Zze znajduje si¢ w sasiedztwie Regionalnego
Centrum Krwiodawstwa 1 Krwiolecznictwa, ktére dysponuje calodobowo czynnikami
krzepnigcia.

2. Wprowadzono karty postepowania pacjentow chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne, ktére sa potwierdzeniem objecia ich opieka przez osrodek leczenia chorych na
hemofili¢ 1 pokrewne skazy krwotoczne.

3. Nastgpil wzrost dostepu do produktéw leczniczych (koncentratéw czynnikéw krzepnigcia,
desmopresyny). Wprowadzono nowe - wczesniej w Rzeczypospolitej Polskiej niestosowane
produkty lecznicze - w 2020 r. wdrozono bispecyficzne przeciwcialo nasladujace aktywny czynnik
VIII - emicizumab dla pacjentéw z hemofilia A powiklang inhibitorem, a w 2021 r. koncentrat
rekombinowanego wieprzowego czynnika VIII dla pacjentéw z nabyta hemofilia A.

4. Wprowadzono system dostaw domowych koncentratu czynnika krzepniecia VIII, koncentratu
czynnika krzepniecia IX, koncentratu aktywowanych czynnikéw zespolu protrombiny oraz
bispecyticznego przeciwciala nasladujacego aktywny czynnik VIII - emicizumabu.

5. Wdrozono procedury - strategi¢ postepowania w przypadku dziatan z zakresu ratownictwa
medycznego, ktéra zapewnia natychmiastowy dostep do leczenia chorych na skazy krwotoczne
w stanach naglych na SOR/KOR/IP w szpitalach, w ktérych powolano osrodki leczenia
hemofilii. Objeto cyklem szkolen dyspozytoréw i ratownikéw medycznych, ktore na biezaco sa
aktualizowane. W celu jej realizacji sq utrzymywane wspomniane depozyty szpitalne
koncentratow czynnikéw krzepniecia. Ponadto, sq przeprowadzane szkolenia kadry medycznej
zaangazowanej w realizacje celow programu. Dla Systemu Panstwowego Ratownictwa
Medycznego opracowano i opublikowano: ,,Dobre praktyki postepowania dyspozytorow
medycznych, zespoléw ratownictwa medycznego oraz SOR/IP wobec pacjenta z hemofilia lub
pokrewng skazg krwotoczng”.

6. Zatwierdzono aktualizacje programu doskonalenia zawodowego dyspozytoréw medycznych,
gdzie w ramach bloku tematycznego dotyczacego zagadnien z ratownictwa medycznego
niezbednych do realizacji zadan dyspozytora medycznego, dyspozytor medyczny nabywa wiedze¢
z zakresu przyczyny, objawow 1 postgpowania w przypadkach krwawienia, w tym u oséb chorych
na hemofilie.

7. Przygotowano zalozenia 1 rozpoczeto budowe systemu teleinformatycznego obslugi pacjenta
chorego na hemofili¢, w tym ewidencji chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne,
udostepniajacego 6 ustug (Elektroniczny dzienniczek pacjenta chorego na hemofili¢ lub skazy
krwotoczne, Elektroniczne zapotrzebowania na produkty krwiopochodne, rekombinowane
czynniki krzepnigcia, desmopresyne i bispecyficzne przeciwcialo nasladujace aktywny czynnik
VIII, Elektroniczna ewidencje chorych na hemotfili¢ i skazy krwotoczne, Koordynacja opieki nad
pacjentem z hemotfilia i skazami krwotocznymi, Rozliczanie §wiadczen, Logistyka - realizacja
dostaw) pokrywajacych zasadnicze potrzeby réznych interesariuszy tj. pacjentow, Narodowego
Centrum Krwi, Osrodkéw Leczenia Hemofilii oraz Ministerstwa Zdrowia.

Przedstawiajac powyzsze, obecne postepowanie z chorymi na hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne determinuja:
1. Rekomendacje opracowane przez Grupe do Spraw Hemostazy przy Polskim Towarzystwie

Hematologéw 1 Transfuzjologow. Wykaz obowiazujacych w Rzeczypospolitej Polskiej
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rekomendacji dotyczacych leczenia chorych na skazy krwotoczne stanowi zalacznik nr 4 do
Programu.
Ustawa z dnia 27 sierpnia 2004 r. o §wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkéw
publicznych, w nastepstwie ktorej:
a) realizowany jest dotychczasowy Program,
b) wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie swiadczen
gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego (Dz. U. z 2021 r. poz. 209, z pdzn. zm.),
zawierajace warunki leczenia szpitalnego hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych. Warunki
te okreslono w zalaczniku nr 3, czesci I poz. 21 lit. A 1B oraz poz. 32 lit. A 1B,
¢) wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 6 listopada 2013 r. w sprawie §wiadczen
gwarantowanych z zakresu ambulatoryjnej opieki specjalistycznej (Dz. U. z 2016 r., poz. 357, z
poézn. zm.), zawierajace warunki leczenia ambulatoryjnego skaz krwotocznych. Warunki te
okreslono w zalaczniku nr 5 poz. 28 — 31.
Ustawa z dnia 12 maja 2011 r. o refundacji lekéw, $rodkéw spozywczych specjalnego
przeznaczenia zywieniowego oraz wyroboéw medycznych (Dz. U. z 2022 r., poz. 2555, z pézn.
zm.), na podstawie, ktorej umozliwione jest leczenie pacjentéw w ramach programu lekowego
»Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilia A 1 B”.
Ustawa z dnia 8 wrzednia 2006 r. o Pafdstwowym Ratownictwie Medycznym (Dz. U. z 2022 r.
poz. 1720, z pézn. zm.), na podstawie, ktorej wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 16
grudnia 2019 r. w sprawie medycznych czynnosci ratunkowych i swiadczen zdrowotnych inne niz
medyczne czynnodci ratunkowe, ktére moga by¢ udzielane przez ratownika medycznego (Dz. U.
z 2022 1. poz. 863), umozliwiajace ratownikom podawanie koncentratéw czynnikoéw krzepniecia
1 desmopresyny, z zasoboéw wiasnych chorego.
Ustawa z dnia 15 lipca 2011 r. o zawodach pielggniarki i potoznej (Dz. U. z 2022 r. poz. 2702),
na podstawie ktorej wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 28 lutego 2017 1. w sprawie
rodzaju i zakresu $wiadczen zapobiegawczych, diagnostycznych, leczniczych i rehabilitacyjnych
udzielanych przez pielegniarke albo polozna samodzielnie bez zlecenia lekarskiego (Dz. U. poz.
497), umozliwiajace pielegniarkom i poloznym podawanie produktéw krwiopochodnych,
rekombinowanych koncentratow czynnikoéw krzepnigcia oraz desmopresyny, w stanach naglego
zagrozenia zdrowotnego.
Ustawa z dnia 22 sierpnia 1997 r. o publicznej stuzbie krwi (Dz. U. z 2021 r. poz. 1749, z pdzn.
zm.), zobowigzujaca RCKiK do realizacji zaopatrzenia w produkty krwiopochodne,
rekombinowane koncentraty czynnikoéw krzepnigcia oraz desmopresyne, na podstawie, ktorej
wydano rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 27 sierpnia 2021 r. w sprawie szczegdlowego
wzoru zamowienia indywidualnego na produkty krwiopochodne, rekombinowane koncentraty
czynnikow krzepnigcia oraz desmopresyne (Dz. U. poz. 1592).
Ustawa z dnia 6 wrzesnia 2001 r. prawo farmaceutyczne (Dz. U. 2022r. poz. 2301), w ktorej
okreslono zasady dystrybucji produktéw leczniczych (koncentratéw czynnikoéw krzepnigcia oraz
desmopresyne) przez RCKiK.
Dobre praktyki postepowania dyspozytoréw medycznych, zespotéw ratownictwa medycznego
oraz SOR/IP wobec pacjenta z hemofilia lub pokrewna skaza krwotoczng - E. Lech-Maradda —
Konsultant Krajowy w dziedzinie hematologii, J. Ladny — Konsultant Krajowy w dziedzinie
medycyny ratunkowej, W. Kraska — Sekretarz Stanu w Ministerstwie Zdrowia.
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II. Cele programu polityki zdrowotnej i mierniki efektywnosci jego realizacji’®

I1.1. Cel gtéwny:
Zapewnienie opieki i poprawa standardu leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne.

I1. 2. Cele szczegétowe:
1. Poprawa jakosci gycia 0sob chorych na hemofilie i pokrewne skagy krwotoczne,
2. Zaopatrzenie w leki niexbedne dla chorych na hemofilie i pokrewne skazgy krwotoczne,
3. Wzmocnienie nadzorn nad stosowaniem produktow lecznicgych u ww. grupy chorych, oraz podniesienie wiedzy
personeln medycznego aangazowanego w sprawowanie specjalistyeznel opieki nad tq grupq chorych.

I1.3. Mierniki efektywnosci realizacji programu polityki zdrowotnej
Mierniki efektywnosci w ujeciu globalnym przedstawiono w tabeli 7.

Tabela 7. Mierniki efektywnosci realizacji dziatan programu.

Cel gtéwny Miernik Metoda pomiaru
Zapewnienie opieki i poprawa Liczba pacjentéw objetych opieka Dokumen.taq a- raporty liczby
standardu leczenia chorych na hemofili¢ osérodkow leczenia hemofilii i objetych Op}e_k?’c osrodk6w leczenia
i pokrewne skazy krwotoczne. pokrewnych skaz krwotocznych. hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.
Cele szczegotowe Mierniki Metoda pomiaru
Liczba pacjentéw, ktorym wydano Dokumentacja — raporty liczby
R ; karty postgpowania wystawionych kart postgpowania
Poprawa jakosci zycia 0s6b chorych na przez osrodki leczenia hemofilii.

hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne.

Liczba osrodkéw, ktore przystapity do| Dokumentacja — liczba o$rodkéw,
akredytacji. ktore przystapity do akredytacii.

Srednie roczne zuzycie produktéw

leczniczych na mieszkanca kraju, w

szczegolnosci koncentrat czynnika
VIII oraz koncentrat czynnika IX

Zaopatrzenie w leki niezbedne dla
chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne, ucigzliwosci zwigzanych z

odbiorem produktéw leczniczych, celem

prowadzenia profilaktyki i leczenia Licsb entéw obietveh dost . | Dokumentacja kwalifikacji do dostaw
domowego. _iczba pacjentow objetych dostawami domowych.

domowymi.

Dokumentacja rocznego zuzycia.

Liczba pacjentéw chorych na
hemofili¢ i pokrewne skazy

krwotoczne. . .
Dane statystyczne liczby pacjentéw,
Wzmocnienie nadzoru nad stosowaniem ktérym  wydano leki na hemofili¢ lub
produktéw leczniczych u ww. grupy pokrewne skazy krwotoczne.
chorych, oraz podniesienie wiedzy Dokumentacja uzytkownika oraz

personelu medycznego zaangazowanego protokoly z odbytych szkolen.
w sprawowanie specjalistycznej opieki

nad ta grupa chorych.

Liczba udostgpnionych nowych

funkcjonalnosci. . . .
] Dokumentacja szkoleniowa — liczba

Odsetek 0s6b, u ktérych wzrdst 0s6b, ktére przeszkolono.

poziom wiedzy w zakresie hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych.

¢ Powyzsze cele zostaly sformulowane zgodnie z koncepcja SMART, wobec czego kazdy mozna okresli¢ jako: 1) Specific — sprecyzowany,
konkretny, szczegbtowy i dobrze zdefiniowany. Specyficzno$¢ celu oznacza precyzje w opisaniu tego, co ma zostac osiagnicte w przysztosci.
Cel ma jasno zdefiniowany rezultat. 2) Measurable — mierzalny. To cel, ktérego realizacje mozna monitorowaé i mierzy¢. 3) Achiavable —
osiagalny. Osiagalno$¢ celu oznacza, ze osoby, ktére maja go osiagnaé powinny mie¢ mozliwos¢ zdobycia zasobow potrzebnych do jego
realizacji. Powyzsze cele nie beda zbyt tatwe lub zbyt trudne do osiagnigcia. 4) Relevant — istotny, wazny. Cele sa powiazane z warto§ciami
i priotytetami. 5) Time-bound- zaplanowany w czasie. Dzigki temu istnieje mozliwosé skutecznego monitorowania realizacji celu.
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Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

ITI. Charakterystyka populacji docelowej oraz charakterystyka interwencji, jakie sa planowane
w ramach programu polityki zdrowotnej

I11.1. Populacja docelowa
Populacje docelowg programu zdrowotnego okreslono w tabeli 8. w rozbiciu na poszczegélne cele
szczegdlowe.

Tabela 8. Grupy docelowe programu.

Cel szczegotowy Grupy docelowe

Poprawa jakosci zycia 0s6b chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne.

Populacja chorych na hemofilie
Zaopatrzenie w leki niezbedne dla chorych na hemofilic i pokrewne skazy i pokrewne skazy krwotoczne.

krwotoczne.

Populacja chorych na hemofilie

Wzmocnienie nadzoru nad stosowaniem produktéw leczniczych u ww. grupy i pokrewne skazy krwgtoczne,
chorych, oraz podniesienie wiedzy personelu medycznego zaangazowanego w lekarze osrodkgw leczenia chorych
sprawowanie specjalistycznej opieki nad ta grupa chorych. na hemofili¢ i pokrewne skazy

krwotoczne, jednostki nadzorujace,
w tym MZ oraz NCK.

Programem zostana objeci chorzy z rozpoznaniem wrodzonych lub nabytych skaz krwotocznych oraz
inne grupy pacjentéw wymienione ponizej.

Do Programu zostang wlaczeni takze pacjenci w trakcie diagnostyki, u ktérych istnieje silne podejrzenie
skazy krwotocznej wymienionej w Programie, gdyz w pewnych sytuacjach niezastosowanie
natychmiastowego leczenia moze doprowadzi¢ w krétkim czasie do pogorszenia stanu zdrowia,
skutkujacego powaznym uszkodzeniem funkcji zyciowych organizmu lub utraty Zycia.
Wykaz skaz krwotocznych i innych grup pacjentéw objetych programem:

=  hemofilia A,

* hemofilia A powiklana inhibitorem,

= nabyta hemofilia A,

=  hemofilia B,

* hemofilia B powiklana inhibitorem,

= choroba von Willebranda,

* nabyty zesp6l von Willebranda,

* niedobory fibrynogenu,

* niedob6r protrombiny,

®= niedobér czynnika V,

* niedobd6r czynnika VII (hypoprokonwertynemia),

= niedobdr czynnika X,

® niedob6r czynnika X1,

* niedobor czynnika X111,

= zlozony niedobér czynnika V i czynnika VIII,

* zlozony wrodzony niedob6r czynnika II, czynnika VII, czynnika IX i czynnika X,

® obecno$¢ inhibitora fibrynogenu, czynnika II, V, VII, X, XI Tub XIII (a/fo- /ub autoprzeciwciat),

= trombastenia Glanzmanna,
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Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

= zespol Bernarda-Souliera,

* inne wrodzone trombocytopatie,

= nosicielki hemofilii A 1 B z graniczng aktywnoscig czynnika VIII lub IX oraz dodatnim wywiadem
krwotocznym,

® osoby z graniczna aktywno$cia czynnika von Willebranda oraz dodatnim wywiadem
krwotocznym.

ITI.2. Kryteria kwalifikacji do udziatu w programie polityki zdrowotnej oraz kryteria wylaczenia
z programu polityki zdrowotnej i linie leczenia.

Kryteria kwalifikacji do udzialu w programie polityki zdrowotnej oraz kryteria wylaczenia z programu
polityki zdrowotnej w rozpisaniu na moduly przedstawiono w tabeli 9.
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Tabela 9. Kryteria kwalifikacji do udziatu w programie polityki zdrowotnej oraz kryteria wytaczenia z programu polityki zdrowotne;j.

Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Modut

Przeznaczenie lekow

Kryteria kwalifikacji

Kryteria wylaczenia

Modut 1

Zapewnienie koncentratéw czynnikéw
krzepnigcia i desmopresyny dostepnych
niezaleznie od wieku pacjenta:

1) koncentratu czynnika VIII7;
2) koncentratu czynnika IX8;;

3) koncentratu czynnika VIII
zawierajacego czynnik von
Willebranda o proporcji VWE:FVIII
co najmniej 1:1;

4) koncentratu aktywowanych
czynnikéw zespotu protrombiny
aPCC;

5) koncentratu czynnikéw zespotu
protrombiny (PCC);

6) koncentratu rekombinowanego
wieprzowego czynnika VIII;

7) koncentratu czynnika VII;

8) koncentratu rekombinowanego
czynnika VIa;

9) koncentratu fibrynogenu;

10) koncentratu czynnika XIII;
11) desmopresyny dozylnej;

12) desmopresyny donosowe;j.

Leczenie krwawien w warunkach domowych.

Profilaktyka dorostego chorego na hemofilie
A lub B o ciezkim przebiegu klinicznym,
niepowiklang inhibitorem.

Program immunotolerancji.

Profilaktyka chorego z hemofilia A lub B

powiklang inhibitorem, niezaleznie od wieku.

Profilaktyka chorego z inng niz hemofilia A
lub B skaza krwotoczna o cigzkim przebiegu
klinicznym, niezaleznie od wieku oraz
obecnoéci inhibitora.

Leczenie ambulatoryjne.

Leczenie szpitalne.

Stwierdzenie lub podejrzenie nastepujacych skaz
krwotocznych:

1) hemofilia A;

2) hemofilia A powiktana inhibitorem;

3) nabyta hemofilia A;

4)hemofilia B;

5) hemofilia B powiktana inhibitorem;

6) choroba von Willebranda;

7) nabyty zesp6t von Willebranda;

8) niedobory fibrynogenu;

9) niedobér protrombiny;

10) niedobér czynnika V;

11) niedob6r czynnika VII (hypoprokonwertynemia);
12) niedobér czynnika X;

13) niedobér czynnika XI;

14) niedobér czynnika XIII;

15) ztozony niedobér czynnika V i czynnika VIII;

16) ztozony wrodzony niedobér czynnika II, czynnika
VII, czynnika IX 1 czynnika X;

17) obecno$¢ inhibitora fibrynogenu, czynnika II, V, VII,
X, XI lub XIII (allo-lub autoprzeciwcial);

18) trombastenia Glanzmanna;

19) zespo6t Bernarda-Souliera;

20) inne wrodzone trombocytopatie;

21) nosicielki hemofilii A i B z graniczna aktywnoscia
czynnika VIII lub IX oraz dodatnim wywiadem
krwotocznym;

22) osoby z graniczng aktywnoscia czynnika von
Willebranda oraz dodatnim wywiadem krwotocznym.

. Zgon.
. Nie potwierdzenie si¢ podejrzenia skazy

krwotoczne;j.

. Ustanie lub wyleczenie skazy krwotocznej (np.

o preszezepie watroby lub ustanie nabytej hemofilii
A).

. Wylaczenie na zyczenie pacjenta, na dowolnym

etapie.

7 Przyjmuje si¢ mozliwos$¢ stosowania zaréwno koncentratow czynnikow krzepniecia VIII osoczopochodnych, jak i rekombinowanych, a takze o standardowym i przedtuzonym dziataniu
g/ednofzamwa i naprzemiennie 1w ramach jednego roku kalendargowego oraz w trakcie danego roku kalendargowego), w zaleznosci od wynikow postQEowaﬁ o udzielenie zamowienia publicznego.
3

Przyjmuje si¢ mozliwos¢ stosowania zarowno koncentratow czynnikdéw krzepnigcia IX osoczopochodnych, jak i rekombinowanyc

a takze o standardowym i przedluzonym dzialaniu

(jednoczasowo i napriemiennie w ramach jednego roku kalendarzowego oraz w trakcie danego roku kalendarzowego), w zaleznoéci od wynikéw postepowan o udzielenie zaméwienia publicznego.

Strona 18 z 61




Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Modut 2

1. Zapewnienie koncentratow
rekombinowanych czynnikéw
krzepniecia VIII i IX dla dzieci 1
dorostych, ktérzy nie otrzymywali
wezesniej osoczopochodnych
koncentratéw czynnikéw krzepniecia
VIII i IX w ramach programu

o Zapobieganie krwawieniom n dzieci 3
hemofiliq A i B”.

2. Zapewnienie koncentratow
rekombinowanych czynnikéw
krzepniecia VIII i IX innym pacjentom, u
ktérych stwierdzono dziatania
niepozadane po stosowaniu wigcej niz
jednego osoczopochodnego koncentratu
czynnika krzepnigcia VIII lub IX i
zostalo to udokumentowane oraz
zgloszone do URPLWMIiPB.

3. W przypadku doroslych pacjentdw,
ktérzy nie otrzymywali wezesdniej
osoczopochodnych koncentratéw
czynnikéw krzepniecia VIIT i IX (nie
dotyezy pkt 1 i 2) warunkiem dostgpu do
leczenia rekombinowanymi czynnikami
jest weryfikacja przez lekarza z osrodka
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych i wydanie opinii Radzie
Programu oraz ostateczna kwalifikacja
przez Rade Programu.

4. Zapewnienie koncentratéw
rekombinowanych czynnikéw
krzepniecia osobom po ukofczeniu 18
roku zycia, ktére w chwili przejscia z
osrodka pediatrycznego do osrodka dla
dorostych otrzymywaly ww. koncentrat
w ramach programu ,,Zapobieganie
krwawieniom u dzieci 3 hemofilia A i B”.

1.Leczenie krwawied w watunkach domowych.

2. Profilaktyka dorostego chorego na hemofili¢ A
lub B o ci¢zkim przebiegu klinicznym,
niepowiklana inhibitorem.

3. Profilaktyka dziecka chorego na hemofili¢ A lub
B niepowiktang inhibitorem, przez okres
poprzedzajacy wlaczenie do programu
s Zapobieganie krwawieniom u diieci 3 hemofiliq A i B”
i pod warunkiem rozpoczetej procedury
kwalifikacji do tego programu.

4. Program immunotolerancii (o zle niemozliwe jest
wykazanie odpowiedzialnosci podmiotn odpowiedzialnego
ga wytworgenie inhibitora).

5. Leczenie ambulatoryjne.

6. Leczenie szpitalne.

Drzieci i dorodli, ktérzy nie otrzymywali wezesniej
osoczopochodnych koncentratéw czynnika VIII i IX w
nastepujacych skazach krwotocznych:

1) hemofilia A;

2) hemofilia A powiktana inhibitorem;

3) hemotfilia B;

4) hemofilia B powiktana inhibitorem.

W wyjatkowych przypadkach dla dorostych oraz dzieci, u
ktérych stwierdzono dzialania niepozadane po
stosowaniu wigcej niz jednego osoczopochodnego
koncentratu czynnika krzepniecia VIII lub IX, a dziatania
niepozadane zostaly udokumentowane i zgloszone do
URPLWMIPB.

Pacjenci po ukoficzeniu 18 roku zycia, ktérzy w chwili
przejscia z osrodka pediatrycznego do osrodka dla
dorostych otrzymywali ww. koncentrat w rtamach
programu ,,Zapobieganie krwawieniom n dzieci 3 hemofiliq A i
B”.

1.Zgon.

2. Ustanie lub wyleczenie skazy krwotocznej (1p.
po preszezepie watroby lub ustanie nabytej hemofilii
A).

3. Wylaczenie na zyczenie pacjenta, na
dowolnym etapie.
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Modut 3

Zapewnienie bispecyficznego
przeciwciata nasladujacego aktywny
czynnik VIII.

1. Profilaktyka krwawien u chorych z
obecnoscia inhibitora czynnika VIII, u
ktérych proba wywotania
immunotolerancji zakoficzyla si¢
niepowodzeniem lub wystapily
przeciwwskazania do tego typu leczenia.

2. Profilaktyka krwawieni u chorych z
hemofilia A niepowiklang inhibitorem
czynnika VIIL

Pacjenci z hemofilia A powiklana inhibitorem spetnianie
tacznie dwoch kryteriow:?
1) obecnos$¢ inhibitora czynnika VIII w hemofilii A;
2) préba wywolania immunotolerancji zakoficzona
niepowodzeniem lub wystapienie przeciwwskazan do
tego typu leczenia.
Pacjenci z hemofilia A niepowiktana inhibitorem,
spetniajacy jedno z ponizszych kryteriéw, ktorzy:
1) po ukonczeniu 18 roku zycia, w chwili przejscia z
osrodka pediatrycznego do osrodka dla dorostych
otrzymywali bispecyficzne przeciwcialo nasladujace
aktywny czynnik VIII w ramach programu
o Zapobieganie krwawieniom n dzieci 3 hemofilia A i B”.
2) do dnia uchwalenia uchwaly przez Rade zakonczyli
udzial w badaniach klinicznych z bispecyficznym
przeciwcialem nasladujacym aktywny czynnik VIII, a
nastepnie zostali objeci programem PTAP*,

Konieczne zgloszenie chorego do NCK

*PTAP — Post Trial Access Program / Progtam Dostepu
Po Zakoniczeniu Badania Klinicznego

1. Nadwrazliwo$¢ na substancje czynna.

2. Zgon.

3. Ustanie lub wyleczenie skazy krwotocznej (#p.
po preszezepie watroby lub ustanie hemofilii A).

4. Wylaczenie na zyczenie pacjenta, na
dowolnym etapie.

Modut 4

Zapewnienie koncentratu czynnika von
Willebranda, przy czym proporcja
VWE:FVIII powinna wynosi¢ co
najmniej 2:1.

1. Leczenie krwawiet w warunkach domowych.

2. Profilaktyka u chorych na chorobe von
Willebranda o cigzkim przebiegu klinicznym,
niezaleznie od wieku.

3. Program immunotolerancji.

4. Leczenie ambulatoryjne.

5. Leczenie szpitalne.

Choroba von Willebranda lub nabyty zespdt von
Willebranda w przypadku:
1)  zagrozenia przeladowaniem czynnika VIII
lub
2)  braku reakcji na koncentrat czynnika VIII
zawierajacy czynnik von Willebranda o
proporcji VWE:FVIII co najmniej 1:1.

1. Ustanie zagrozenia przeladowaniem czynnika
VIIL.

2. Zgon.

3. Ustanie lub wyleczenie skazy krwotocznej (p.
po preszezepie watroby lub ustanie nabytego Zespoin
von Willebranda).

4. Wylaczenie na zyczenie pacjenta, na
dowolnym etapie.

Modut 5

Zapewnienie czynnikéw krzepnigcia o
przedtuzonym dzialaniu, koncentratu
rekombinowanego czynnika vW, innych
nowo rejestrowanych produktéw
leczniczych oraz terapii genowej do
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

Pacjenci zgloszeni do NCK i wskazanie do podania
produktu leczniczego zaakceptowane przez ministra
wlasciwego do spraw zdrowia, po uprzedniej opinii
AOTMIT.

Spelnianie facznie kryteriéw:
1) wykazanie efektywnosci medycznej lub kosztowej, w
ramach mozliwosci budzetu Programu, zgodnie z
procedurg w zataczniku nr 10 do programu i
2) opinia AOTMIT odnosnie wskazania do stosowania
leku.

1. Niepotwierdzenie si¢ efektywnosci medycznej
lub kosztowej wobec dotychczas stosowanych
produktéw leczniczych.

2. Zgon.

9 Czas wdrozenia do terapii musi uwzglednia¢ mozliwos¢ planowania zakupéw. Pacjent po zakwalifikowaniu moze oczekiwaé do kolejnego cyklu dostaw.
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krwotocznych dla pacjentéw wskazanych

przez Rade Programu.

Dodatkowe kryteria kwalifikacji wskazane we wniosku
o wlaczenie populacji pacjentéw do wybranej terapii i
zaakceptowane przez ministra wlasciwego do spraw

zdrowia.

3. Ustanie lub wyleczenie skazy krwotocznej (np.
po przeszezepie watroby lub ustanie nabytego Zespotn
von Willebranda).

4. Wylaczenie na zyczenie pacjenta, na
dowolnym etapie.

5. Dodatkowe kryteria wylaczenia wskazane we
wniosku o wlaczenie populacji pacjentéw do
wybranej terapii i zaakceptowane przez
ministra wlasciwego do spraw zdrowia.

Modut 5a

Zapewnienie humanizowanego
przeciwciata monoklonalnego bedacego
inhibitorem szlaku krzepnigcia zaleznego
od czynnika tkankowego

Profilaktyka krwawieni u chorych z obecnoscia
inhibitora czynnika IX.

Pacjenci z hemofilia B powiktana inhibitorem spelnianie
kryteriéw:

1) profilaktyka krwawien u pacjentéw od 12 roku zycia z
hemofilia B z obecnoscia inhibitora, u ktérych préba
wywolania immunotolerancji zakoficzyta si¢
niepowodzeniem lub wystapily przeciwwskazania do tego
typu leczenia;

2) brak skutecznosci dotychczasowej terapii lub
niemozliwa standardowa terapia z uwagi na brak dostepu
naczyniowego;

3) pacjenci z hemofilia B z obecno$cia inhibitora, ktérzy
zakoficzyli udzial w badaniach klinicznych
koncizumabem i w momencie kwalifikacji do badania
klinicznego spetniali kryteria aktualnego programu.

Konieczne zgloszenie chorego do NCK

1. Brak skutecznosci leczenia,

2. Wystapienie objaw6w nadwrazliwosci na
ktérakolwiek substancje czynna lub substancje
pomocnicza,

3. Wyleczenie pacjenta z hemofilii,

4. Wystapienie choréb lub stanéw ktére w opinii
lekarza uniemozliwiaja dalsze prowadzenie
leczenia,

5. Brak wspélpracy i nieprzestrzeganie zalecen
lekarskich dotyczacych podawania i schematu
leczenia oraz okresowych badani kontrolnych
oceniajacych skutecznosé i bezpieczenistwo
leczenia ze strony pacjenta lub jego prawnych
opiekunéw,

6. Wylaczenie na Zyczenie pacjenta na dowolnym
etapie,

7. Zgon pacjenta.

Modut 5b

Zapewnienie koncentratu
rekombinowanego ludzkiego czynnika
von Willebranda (tVWF).

Warunkiem dostepu do leczenia jest
weryfikacja przez lekarza z o§rodka
leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych i wydanie opinii Radzie
Programu oraz ostateczna kwalifikacja
przez Rade Programu z wylaczeniem
sytuacji naglych (o ktérych lekarz musi

1. Leczenie krwawien w warunkach domowych.

2. Profilaktyka u chorych na chorobe von
Willebranda.

3. Leczenie ambulatoryjne.

4. Leczenie szpitalne.

Spelnienie kryteriow:

1) pacjenci dorosli z typem choroby 21 3 von
Willebranda, u ktérych dotychczasowa terapia byta
nieskuteczna, lub u ktérych wykazano uczulenie na
osoczopochodne koncentraty VW /VIII,

2) pacjenci dorosli z typem 2 i 3 choroby von
Willebranda, kt6rzy maja krwotoki i krwawienia
zagrazajace zyciu,

3) pacjenci dorodli z typem 2 i 3 choroby von Willebranda
wymagajacy dtugoterminowej oraz okresowej
profilaktyki, w tym profilaktyki w okresie

okotozabiegowym.

1. Brak skutecznosci leczenia,

2. Wystapienie objaw6w nadwrazliwosci na
ktérakolwiek substancje czynna lub substancje
pomocnicza,

3. Wyleczenie pacjenta z choroby von
Willebranda,

4. Wystapienie choréb lub stanéw ktére w opinii
lekarza uniemozliwiaja dalsze prowadzenie
leczenia,

5. Brak wspolpracy i nieprzestrzeganie zalecen
lekarskich dotyczacych podawania i schematu
leczenia oraz okresowych badan kontrolnych
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poinformowa¢ Rad¢ Programu

niezwlocznie).

Konieczne zgloszenie chorego do NCK

oceniajacych skutecznosé i bezpieczenistwo
leczenia ze strony pacjenta,

6. Wylaczenie na Zyczenie pacjenta na dowolnym
ctapie,

7. Zgon pacjenta.
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Linie leczenia

Lekarz kwalifikujac pacjentéw do leczenia sposréd moduléow okreslonych w tabeli X ustala sposéb
leczenia biorac pod uwage bezpieczenstwo pacjenta i wdraza linie leczenia poczawszy od lekéw
o najnizszym koszcie do lekow o najwyzszym koszcie. W przypadku dzieci, ktére nie otrzymywaly
wczesniej osoczopochodnych koncentratow czynnikéw krzepniecia VIII 1 IX, mozliwe jest
rozpoczynanie leczenia od modutu 2.

W tabeli 10. wskazano linie leczenia trombastenii Glanzmanna i nabytej hemofilii A.

W przypadku trombastenii Glanzmanna i nabytej hemofilii A, w niniejszym Programie, zgodnie z opinig
Prezesa Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji z dnia 27 maja 2021 r. w sprawie reasumpcji
opinii w sprawie oceny dotychczasowego modelu finansowania koncentratéw czynnikéw krzepnigcia do
krwawien 1 zabiegéw dla subpopulacji pediatrycznej, nabytej hemofilii A i1 trombastenii Glanzmanna
uzupelnionej  pismem Prezesa Agencji Oceny Technologii Medycznych i1 Taryfikacji z dnia
9 listopada 2021 r., wskazuje si¢ opis linii leczenia w tych jednostkach chorobowych. Jednak postgpowanie
lekarza  zalezy od konkretnej sytuacji klinicznej 1 powinno si¢  odbywaé  zgodnie

z obowiazujacymi wytycznymi.

Tabela 10. Linie leczenia w trombastenii Glanzmanna i nabytej hemofilii A wg AOTMiT.

Skaza krwotoczna Linie leczenia
Trombastenia I linia leczenia
Glanzmanna 1. Brak przeciwcial przeciwptytkowych:

a) tagodne krwawienia:

—koncentrat rekombinowanego czynnika VIIa (po niepowodzeniu leczenia, rozumianym jako
brak zahamowania krwawienia, przy pomocy postgpowania miejscowego oraz lekéw
antyfibrynolitycznych),

b) krwawienia umiarkowane/ cigzkie:

— koncentrat rekombinowanego czynnika VIIa (niezaleznie od zastosowanego wczesniej leczenia
przy pomocy postgpowania miejscowego oraz lekéw antyfibrynolitycznych),

2. Obecnos¢ przeciwcial przeciwplytkowych:

a) tagodne krwawienia:

— koncentrat rekombinowanego czynnika VIIa (po niepowodzeniu leczenia, rozumianym jako
brak zahamowania krwawienia, przy pomocy postgpowania miejscowego oraz lekéw
antyfibrynolitycznych),

b) krwawienia umiarkowane/ cigzkie:

— koncentrat rekombinowanego czynnika VIla (niezaleznie od zastosowanego wezesniej leczenia

przy pomocy postgpowania miejscowego oraz lekéw antyfibrynolitycznych).

II linia leczenia

Brak przeciwcial przeciwplytkowych:

Krwawienia umiarkowane/ ciezkie:

— koncentrat plytek krwi (po niepowodzeniu wezesniejszego leczenia przy pomocy postgpowania
miejscowego, lekow antyfibrynolitycznych oraz koncentratem rekombinowanego czynnika VIIa).

Nabyta hemofilia A | I linia leczenia

— koncentrat rekombinowanego czynnika VIIa lub koncentrat aktywowanych czynnikéw zespolu
protrombiny aPCC lub rekombinowany wieprzowy czynnik VIII (terapia rpFVIII mozliwa do
zastosowania, jezeli w trakcie leczenia nie stwierdzono wystgpowania wysokiego miana inhibitora
tpFVIII /wysokiego poziomu przeciwcial przeciwko rpFVIII).

IT linia leczenia (po niepowodzeniu leczenia I linii, rozumianym jako brak zahamowania
krwawienia, do oceny i decyzji lekarza prowadzacego leczenie)

—w zaleznosci od rodzaju leczenia zastosowanego w I linii: koncentrat aktywowanych czynnikéw
zespolu protrombiny aPCC lub koncentrat rekombinowanego czynnika VIIa lub koncentrat
rekombinowanego wieprzowego czynnika VIII (terapia rpFVIII mozliwa do zastosowania, jezeli
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w trakcie leczenia nie stwierdzono wystgpowania wysokiego miana inhibitora rpFVIII/wysokiego
poziomu przeciwcial przeciwko rpFVIII).

III linia leczenia (po niepowodzeniu leczenia II linii, rozumianym jako brak zahamowania
krwawienia przez §rodki omijajace inhibitory, réwniez, gdy leki te sa niedostgpne, do oceny i
decyzji lekarza prowadzacego leczenie)

—w zaleznosci od rodzaju leczenia zastosowanego w 11 linii: koncentrat aktywowanych czynnikéw
zespolu protrombiny aPCC lub koncentrat rekombinowanego czynnika VIIa lub koncentrat
rekombinowanego wieprzowego czynnika VIII (terapia rpFVIII mozliwa do zastosowania, jezeli
w trakcie leczenia nie stwierdzono wystepowania wysokiego miana inhibitora tpFVIII/wysokiego
poziomu przeciwcial przeciwko rpFVIII).

Szczegodlne przypadki do rozwazenia w III linii leczenia, do oceny i decyzji lekarza prowadzacego
leczenie:

— hFVIII (szczegolne przypadki, np. gdy aPCC, tFVIIa, rpFVIII okazaly si¢ nieskuteczne; brak
tolerancji innego leczenia; male miano inhibitora wobec FVIII i krwawienie o niewielkim

nasileniu),

—1FVIIaiaPCC (terapia sckwencyjna, jesli czynniki te byly stosowane wezesniej w monoterapii).

Zr6dto: Opinia Prezesa Agenciji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji z dnia 27 maja 2021 r. w sprawie reasumpcji
opinii w sprawie oceny dotychczasowego modelu finansowania koncentratow czynnikéw krzepnigcia do krwawieti i zabiegow
dla subpopulacji pediatrycznej, nabytej hemofilii A i trombastenii Glanzmanna uzupelnionej pismem Prezesa Agencji Oceny
Technologii Medycznych i Taryfikacji z dnia 9 listopada 2021 r. przekazane Ministrowi Zdrowia znak: BP.4220.2.2021.AZ.

I11.3. Planowane interwencje

W ramach Programu przewidywane sa nizej wymienione interwencje.
1. W ramach celu szczegélowego ,,Poprawa jakosci Zycia osob chorych na hemofilie
1 pokrewne skazy krwotoczne, planuje si¢:
1.1.  Powolanie i funkcjonowanie os§rodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych i
objecie pacjentow kompleksowa opieka w tych osrodkach.
1.1.1. Powolanie, zadania i sposéb ich realizacii przez os$rodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.
1.1.2.  Wypracowanie przez zespol ekspercki standardow i sposobu akredytacji o§rodkéw leczenia
chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne.
1.1.1. Zawarcie uméw z funkcjonujacymi osrodkami powolanymi w ramach poprzedniej edycji
Programu. Nowe o$rodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostang powolane przez
upowaznienie do realizacji zadan Programu. Z o$rodkami tymi zostana zawarte umowy na realizacje
interwencji ,,powotanie i funkcjonowanie osrodkow lecgenia chorych na hemofili¢ i pokrewne skagy krwotocgne i objecie
pacjentow kompleksowq opiekq w tych osrodkach”. Warunkiem ndziatn w Programie jest spefnienie wymagari okreslonych
w rozporzadzenin Ministra Zdrowia 3 dnia 22 listopada 2013 roku w sprawie Swiadegen gwarantowanych 3 akresu
leczenia s3pitalnego, dla zakresu ,,Lecgenie hemofilii i pokrewnych skag krwotocznych”. Osrodki dotychczas
powolane (w ramach poprzedniej edycji) zostaly wskazane w zalacznikach nr 13-14 do Programu oraz
na stronie internetowej www.nck.gov.pl/lista-osrodkow'’; gdyz podmioty te zlozyly do Narodowego

Funduszu Zdrowia deklaracje spelnienia ww. warunkéw lub sg to podmioty lecznicze realizujace Program
s Zapobieganie krwawieniom u dieci 3 hemofiliqa A i B”. Warunkiem upowaznienia 1 podpisania oraz dalszej
realizacji ww. umow jest weryfikacja w NFZ, czy ww. podmioty maja zapewnione finansowania
swiadczen tej grupy chorych. Zadania osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych:

10 Lista biezaco aktualizowana
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1) sprawowanie kompleksowej opieki nad chorymi na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne
zgodnie z polskimi wytycznymi postepowania;

2) sprawowanie nadzoru nad leczeniem w warunkach domowych chorych na hemofili¢ i pokrewne
skazy krwotoczne, tj. monitorowanie dzienniczkéw zuzycia lekéw udostepnianych w
szczegblnosci w ramach nowych terapii oraz dostaw domowych czynnikéw krzepnigcia;

3) prowadzenie instruktazu dla pacjentéw 1 ich rodzin w zakresie bezpiecznego stosowania
produktéw leczniczych, zasad podawania i sposobu przechowywania ww. produktow
leczniczych;

4) regularna, zgodnie ze wskazaniami lekarskimi, ocena stanu zdrowia chorych na hemofili¢ i
pokrewne skazy krwotoczne;

5) potwierdzanie wykonywanych zadan przez wystawianie i aktualizacje kazdemu pacjentowi, w
terminach wynikajacych z zalecen lekarza, kart postepowania zgodnie z zalacznikiem nr 1 do
Programu; aktualizacja kart postgpowania powinna si¢ odbywac zgodnie z decyzja lekarza;

6) przekazywanie przez osrodek pediatryczny pacjenta po ukonczeniu 18 r. z. do osrodka dla
dorostych wystawiajac skierowanie zgodnie z zalacznikiem nr 3;

7) uzgadnianie przez koordynatora osrodka pediatrycznego z koordynatorem osrodka dla dorostych
terminu wizyty;

8) kontynuowanie przez osrodek dla dorostych prowadzenia profilaktyki pacjenta po 18 r.z.;

9) prowadzenie depozytu koncentratéw czynnikow krzepnigcia 1 desmopresyny na podstawie
umowy zawartej z RCKIK; zawsze obowiazuje zasada ,,najpierw czynnik™;

10) pelnienie calodobowego dyzuru konsultacyjnego dla innych podmiotéow leczniczych, w tym
lekarzy podstawowej opieki zdrowotnej i Panstwowego Ratownictwa Medycznego wraz z
opublikowaniem na stronie internetowej osrodka numeru telefonu do konsultacji sytuacii
naglych;

11) wprowadzanie danych pacjentéw do systemu teleinformatycznego dotyczacego obstugi pacjenta
chorego na hemotfili¢, w tym ewidencji chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne, po
zakonczeniu jego budowy;

12) weryfikacja dorostych pacjentéw, ktoérzy nie byli dotychczas leczeni osoczopochodnymi
koncentratami czynnikéw krzepniecia VIII i IX oraz zglaszanie pacjentéw do NCK 1 RCKiK do
dostaw domowych;

13) zglaszanie pacjentéw do NCK w ramach leczenia w module 2, 3, 5, 5a oraz 5b. Wz6r zaméwienia
na bispecyficzne przeciwciata nasladujacego aktywny czynnik VIII, ktory stuzy zgloszeniu do
modutu 3, okreéla zalacznik nr 9 do Programu; wzor zaméwienia na humanizowane przeciwcialo
monoklonalne bedace inhibitorem szlaku krzepnigcia zaleznego od czynnika tkankowego, ktory
stuzy zgloszeniu do modutu 5a, okresla zalacznik na 9a do Programu; wzér karty zgloszenia
zapotrzebowania na lek Veyvondi (rekombinowany czynnik von Willebranda), ktory stuzy
zgloszeniu do modutu 5b, okresla zalacznik na 9b do Programu;

14) kierowanie kadry medycznej na szkolenia prowadzone przez osrodki leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych, ktérym powierzono funkcje konsultacyjna i szkoleniowa (w
przypadku braku mozliwosci pozyskania ratownikéw medycznych na szkolenia, o§rodki szkolace
moga zwrocic si¢ o wskazanie uczestnikéw do innych niz osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych szpitali, ktére prowadza depozyty koncentratéw czynnikow krzepnigcia i
posiadajg w strukturze szpitalny oddzial ratunkowy (SOR),kliniczny oddziat ratunkowy (KOR)
lub izbe przyjec (IP);

15) konsultacje dla pacjentéw w os$rodku leczenia lub telefoniczne;
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16) diagnostyka hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych — finansowana ze srodkéw NEFZ. Zakres
badan diagnostycznych — zgodnie z rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013
r. w sprawie $wiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zalacznik nr 3, czes¢ 1
poz. 21 lit. A lub B lub 32 lit. A Iub B;

17) przyjmowanie na stan, przechowywanie i magazynowanie zakupionych lekéw niesubstytucyjnych
do leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, z wylaczeniem desmopresyny, zgodnie z
umowami zawartymi przez NCK i wykonawce;

18) wydawanie pacjentom bispecyficznego przeciwciala nasladujacego aktywny czynnik VIII oraz
humanizowanego przeciwciala monoklonalnego bedacego inhibitorem szlaku krzepnigcia
zaleznego od czynnika tkankowego. Wzor zamowienia na bispecyficzne przeciwciala
nasladujacego aktywny czynnik VIII okresla zalacznik nr 9 do Programu; wzér zaméwienia na
humanizowane przeciwcialo monoklonalne bedace inhibitorem szlaku krzepnigcia zaleznego od
czynnika tkankowego okresla zatacznik nr 9a do Programu;

19) opracowanie, wdrozenie i aktualizowanie procedury postepowania z chorymi na hemofilie 1
pokrewne skazy krwotoczne w przypadkach naglych przez izbe przyje¢ i SOR/KOR (o ile
os$rodek posiada SOR/KOR); ZRM/IP.

20) wskazanie przedstawiciela osrodka leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych do
udziatu w spotkaniach dotyczacych Programu;

21) zapewnienie lokalnego koordynatora/koordynatoréw ds. integrowania, koordynowania i
synchronizowania zadan o$rodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
wynikajacych z umowy na realizacje Programu. Do zadan koordynatora w szczegolnosci nalezy:

a) biezace raportowanie realizacji zadan osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych wynikajacych z umowy,

b) monitorowanie zglaszalnosci i wsparcie pacjentéw w ramach wizyt konsultacyjnych,

¢) monitorowanie czynnikéw krzepnigcia u pacjentéw objetych dostawami domowymi,

d) biezace weryfikowanie danych kontaktowych osrodka, w przypadku zmiany niezwloczne
przekazanie informacji do NCK,

e) udzial w cyklicznych spotkaniach lokalnych koordynatoréw oraz przedstawicieli o§rodkéw
leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz organizowanych zdalnie;

22) powolanie kierownika osrodka leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
kierujacego i nadzorujacego wlasciwg realizacja zadan osrodka wymienionych powyzej.

Do zadan kierownika w szczegolnosci nalezy:

a) merytoryczny nadzor nad funkcjonowaniem osrodka;

b) partycypowanie w dysponowaniu zasobami w celu zapewnienia kompleksowej opieki
chorym wynikajacym z Programu;

c) dbanie o podnoszenie kwalifikacji pracownikéw osrodka;

d) udzial w spotkaniach kierownikéw osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
organizowanych zdalnie;

e) wspolpraca z Narodowym Centrum Krwi, regionalnymi centrami krwiodawstwa i
krwiolecznictwa, osrodkami leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne,
organizacjami pacjentow.

1.1.2. Sposob realizacji zadan przez o§rodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
1.1.2.1. Potwierdzeniem objecia opieka pacjenta przez o$rodek leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

krwotocznych bedzie wystawienie karty postepowania zgodnie z zalacznikiem nr 1 do Programu.

Strona 26 z 61

Ministerstwo
Zdrowia




Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Osrodki leczenia powinny wydawac rowniez karte (legitymacje) chorego na hemofilie. Karta (legitymacia)
chorego na hemofili¢ powinna zawiera¢ informacje zgodnie z zalacznikiem nr 2.

1.1.2.2. Pacjent powinien regularnie, wedlug zalecen lekarza z osrodka zglaszaé si¢ do o$rodka w celu
oceny stanu zdrowia, uzyskania informacji o badaniach kontrolnych i innych procedurach zalecanych
przez lekarza, a takze celem weryfikacji karty postepowania i karty chorego na hemofilie. W sytuacjach
niewymagajacych (wedlug oceny lekarza) osobistej wizyty w o$rodku pacjent moze uzyskac¢ porade lub
np. zamoéwienie na produkt leczniczy, kontaktujac si¢ z lekarzem w formie e-konsultacji. Pacjent ma
obowiazek udostepni¢ lekarzowi wymagane przez niego dokumenty (np. wyniki badan, karty
informacyjne z hospitalizacji).

1.1.2.3. Karta postgpowania jest wystawiana w trzech egzemplarzach, po jednym dla osrodka leczenia
hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych i pacjenta, w celu okazania w sytuacji postepowania naglego
(np. przez Panstwowe Ratownictwo Medyczne) oraz dla lekarza, ktéry bedzie wypisywal pacjentowi
zamoOwienia indywidualne na produkty krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikdw
krzepniecia, desmopresyne, bispecyficzne przeciwciala nasladujace aktywny czynnik VIII oraz
humanizowane przeciwcialo monoklonalne bedace inhibitorem szlaku krzepniecia zaleznego od czynnika
tkankowego. Karta (legitymacja) chorego na hemofili¢ jest wystawiana w jednym egzemplarzu (dla
pacjenta), a kopia pozostaje w o$rodku.

1.2. Z uwagi na wieloaspektowy charakter opieki, jaka os$rodek leczenia chorych na hemofili¢ bedzie
zobowiazany zapewni¢ pacjentom, bedzie przyznawane wynagrodzenie ryczaltowe wyliczane
nastepujaco: 350 zt rocznie na jednego zarejestrowanego w o$rodku pacjenta oraz réwnowartos¢ kosztow
rocznego wynagrodzenia sekretarki medycznej' wraz z pochodnymi w wysokosci 0,5 etatu dla osrodkow
wykazujacych do 50 pacjentéw rocznie, 3/4 etatu dla osrodkéw wykazujacych od 51 do 100
zarejestrowanych pacjentéw rocznie, 1 etat dla osrodkow wykazujacych od 101 do 200 zarejestrowanych
pacjentow rocznie, 1,5 etatu dla o§rodkéw wykazujacych od 201 do 350 zarejestrowanych pacjentdw
rocznie i 2 etaty dla o$rodkéw wykazujacych 351 lub wigcej zatrejestrowanych pacjentéw rocznie'”.
Ryczalt bedzie obejmowal, m. in. obsluge administracyjna, w tym wynagrodzenie lokalnego
koordynatora, zapewnienie calodobowego dyzuru telefonicznego dla innych podmiotéw leczniczych, w
tym lekarzy podstawowej opieki zdrowotnej 1 Panstwowego Ratownictwa Medycznego, druk 1 wydanie
kart postepowania oraz kart chorego na hemofilic. W celu uniknigcia podwojnej zaplaty za pacjenta,
osrodek jest obowiazany zglosi¢ pacjenta objetego opieka do NCK. W przypadku dwukrotnego, w ciagu
roku kalendarzowego, przypisania pacjenta do osrodka, wynagrodzenie otrzyma jedynie osrodek, ktory
jako pierwszy objal pacjenta opicka. Powyzsze nie dotyczy przypadkow wystawienia przez ten sam
osrodek leczenia hemotfilii i pokrewnych skaz krwotocznych nowej karty postepowania. W przypadku
braku mozliwosci osobistego stawienia si¢ w os§rodku karta postgpowania powinna by¢ wyslana
tradycyjng poczta lub za pomoca poczty elektronicznej w formie skanu dokumentu.

11 Sposéb ustalania wynagrodzenia: iloczyn ostatniego ogloszonego przez Prezesa Gléwnego Urzedu Statystycznego
przecigtnego wynagrodzenia w gospodarce narodowej za pelny rok kalendarzowy (wraz z trzynastym wynagrodzeniem) i
wspotczynnika pracy dla pracownika dzialalnosci podstawowej, innego niz pracownik wykonujacy zawéd medyczny,
wymagajacy Sredniego wyksztalcenia, okreslonego w ustawie o sposobie ustalania najnizszego wynagrodzenia zasadniczego
niektérych pracownikéw zatrudnionych w podmiotach leczniczych powigkszone o 20,5% pochodnych wynagrodzenia, jednak
nie mniej niz wynagrodzenie minimalne. Kwota jest podstawa okreslenia ryczaltu.

12 Osrodek, ktory nie wykaze, ze utworzyl depozyt koncentratéw czynnikéw krzepnigcia, gdy nie ma mozliwosci
niezwlocznego zaopatrzenia RCKIK, nie otrzyma ryczaltu z tytulu réwnowartosci kosztéw rocznego wynagrodzenia
sekretarki medycznej.
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1.3. Realizacja strategii postepowania w przypadku dzialan z zakresu ratownictwa medycznego.

1.3.1. Priorytety w strategii postgpowania z chorymi na skazy krwotoczne wymienione w Programie w
stanach naglych.

1.3.1.1. Stan nagtego zagrozenia zdrowotnego okreslony w art. 3 pkt 8 ustawy z dnia 8 wrzesnia 20006 r.
o Panstwowym Ratownictwie Medycznym w przypadku chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne wystepuje mimo braku widocznych objawéw pogorszenia stanu zdrowia i wymaga
natychmiastowego leczenia koncentratami czynnikéw krzepnigcia. Bez tej ratunkowej pomocy
medycznej nalezy przewidywaé w krotkim czasie pogorszenie stanu zdrowia, skutkujace powaznym
uszkodzeniem funkcji zyciowych organizmu lub utraty zycia.

1.3.1.2. W sytuacjach krytycznych pacjentom z hemofilia 1 pokrewnymi skazami krwotocznymi nalezy,
dla ich bezpieczenstwa, zapewni¢ natychmiastowy dostep do leczenia oraz specjalistycznej opieki
medycznej, za postednictwem ZRM/SOR/KOR/IP oraz wielu lekarzy specjalistow.

1.3.1.3. W razie wystapienia urazu (zwlaszcza glowy) i/lub wystapienia powiklad krwotocznych, a w
szczegolnosci przed kazda procedura inwazyjna 1 operacyjna, pacjent powinien jak najszybciej otrzymac
koncentrat czynnika krzepnigcia.

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

1.3.1.5. Przy braku mozliwosci pozyskania koncentratu czynnika krzepnigcia ze szpitalnego depozytu,
lekarz petnigey dyzur na SOR/KOR/IP niezwlocznie po otrzymaniu informacji od ZRM dokonuje
zamowienia koncentratu w RCKiK.

1.3.1.6. Po podaniu koncentratu niedoborowego czynnika, lekarz, ratownik medyczny lub pielegniarka z
ZRM/SOR/KOR/IP konsultuje pacjenta z lekarzem z osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.

1.3.1.7. Przeprowadzenie konsultacji z lekarzem z osrodka leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewne
skazy krwotoczne jest obowiazkowe przed kazdym zabiegiem diagnostycznym badZz leczniczym
przebiegajacym z naruszeniem cigglosci tkanek u pacjenta chorego na hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne, jak roéwniez przed podaniem leku uposledzajacego hemostaze (o dziataniu

przeciwplytkowym, przeciwkrzepliwym, trombolitycznym).

UWAGA: Lekarz powinien zamowic ilo§¢ czynnika krzepnigcia wystarczajaca na co najmniej pierwsza
dawke lub podaé preparat, ktory pacjent posiada we wlasnych zasobach (leczeniu domowym) — w
zaleznosci od tego, co moze uczyni¢ szybciej. W stanie naglym rodzaj koncentratu i wielko$¢ pierwszej
dawki nalezy ustali¢ w oparciu o karte¢ postepowania lub karte chorego na hemofili¢ wydana przez
osrodek leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, pisemne zalecenia osrodka (jezeli pacjent
takie posiada) albo na podstawie ulotki dolaczonej do opakowania czynnika, ktory jest w posiadaniu
pacjenta. W razie braku dokumentacji nalezy skontaktowac si¢ z lekarzem z osrodka leczenia hemofilii
1 pokrewnych skaz krwotocznych.

2. W ramach celu szczegdlowego ,,Zaopatrzenie w leki niezbedne dla chorych na hemofilig
1 pokrewne skazy krwotoczne,”, planowane s3 nast¢pujace interwencje:
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2.1.

2.1.1.

2.1.2.

2.1.3.

2.2,

2.2.1.

Zakupy produktow leczniczych dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.
Zakupy produktow leczniczych zabezpieczaja cigglo$¢ leczenia chorych na minimum
pierwszy kwartal kolejnego roku. Brak dostepu do odpowiednich produktéw leczniczych,
moze spowodowac przerwe w kontynuacji leczenia chorych na hemofili¢ 1 pokrewne skazy
krwotoczne

Zakup bedzie dokonywany przez NCK za posrednictwem Zakladu Zaméwien Publicznych
przy Ministrze Zdrowia. Koncentraty czynnikéw krzepniecia VIII 1 IX beda kupowane bez
réznicowania na produkty osoczopochodne i rekombinowane oraz bez preferencji za czas
dzialania, z zastrzezeniem pkt 2.1.2. Zakup produktu leczniczego bedzie nastgpowal wraz z
zestawem do dozylnego albo podskérnego podawania, ktérego koszt, w ramach
postepowania o udzielenie zamoéwienia publicznego, powinien by¢ ujety przez wykonawce w
cenie jednostkowej tego produktu. W przypadku, gdy produkt leczniczy jest sprzedawany
przez wykonawce osobno, a zestaw do podawania osobno, wykonawca, w ramach
postepowania przetargowego, bedzie musial w oferowanej cenie jednostkowej produktu ujac
koszt zestawu do podawania, ale w dokumentach rozliczeniowych przedktadanych
Zamawiajacemu bedzie mial mozliwo$¢ wyszczegdlnienia kwoty, ktora stanowi ceng zestawu
do podawania. Przez zestaw do podawania rozumie si¢ rowniez wode do infuzji, o ile jest to
niezbedne do podania leku wlasciwego. Zakup i magazynowanie produktéw leczniczych
w magazynie depozytowym Narodowego Centrum Krwi, ktéry utworzy 1 bedzie prowadzil
Wykonawca w lokalizacji magazynu hurtowni farmaceutycznej. Wykonawca dostarczy na
wlasny koszt przedmiot zamoéwienia stosownie opakowanego i oznaczonego, zgodnie
z obowiazujacymi w Polsce przepisami zaréwno do magazynu depozytowego, jak rowniez do
wskazanych przez Narodowe Centrum Krwi bezposrednich odbiorcéw, tj. Regionalnych
Centréow Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa i/lub innych podmiotéw uprawnionych, zgodnie
z rozdzielnikiem przedstawionym przez Narodowe Centrum Krwi. Wykonawca pokrywa
koszty transportu 1 ubezpieczenia przedmiotu zaméwienia w trakcie dystrybucji.
Koncentraty czynnikoéw krzepniecia VIII i IX dla dzieci, bedgq kupowane za posrednictwem
Zaktadu Zaméwien Publicznych przy Ministrze Zdrowia, we wspélnych postgpowaniach o
udzielenie zamoéwien publicznych przez NCK oraz jednostke koordynujaca program lekowy
swZLapobieganie krwawieniom n dzieci 3 hemofilie A i B”. Celem wspolnych przetargdw bedzie
koordynacja metod zakupu produktéw leczniczych w obydwu programach, przede wszystkim
zakup tych samych produktéow leczniczych dla dzieci w obydwu programach, a takze z
uwzglednieniem mozliwosci zapewnienia takich samych ustug towarzyszacych.

W postepowaniach o udzielenie zamoéwienia publicznego, bedg stosowane odpowiednie
kryteria oceny ofert lub wymagania, celem uzyskania zestawéw do podawania koncentratow
czynnikow krzepnigcia przez port dla wszystkich pacjentéw z zaloZzonym portem, w ramach
serwisu posprzedazowego (niezalezenie od zestawu do dozylnego lub podskérnego
podawania bez udziatu portu).

Zapewnienie pacjentom zakupionych produktéw leczniczych zgodnie z kryteriami
kwalifikacji 1 wylaczenia w rozdziale II1.2 Programu.

Zakupione koncentraty czynnikéw krzepnigcia i desmopresyna beda wydawane przez
RCKIK, a bispecyficzne przeciwciala nasladujace aktywny czynnik VIII i humanizowane
przeciwcialo monoklonalne bedace inhibitorem szlaku krzepnigcia zaleznego od czynnika
tkankowego przez Osrodki leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych. W cene
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bispecyficznego przeciwciala nasladujacego aktywny czynnik VIII wliczone bedzie
zapewnienie przez wykonawce zamoéwienia publicznego na rzecz osrodkéw leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych odczynnikéw woltowych do oznaczen aktywnosci
czynnika krzepnigcia oraz miana inhibitora metoda chromogenna.

Zadania RCKiK:

1)

2)

3)

4)

5)

)

2.2.2.

1)

przyjecie na stan, przechowywanie i magazynowanie zakupionych koncentratow czynnikéw
krzepnigcia i desmopresyny, zgodnie z rozdzielnikami dostaw opracowanymi przez NCK;
wydawanie koncentratow czynnikéw krzepniecia i desmopresyny do leczenia pacjentom
1 podmiotom leczniczym, na podstawie imiennego zamowienia, zgodnie z rozporzadzeniem
Ministra Zdrowia z dnia 27 sierpnia 2021 r. w sprawie szczegdlowego wzoru zamoéwienia
indywidualnego na produkty krwiopochodne, rekombinowane koncentraty czynnikéw
krzepnigcia oraz desmopresyne (Dz. U. poz. 1592);

realizacja przesuni¢¢ koncentratow czynnikéw krzepnigcia i desmopresyny z innych RCKIK,
na podstawie dyspozycji NCK;

umozliwienie podmiotom leczniczym zawarcia umow na utworzenie depozytéw szpitalnych
koncentratow czynnikéw krzepniecia i desmopresyny, regulujacych miedzy innymi: zasady
odpowiedzialnosci 1 rotowania koncentratow czynnikéw krzepnigcia i desmopresyny (w celu
uniknigcia przeterminowania);

przekazywanie wlasciwemu wojewodzie informacji o utworzeniu depozytu szpitalnego, ze
wskazaniem adresu szpitala, gdzie taki depozyt zostal utworzony oraz wykazu skaz
krwotocznych, ktore beda zabezpieczone w ramach tego depozytu, celem przestania
informacji przez wojewode do dysponentéw zespoléw ratownictwa medycznego,
posiadajacych dyspozytornie medyczne;

przekazywanie do NCK informacji o utworzeniu depozytu szpitalnego, ze wskazaniem adresu
szpitala, gdzie taki depozyt zostal utworzony oraz wykazu skaz krwotocznych, ktére beda
zabezpieczone w ramach tego depozytu, celem biezacego aktualizowania danych podmiotéw
istotnych dla ratownictwa medycznego.

Realizacja 1 zapewnienie dostaw domowych koncentratéw czynnikéw krzepnigcia. Sposéb

organizacji dostaw domowych:
osrodki leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych zglosza do NCK pacjentow
regularnie pobierajacych koncentraty czynnikéw krzepnigcia, ktérzy zgodza si¢ na dostawy
domowe 1 beda przyjmowaé kupiony w zamoéwieniu publicznym produkt leczniczy. W
pierwszej kolejnosci osrodki beda zglaszaé pacjentow, ktérzy ze wzgledu na ograniczona w
znacznym stopniu sprawnos$¢ ruchows, brak w gospodarstwie domowym samochodu,
oddalenie miejsca zamieszkania od RCKiK, maja ograniczone mozliwo$ci odbioru produktow
leczniczych. Wstepnej/tymczasowej kwalifikacji dokonuje koordynator osrodka leczenia
chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne. Wniosek zostaje ostatecznie
potwierdzony przez lekarza z osrodka leczenia chorych na hemofilic i pokrewne skazy
krwotoczne. Wniosek o zapewnienie osprzetu do podawania koncentratow czynnikow
krzepnigcia przez port wypelnia lekarza z osrodka leczenia chorych na hemofili¢ 1 pokrewne
skazy krwotoczne.
Wzoér zgloszenia do dostaw domowych okresla zatacznik nr 5 do Programu, a wniosek o
zapewnienie osprzetu do podawania koncentratow czynnikéw krzepnigcia przez port
zalacznik nr 6; po zakwalifikowaniu do dostaw domowych koncentratu czynnika krzepnigcia,
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2)

3)

4)

5)

0)

7)

2.2.3.

D)

nie pézniej niz przed pierwsza dostawa, pacjent sklada lekarzowi o§rodka pisemna zgode na
dostawy domowe oraz zobowiazanie do przestrzegania zalecen lekarskich — wzor
oswiadczenia stanowi zalacznik nr 15 do programu. Kopia o§wiadczenia przekazywana jest do
NCK.
NCK na podstawie otrzymanych wnioskow tworzy 1 uzupelnia oddzielna dla kazdego rodzaju
produktu leczniczego liste pacjentéw regularnie pobierajacych dany rodzaj koncentratu
czynnika krzepniecia wraz z dawkowaniem i danymi teleadresowymi pacjentow, spelniajacych
kryteria kwalifikacji, celem zorganizowania 1 wykonywania zamoéwienia publicznego na zakup
produktu leczniczego wraz z dostawami do domoéw pacjentéw. Wiaczanie do dostaw
domowych odbywa si¢ zgodnie z kolejnoscig sktadanych wnioskdw;
w ramach dostaw domowych koncentratow czynnikéw krzepniecia dostepne beda leki
stosowane w profilaktyce i leczeniu krwawien;
w ramach dostaw domowych koncentratow czynnikoéw krzepniecia VIII 1 IX nie uczestnicza
dzieci objete programem ,,Zapobieganie krwawieniom u dzieci 3 hemofilia A i B”;
w przypadku gdy przed uruchomieniem lub w trakcie funkcjonowania dostaw domowych
okaze sig, ze pacjent nie moze korzysta¢ z dostaw domowych, np. z uwagi na zakontraktowanie
leku, ktérego pacjent nie moze stosowaé, NCK proponuje uczestnictwo w dostawie domowe;j
innemu pacjentowi;
w przypadku braku mozliwosci odbioru dostawy w trzech réznych cyklach dostaw, NCK
przystuguje prawo zaproponowania dostaw domowych kolejnemu pacjentowi z listy w miejsce
pacjenta, do ktorego realizacja dostaw domowych okazala si¢ niemozliwa;
dostawy domowe pacjentom z ci¢zkim przebiegiem choroby, beda odbywaly si¢ na podstawie
umowy zawartej pomiedzy NCK a wykonawca. Usluga dostawy domowej bedzie wliczona w
cene jednostkowa koncentratu czynnika krzepnigcia. Wybrany wykonawca bedzie dostarczat
koncentrat czynnika krzepniecia do domu pacjenta zgodnie z zasadami Dobrej Praktyki
Dystrybucyjnej Lekow, okreslonymi na podstawie ustawy z dnia 6 wrzesnia 2001 r. — Prawo
farmaceutyczne (Dz. U. z 2022 r. poz. 2301).

Wdrozenie nowo rejestrowanych lekéw oraz czynnikow krzepnigcia o przedtuzonym

dzialaniu w uzasadnionych przypadkach w ramach budzetu Programu:
z uwagi na spodziewane przez $rodowisko ekspertow w zakresie leczenia hemofilii i
pokrewnych skaz krwotocznych rejestracje i wejscie na rynek nowych produktéw leczniczych
dopuszcza si¢ modyfikacje Programu przez ministra wiasciwego do spraw zdrowia. Rada
Programu bedzie monitorowala rejestracj¢ nowych terapii 1 ich wejscie na rynek, a nastgpnie
w razie zasadno$ci, bedzie proponowala ministrowi wlasciwemu do spraw zdrowia,
modyfikacje Programu. Modyfikacja Programu bedzie odbywala si¢ w ramach s$rodkow
przeznaczonych na Program, a wprowadzenie nowych lekéw bedzie odbywalo si¢ przez
zmniejszenie wolumenu produktéw leczniczych dotychczas stosowanych. Rozwiazanie to
pozwoli na wprowadzenie konkurencyjnosci pomiedzy produktami leczniczymi dotychczas
stosowanymi, a NOwymi.
Procedura wdrazania nowych terapii zostala okreslona w zalaczniku nr 10 do Programu.

2) warunkiem modyfikacji Programu bedzie wykazanie efektywnosci medycznej i kosztowej

w ramach mozliwosci budzetu Programu, przy stosowaniu nowo zarejestrowanych terapii wobec

dotychczas dostepnych w Programie produktéw leczniczych. Aktualizacja Programu w tym

zakresie bedzie przedmiotem opinii AOTMIiT.
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3. W ramach celu szczegdlowego ,, Wzmocnienie nadzoru nad stosowaniem produktow
leczniczych u ww. grupy chorych oraz podniesienie wiedzy personelu medycznego
zaangazowanego w sprawowanie specjalistycznej opieki nad tg grupa chorych”’, podjcte
zostang nastepujace interwencje:

3.1.  Powierzenie funkcji konsultacyjnej i szkoleniowe;.

Funkcje konsultacyjna oraz szkoleniowa przejma dwa osrodki referencyjne drugiego stopnia
zlokalizowane w Warszawie, tj.: Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie oraz Dziecigcy
Szpital Kliniczny im. Jézefa Polikarpa Brudzinskiego Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego.
Zadaniem os$rodkéw leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych, ktérym zostanie powierzona
funkcja konsultacyjna i szkoleniowa, bedzie prowadzenie szkolen dla kadry medycznej, zgodnie z
zalacznikami nr 7 1 8 do Programu. Ponadto, z uwagi na spodziewane najwicksze zaangazowanie tych
osrodkéw w realizacje interwencji ,,powofanie i funkeonowanie osrodkdw lecgenia hemofilii i pokrewnych skazg
krwotocznych i objecie pacjentow kompleksowq opiekq w tych osrodkach”, tj. najwickszy udzial w budzecie
przeznaczonym na t¢ interwencje, bedq one zobowiazane do konsultowania najtrudniejszych
przypadkow na rzecz pozostalych osrodkow leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz krwotocznych.

3.2.  Powolanie i funkcjonowanie Rady Programu

3.2.1. Sposéb powolania i funkcjonowania Rady Programu:

1) Rada Programu zostanie powolana przez ministra wlasciwego do spraw zdrowia zgodnie z
zarzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 25 kwietnia 2018 r. w sprawie prowadzenia prac nad
opracowaniem i realizacjq programoéw polityki zdrowotnej oraz wylaniania realizatoréw innych
programow realizowanych przez ministra wlasciwego do spraw zdrowia (Dz. Urz. Min. Zdrow.
poz. 30 z pézn. zm.). W sklad Rady beda wchodzi¢ m.in.: Konsultant Krajowy ds. Hematologii,
Konsultant Krajowy ds. Onkologii i Hematologii Dziecigcej, Konsultant Krajowy ds.
Transfuzjologii Klinicznej, Przewodniczacy Grupy ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa
Hematologéw 1 Transfuzjologéw, eksperci z zakresu leczenia skaz krwotocznych oraz
przedstawiciele: organizacji pacjentéw, MZ i NCK. Rada Programu moze zaprosi¢ do udzialu w
posiedzeniach dodatkowe osoby;

2) obsluge techniczng Rady zapewni NCK;

3) Radzie przewodniczy Przewodniczacy badz wyznaczona przez Przewodniczacego osoba.

3.2.2. Zadania Rady Programu:

1) doradzanie i tworzenie rekomendacji dla ministra wlasciwego do spraw zdrowia w aspekcie
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, z wlasnej inicjatywy lub na polecenie ministra
wlasciwego do spraw zdrowia;

2) ewaluacja realizacji Programu;

3) merytoryczna ocena i analiza stopnia osiagniecia celéw Programu;

4) opiniowanie wnioskow (zalacznik nr 12 do Programu) o wiaczenie populacji pacjentow do
nowych terapii, zgodnie z rozdzialem I1I. 2, modutl 5;

5) opiniowanie szczegdlnych przypadkéw pacjentéw, w tym pomoc w interpretacji kryteriow
kwalifikacji 1 wylaczenia;

6) ocena zasadnosci i rekomendowanie listy podmiotéw leczniczych, w ktérych powinny by¢
tworzone depozyty koncentratéw czynnikéw krzepnigcia oraz okreslanie ilosci lekéw do
umieszczenia w tych depozytach, istotnych z punktu widzenia ratownictwa medycznego chorych

na hemofili¢ 1 pokrewne skazy krwotoczne;
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7) inicjatywa w zakresie proponowania ministrowi wiasciwemu do spraw zdrowia rekomendacji
dotyczacych wprowadzenia do Programu nowych zadan oraz odstgpowania od kontynuowania
zadan juz realizowanych, w tym wprowadzania do Programu nowo rejestrowanych produktéw
leczniczych dla chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne;

8) opiniowanie inicjatyw 1 rekomendacji z zakresu ratownictwa medycznego chorych na hemofilie i
pokrewne skazy krwotoczne;

9) opracowywanie po zakonczeniu realizacji Programu, raportu dla ministra wlasciwego do spraw
zdrowia zawierajacego ocene¢ Programu, w terminie wskazanym przez ministra wlasciwego do
spraw zdrowia;

10) udzial przedstawiciela Rady w spotkaniach przedstawicieli o§rodkéw leczenia chorych i
pokrewnych skaz krwotocznych.

3.3. Zakoniczenie budowy systemu teleinformatycznego dotyczacego obslugi pacjenta chorego na
hemofilie, w tym ewidencji chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne, oraz jego
wdrozenie, utrzymanie i rozw6j. W ramach rozwoju systemu przewiduje si¢:

1) rozszerzenie funkcjonalnodci dla uzytkownikéw systemu w obszarach: raportowania
podan lekow w trakcie hospitalizacji, przetwarzania wybranych badan obrazowych oraz
wybranych wynikéw badan z uwzglednieniem badan obrazowych;

2) rozbudowe o mechanizmy wnioskujace i ,,alertujace” personel medyczny na podstawie
danych gromadzonych przez system;

3) rozbudowe o mechanizmy analityczne wspierajace analize jakos$ci zycia 1 pelnych kosztow
opieki nad chorymi z uwzglednieniem generowanych kosztéw posrednich.

I11.4. Sposo6b udzielania §wiadczen zdrowotnych w ramach programu polityki zdrowotne;j.
W ramach Programu nie finansuje si¢ $wiadczen opieki zdrowotne;.

IT1.5. Spos6b zakonczenia udziatu w programie polityki zdrowotnej
Zakonczenie udzialu pacjenta w Programie jest jednoczesnie kryterium wylaczenia i mozliwe jest w
przypadku:
1) zgonu pacjenta;
2) wyleczenia albo ustapienia skazy krwotocznej (np. przeszezep watroby, ustqpienie nabytej hemofilii A
ip.);
3) rezygnaciji pacjenta, na kazdym etapie;
4) niepotwierdzenia si¢ podejrzenia skazy krwotocznej.

IV. Organizacja programu polityki zdrowotnej

IV.1. Etapy programu polityki zdrowotnej i dziatania podejmowane w ramach etapow:

W zakresie wyzej wymienionych celéw szczegdlowych, Program bedzie realizowany w nastepujacych

etapach:

1. W ramach realizacji celu szczegétowego ,,Poprawa jakosci Zycia osob chorych na hemofilig
1 pokrewne skazy krwotoczne, wyrdznia si¢ nastgpujace etapy:

1.1 Etap pierwszy — po zatwierdzeniu Programu do realizacji — zawarcie umoéw z nowymi
realizatorami. Aneksowanie uméw z o§rodkami juz powolanymi. Tre$¢ uméw przygotuje NCK
w imieniu ministra wlasciwego do spraw zdrowia.
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1.2 Etap drugi (dotyczy nowych osrodkéw) — do realizacji od 2024 r. po podpisaniu umoéow na
realizacje ww. dzialania w danym wojewddztwie, stopniowe obejmowanie opieka pacjentow.

1.3 Etap trzeci — do realizacji od 2024 r., powolanie Zespolu eksperckiego do wypracowania
standardéw 1 sposobu akredytacji os§rodkéw leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne, wraz z harmonogramem dzialan pilotazowych w wybranych osrodkach leczenia
chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne, oraz zgloszenie osrodkéw do akredytacji
European Association for Haemophilia and Alied Disorders.

2. W ramach realizacji celu szczegdlowego ,,Zaopatrzenie w leki niezbedne dla chorych na

hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne,”, wyrdznia si¢ nastepujace etapy:

2.1 Etap pierwszy — po zatwierdzeniu Programu do realizacji — zawarcie umoéow z RCKiK zgodnie
z art. 23 ust 3 ustawy z dnia 22 sierpnia 1997 r. o publicznej stuzbie krwi. Umowy w imieniu
ministra wlasciwego do spraw zdrowia zostang przygotowane przez NCK.

2.2 Etap drugi — do realizacji od 2024 r. — tworzenie depozytéw koncentratow czynnikdw krzepnigcia
w podmiotach leczniczych, w szczegdlnosci w nowo powolanych osrodkach leczenia hemofilii 1
pokrewnych skaz krwotocznych oraz we wskazanych przez Rade Programu podmiotach
leczniczych, istotnych dla postepowania z chorymi na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne
przez Panstwowe Ratownictwo Medyczne, a takze potwierdzenie funkcjonowania
dotychczasowych depozytow.

2.3 Etap trzeci — do realizacji od 2024 r. — informowanie przez RCKiK wlasciwego wojewody o
utworzonym depozycie koncentratéw czynnikoéw krzepniecia.

2.4 Etap czwarty — do realizacji poczawszy od 2024 r. — wprowadzenie dostaw domowych
koncentratéw czynnikéw krzepniecia na poziomie do':

1) 300 pacjentéw do 31 grudnia 2024 r. (dodatkowo pacjenci objeci dostawami domowymi w ramach

poprzedniego programu);

2) 300 pacjentéw do 31 grudnia 2025 r. (dodatkowo pacjenci z poprzedniego roku);

3) 300 pacjentéw do 31 grudnia 2026 r. (dodatkowo pacjenci z poprzednich lat);

4) 300 pacjentéw do 31 grudnia 2027 r. (dodatkowo pacjenci z poprzednich lat);

5) 300 pacjentéw do 31 grudnia 2028 r. (dodatkowo pacjenci z poprzednich lat).

3. W ramach realizacji celu szczegélowego ,, Wzmocnienie nadzoru nad stosowaniem produktow
leczniczych u ww. grupy chorych, oraz podniesienie wiedzy personelu medycznego
zaangazowanego w sprawowanie specjalistycznej opieki nad tg grupg chorych”, wyréznia si¢
nastepujace interwencje:

3.1.,,Powotanie i funkcjonowanie Rady Programn”:

3.1.1. Etap pierwszy — do realizacji od 2024 r. — powolanie przez ministra wlasciwego do spraw zdrowia
Rady Programu i zwotanie przez NCK pierwszego posiedzenia Rady Programu, celem ustalenia
regulaminu Rady 1 wyboru jej wiadz.

3.1.2. Etap drugi — do realizacji od 2024 r. — regularne posiedzenia Rady, nie mniej niz dwa razy w ciagu
roku, w razie potrzeby, dodatkowe posiedzenia na polecenie ministra wlasciwego do spraw
zdrowia.

3.2. , Powierzenie funkgji konsultacyine i szkoleniowes”:

13 Realizacja wskazanego poziomu uzalezniona od funkcjonowania systemu e-Hemofilia w przedmiotowym zakresie.
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Etap pierwszy — po zatwierdzeniu Programu do realizacji — NCK w imieniu ministra wlasciwego
do spraw zdrowia podpisze umowe na realizacje ww. interwencji z o§rodkami leczenia hemofilii
1 pokrewnych skaz krwotocznych, zgodnie z art. 48b ust. 1a pkt 1 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004
r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze §rodkéw publicznych (Dz. U. z 2022 r.
poz. 2561, z p6zn. zm.), ktérym powierzono funkcje konsultacyjna i szkoleniowa.

Etap drugi — do realizacji od 2024 r. — coroczne prowadzenie szkolen zgodnie z zalacznikami nr
718 do Programu.

Lakoricgenie budowy systemu teleinformatycznego dotyezacego obstugi pacjenta chorego na hemofilie, w tym
ewidencyi chorych na hemofilie i pokrewne skagy krwotocgne, oraz jego wdrozente, utrymanie i roxwdy”:

Etap pierwszy — zakoriczenie budowy systemu i jego wdrozenie'*

Etap drugi — Rozbudowa systemu. W ramach etapu planowane jest rozszerzenie funkcjonalnosci
w czterech obszarach:

podania koncentratow czynnikow krzepnigcia i desmopresyny w trakcie hospitalizaciji;
wybranych badan obrazowych;

wynikéw badan genetycznych;

innych wynikéw badan specjalistycznych — specyficznych dla diagnostyki hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych.

Dzialania podejmowane w ramach etapu beda polegaly na modyfikacji istniejacego systemu w

poszczegdlnych czterech obszarach. Kolejno$¢ zmian oraz ich zakres funkcjonalny zostanie

wypracowany na podstawie prac analitycznych z udzialem Osrodkéw Leczenia oraz NCK.
3.3.3. Etap trzeci - lata 2025 — 2028 — Mechanizmy analityczne

Mechanizmy analityczne beda rozbudowywane na bazie dostepnych w systemie danych. Model
udostepniania uzytkownikom nowych funkcjonalnosci analitycznych niezalezny od wydan systemu
umozliwi szybka weryfikacje implementowanych funkcjonalnosci analitycznych.

Prace beda prowadzone w dwoch obszarach:

a) rozbudowa systemu o mechanizmy wnioskujace i ,,alertujace” personel medyczny na
podstawie wzorcéw w danych,

b) rozbudowa systemu o mechanizmy analityczne wspierajace analiz¢ jakos$ci Zycia i pelnych
kosztow opieki nad chorymi z uwzglednieniem generowanych kosztow posrednich.

Prace analityczne w obszarze, o ktérym mowa w lit. b beda wymagaly oprécz wspotpracy NCK

1 osrodkéw leczenia réwniez wspdlpracy z NFZ, ZUS 1 KRUS w celu wymiany informaciji o

pelnych kosztach §wiadczonej dla pacjenta opieki zdrowotnej oraz innych kosztach ponoszonych

w zwigzku z opiekq nad pacjentem.

IV.2. Warunki realizacji programu polityki zdrowotnej dotyczace personelu, wyposazenia i

warunkow lokalowych.

1.

1.1.

Realizatorzy w czesci dotyczacej celu szczegdlowego: ,, Poprawa jakosei Zycia 0séb chorych na hemofilie
7 pokrewne skagy krwotoczne”:

Nowe umowy na realizacj¢ interwencji dotyczacych ww. celu szczegétowego w zakresie leczenia
doroslych zostang zawarte z podmiotami leczniczymi spelniajacymi wymagania rozporzadzenia
Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie §wiadczen gwarantowanych z zakresu

14 wymaga wprowadzenia odpowiedniej legislacii
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leczenia szpitalnego, zalacznik nr 3, cze¢sci I poz. 21 lit. A lub B, ktérym minister wlasciwy do
spraw zdrowia powierzy do realizacji zadania Programu, zgodnie z art. 48b ust. 1a pkt 1 ustawy z
dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw
publicznych. Kontynuacja dotychczasowych uméw z o$rodkami juz powolanymi.

Lista podmiotéw leczniczych, z ktorymi zostang zawarte umowy w zakresie leczenia dorostych
znajduje si¢ w zalaczniku nr 13 oraz na stronie: www.nck.gov.pl/lista-osrodkow.

1.2. Zostana zawarte umowy na realizacjc ww. celu szczegdlowego w zakresie leczenia dzieci z
podmiotami leczniczymi realizujacymi program lekowy ,, Zapobieganie krwawieniom u dziect 3 hemofiliq
A i B”, ktérym minister wlasciwy do spraw zdrowia powierzy do realizacji zadania Programu
zgodnie z art. 48b ust. 1la pkt 1 ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki
zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw publicznych.

Lista podmiotéw leczniczych, z ktérymi zostana zawarte umowy w zakresie leczenia dzieci w tej
czesel znajduje si¢ w zalaczniku nr 14 oraz na stronie: www.nck.gov.pl/lista-ostodkow.

2. W czesci dotyczacej celu szczegdlowego ,,Zaopatrzenie w leki niezbedne dla chorych na hemofilie

i pokrewne skagy krwotoczne,” dziatania beda wykonywane przez RCKiK, a w przypadku dostaw
domowych produktéw leczniczych przez wykonawce zamowienia publicznego na zakup
produktu leczniczego wraz z dostawa domowa (koszt dostawy domowej bedzie woéwczas
wliczony w ceng produktu leczniczego).
W przypadku braku réznicy cenowej pomiedzy produktami kupowanymi z dostawa do RCKiK
a produktami z dostawa domowa, liczba pacjentéw objetych dostawami domowymi moze by¢
wicksza od zakladanej. W przypadku dostaw domowych koncentratow czynnikéw krzepnigcia
dzialania beda wykonywane przez wykonawce zamoéwienia publicznego na zakup produktu
leczniczego wraz z dostawa domowg (koszt dostawy domowej bedzie wowcezas wliczony w cene
produktu leczniczego) oraz w przypadku pacjentéw z portem naczyniowym wraz z niezbednym
osprzetem (koszt osprzetu bedzie wéwcezas wliczony w ceng produktu leczniczego).

3. W czesci dotyczacej celu szczegdlowego ,,Wzmocnienie nadzoru nad stosowaniem produktow lecznicgych
u ww. grupy chorych, skoordynowanie d3iatai na s3ezebln ogolnopolskim orag podniesienie wiedyy personeln
medycgnego  Jaangazowanego 1w Sprawowanie Spegalistyeine opieki nad tq grupa choryeh” w zakresie
interwencji ,,Powiergenie funkgi konsultacyine i szkoleniowe”, dziatania beda realizowane przez dwa
osrodki referencyjne drugiego stopnia zlokalizowane w Warszawie, tj.: Instytut Hematologii i
Transfuzjologii w Warszawie oraz Dziecigcy Szpital Kliniczny im. J6zefa Polikarpa Brudzifskiego
w Warszawie.

4. W zakresie interwencii ,, Zakoricgenie budowy systemu teleinformatycznego dotyczacego obstugi pacjenta chorego
na hemofilie, w tym ewidencji chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotocgne, orag, jego wdrogenie, utrzymanie
7 rozwg)” dziatania beda realizowane przez Centrum e-Zdrowia. Centrum e-Zdrowia bedzie
réwniez dysponentem $rodkéw budzetowych w zakresie przedmiotowej interwenciji.

V. Sposéb monitorowania i ewaluacji programu polityki zdrowotne;j

Monitorowanie 1 ewaluacja bedzie prowadzona przez NCK i Rad¢ Programu.

V.1. Monitorowanie:
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1. Pétroczne/Kwartalne monitorowanie liczby pacjentéw, objetych opieka o$rodkéw leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, ktérym zatozono karty postgpowania, zgodnie z
zalacznikiem nr 1.

2. Coroczne monitorowanie wskaznikow zuzycia poszczegélnych rodzajow koncentratow
czynnikow krzepnigcia na mieszkanca kraju (wskazniki zuzycia beda wyliczane na podstawie
zuzycia w ramach Programu, w przypadku czynnikéw VIII i IX sumowane bedzie zuzycie
czynnikdéw osoczopochodnych i rekombinowanych).

3. Coroczne monitorowanie liczby pacjentéw, u ktérych faktycznie wykonywano dostawy domowe
koncentratow czynnikow krzepnigcia.

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

5. Coroczne monitorowanie liczby uczestnikow szkolen prowadzonych przez osrodki leczenia
chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne, ktorym powierzono funkcje konsultacyjna i
szkoleniowa.

6. Narzedziem wspomagajacym monitorowanie bedzie uruchomiony, po zakofczeniu budowy,

system teleinformatyczny dotyczacy obslugi pacjenta chorego na hemofilie, w tym ewidencji
chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne,
V.2. Ewaluacja:

Podczas ewaluacji Programu beda wykorzystywane nizej wskazane wskazniki realizacji Programu:
1) liczba pacjentéw, objetych opieka osrodkéw leczenia hemofilii 1 pokrewnych skaz
krwotocznych na koniec programu polityki zdrowotnej;
2) lo$¢ zuzycia rodzajow koncentratéw czynnikéw krzepnigcia na jednego mieszkanca kraju;
3) liczba pacjentéw objetych dostawami domowymi koncentratéw czynnikéw krzepniecia;
4) liczba uczestnikéw szkolen w ramach Programu;
5) liczba o$rodkéw leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne, ktore przystapily
do dziatan akredytacyjnych.

Dane do oceny stopnia realizacji Programu gromadzi¢ bedzie NCK.

VI. Budzet programu polityki zdrowotne;j
VI.1. Koszty jednostkowe

Koszty jednostkowe w przeliczeniu na jednego chorego na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
przedstawiono w tabeli 11.

Tabela 11. Koszty jednostkowe - na jednego pacjenta* na poszczegdlne lata realizacji Programu.

2024 2024 (koszty 2025 2025 (koszty 2026 2027 2028
INTERWENCJA (koszty zaangazowane) (koszty zaangazowan
planowane) planowane) e)
Powotanie i funkcjonowanie 350,00 350,00 350,00 350,00 350,00 350,00 350,00
osrodkéw leczenia chorych na
hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne oraz objecie pacjentéw
kompleksowa opieka w tych
osrodkach.
Zapewnienie lokalnego 333,19 336,52 438,34 399,22 483,33 566,67 650,00
koordynatora.

Strona 37 z 61

Ministerstwo
v Zdrowia




Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Powierzenie funkcji konsultacyjnej
i szkoleniowej.

12,11

11,64 11,90

11,51

18,67

18,67

18,67

Powolanie i funkcjonowanie Rady
Programu.

2,50

>

0,00 0

>

0,00

>

2,50

>

2,50

>

2,50

Zakupy produktéw leczniczych dla
chorych na hemofili¢ i pokrewne
skazy ktwotoczne oraz
zapewnienie pacjentom
zakupionych produktéw
leczniczych zgodnie z kryteriami
kwalifikacji i wylaczenia rozdz. II1.
2. Programu.

76 314,00

79 308,14 85 000,00

82 127,69

91 666,67

101 666,67

108 333,33

Zakoniczenie budowy systemu
teleinformatycznego dotyczacego
obstugi pacjenta chorego na
hemofili¢, w tym ewidencji chorych
na hemofili¢ i pokrewne skazy
krwotoczne, oraz jego wdrozenie,
utrzymanie i rozwoj

1679,08

167344 1039,19

1 003,73

710,50

1394,00

409,00

Eacznie:

78 690,88

81 679,74 86 839,43

83 892,15

93 231,67

103 998,51

109 763,50

* Koszty jednostkowe oszacowano przy zatozeniu udzialu w Programie 6 000 pacjentéw — dotyczy kosztéw planowanych.

VI.2. Koszty catkowite

Koszty catkowite realizacji Programu w poszczegoélnych latach przedstawiono w tabeli 12. Gléwna
sktadows kosztéw jest zakup i zapewnienie dostgpnosci do produktéw leczniczych. Szacunkowe,

planowane iloéci zakupu poszczegélnych produktéw leczniczych przedstawiono w tabeli 13.

Ministerstwo
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Tabela 12. Koszty calkowite realizacji Programu w poszczegdlnych latach.

2025 R.

2024 R. 2024 R. 2025 R. 2026 R. 2027 R. 2028 R.
FINANSOWANE RODZA] Planowane Wykonanie Planowane Wykonanie Planowane Planowane Planowane
LA LN DYSPONENT DZIALANIE WYDATKOW warto$ci warto$ci warto$ci warto$ci warto$ci
Powolanie i funkcjonowanie Dzialania wskazane w
osrodkéw leczenia hemofilii i rozdziale I11.3 Programu, Biezace
pokrewnych skaz krwotocznych i pkt 1.1.
objecie pacjentéw kompleksowa Zapewnienic lokalnego 409915000 | 394612198 4730 016,00 4648 181,32 5000 000,00 5 500 000,00 6 000 000,00
opieka w tych osrodkach. koordynatora — ryczalt Bics
iczace
Powierzenie funkeji konsultacyjnej Szkolenia kadry medycznej. Bies 71 380.00
i szkoleniowdi. iezace 72 640,00 66 884,56 2o 71 380,00 112 000,00 112 000,00 112 000,00
Powolanie i funkcjonowanie Rady NCK Finansowanie kosztow
Programu. dojazdu na posiedzenia oraz | g, 15 000,00 0,00 0,00 0,00 15 000,00 15 000,00 15 000,00
obstugi organizacyjnej
posiedzen.
Zakupy produktéw leczniczych dla Finansowanie produktéw
chorych na hemofili¢ i pokrewne leczniczych zgodnie z tabelg
skazy krwotoczne oraz 13.
zapewnienie pacjentom .. - - - -
sakupionych produktow Biezace 457 884 000,00 | 455863 176,80 510 000 000,00 509 520 174,72 550 000 000,00 610 000 000,00 650 000 000,00
leczniczych zgodnie z kryteriami
kwalifikacji 1 wylaczenia w
rozdziale I1L. 2. Programu.
Zakoficzenie budowy systemu Zakoficzenie budowy
teleinformatycznego dotyczacego systemu, Biezace 10 074 493,00 9618 915,12 6235 125,00 6227 135,06 4263 000,00 8 364 000,00 2454 000,00
obstugi pacjenta chorego na Wdrozenie, wraz z
hemofilie, w tym ewidencji uruchomieniem systemu. | - W tym: 480760,00 | 474077,04 922 141,00 914 260,52 927 000,00 927 000,00 927 000,00
chorych na hemofili¢ i pokrewne Centrum e- Utrzymanie systemu. placowe
skazy krwotoczne, oraz jego Zdrowia Rozwdj systemu, w tym 0.00
wdrozenie, utrzymanie i rozwdj rozbudowa
o mechanizmy wnioskujace i | Majatkowe 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
alertujace oraz mechanizmy
analityczne.
Budzet Ministra Zdrowia/ Budzet Narodowego Funduszu zdrowia 472145 283,00 | 469 495 098,46 521036 521,00 520 466 871,10 559 390 000,00 | 623 991 000,00 658 581 000,00
Fundusz Pomocy 6 000 000,00 5998 523,03 3 262 754,00 3262 753,52 0,00 0,00 0,00
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Tabela 13. Ilosci produktéw leczniczych przewidzianych do zakupu w poszczegdlnych latach realizacji Programu.

Produkt leczniczy!s

2024 .

2025 .

2026 t.

2027 .

2028 .

Ilosci
planowane

Ilo$ci
zakupione

Ilosci
planowane

Ilo$ci
zakupione

Tlosci
planowane

Tlosci
planowane

Tlosci
planowane

koncentrat czynnika VIII (j.m)

330 000 000

258 919 500

346 500 000

325 650 000

364 000 000

382 200 000

400 000 000

koncentrat rekombinowanego
czynnika VIII (j.m.)

6 750 000

13 500 000

7 080 000

12 685 000

7 400 000

7770 000

8100 000

koncentrat czynnika IX (j.m.)

50 000 000

41 825 000

52 500 000

54 750 000

55 125 000

57 800 000

61 261 515

koncentrat rekombinowanego
czynnika IX (j.m.)

820 000

1250 000

860 000

1750 000

900 000

945 000

990 000

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

19 000 000

16 999 200

19 950 000

31 604 400

20 950 000

22 000 000

23100 000

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

12 300 000

14 500 200

12915 000

21 000 600

13 560 000

14 238 000

14 950 000

koncentrat rekombinowanego
ludzkiego czynnika von Willebranda
(EVWE).

2000 000

12 000 000

12 000 000

koncentrat czynnikow zespotu
protrombiny (PCC) (jednostka.
miedzynarodowa

900 000

560 000

945 000

738 000

990 000

1 040 000

1092 000

koncentrat aktywowanych czynnikéw
zespotu protrombiny (aPCC)
(jednostka miedzynarodowa.)

18 150 000

8 000 000

18 150 000

5200 000

18 150 000

18 150 000

18 150 000

Bispecyficzne przeciwciato
nadladujace czynnik VIII (mg)

405 000

439 635

425 000

459 354

450 000

470 000

490 000

humanizowane przeciwcialo
monoklonalne bedace inhibitorem
szlaku krzepnigcia zaleznego od
czynnika tkankowego (koncizumab)

3200

21 500.

21 500

koncentrat czynnika VII (.m.)

600 000

859 800

630 000

1296 600

660 000

693 000

720 000

koncentrat rekombinowanego
czynnika VIla (mg)

25 000

20 469

25 000

21 950

25 000

25 000

25 000

Koncentrat rekombinowanego
wieprzowego czynnika VIII
(jednostka miedzynarodowa)

2000 000

750 000

2200 000

3100 000

2 400 000

2 600 000

2800 000

koncentrat fibrynogenu (g)

300

260

315

860

330

345

360

koncentrat czynnika XIII (jednostka
miedzynarodowa

210 000

150 000

220 000

200 000

230 000

240 000

250 000

desmopresyna dozylna w amp. 4 ug

(amp.)

5500

7 200

5500

6 600

5500

5500

5500

desmopresyna donosowa (opak.)

750

0

750

0

750

750

750

Warto$C* (razem):

457 884 000 z¥

461 861 699,83

510 000 000 z¥

512 782 928,24

550 000 000 =zt

610 000 000 z¥

650 000 000 =zt

*Wartos$¢ zaokraglona do tysiecy

15 Zgodnie z dyspozycja art. 99 ust. 4 ustawy z dnia 11 wrzesnia 2019 r. — Prawo zamoéwien publicznych (Dz. U. z 2022
t. poz. 1710, z pézn. zm.) przedmiotu zamdwienia nie mozna opisywac w sposéb, ktéry moégltby utrudniac uczciwa
konkurencje, w szczegblnosci przez wskazanie znakéw towarowych, patentéw lub pochodzenia, Zrédla lub

szczegolnego procesu, ktory charakteryzuje produkty lub ustugi dostarczane przez konkretnego wykonawece, jezeli

mogtoby to doprowadzi¢ do uprzywilejowania lub wyeliminowania niektérych wykonawcéw lub produktow.

Majac powyzsze na wzgledzie nie wskazuje si¢ nazw handlowych produktéw leczniczych, dopuszczajac wybor
dowolnego produktu w danym rodzaju, w zaleznosci od wyniku postepowania o udzielenie zaméwienia publicznego.
Powyzsza regula wpisuje si¢ w tres¢ zasad udzielania zamoéwien publicznych, zgodnie z regulacja art. 16 ustawy z dnia

11 wrzesnia 2019 1. — Prawo zaméwient publicznych.

Zdrowia

Ministerstwo
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V1.3. Zr6dta finansowania

Program finansowany przez Narodowy Fundusz Zdrowia w zakresie zakupu: poszczegdlnych
produktéw leczniczych i wyrobow medycznych oraz z budzetu bedacego w dyspozyciji ministra
wlasciwego do spraw zdrowia z czesci 46 — Zdrowie, dziatu — 851 — Ochrona zdrowia, rozdzialu
85149 — Programy polityki zdrowotnej w zakresie pozostatych zadan.

VII. PiSmiennictwo:

1. Windyga J., Lopaciuk S., Stefanska E., Klukowska A., Hemophilia and other inberited blood
coagulation disorders in Poland, Pol Arch Med. Wewn, 2004 Oct; 112(4): 1197-202. PIMD:
15773432.

2. World Federation of Hemophilia, Report on the Annual Global Survey 2020, pazdziernik 2021.
3. https://elearning.wth.org/elearning-centres/hemophilia [dostep: 30.08.2022]
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Zataczniki

Zalacznik nr 1
KARTA POSTEPOWANIA

Dane osrodka (nagwa, adres, telefony w godzinach pracy, telefon catodobowy - konsultace):

Dane pacjenta (imig [ imiona i nazwisko, PESEL, adres zamieszkania):

Dane opickuna prawnego (imig /imiona) i nazwisko, adres zamieszfania):

Rozpoznanie skazy krwotocznej (rodzaj, postac, obecnos¢ inbibitora):

Inne choroby, stosowane leki:

Aktualna masa ciala:

Objawy/dolegliwosci pacjenta:

Aktualne leczenie (preparaty, schemat leczenia, galecane dawfki: profilaktyczne, do leczenia niewielkich krwawier, do leczenia
krwawien zagragajacych gycin):

Pozostate zalecenia:

Inne informacje:

Lekarz prowadzacy w osrodku leczenia hemofilii:

Daty aktualizacji karty:

Termin aktualizacji karty w o$rodku leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych (data waznego zalecenia):

Informacje ogélne:

Niniejsza karta jest jednoczesnie zleceniem podania koncentratu czynnika
ktzepnigcia/desmopresyny/ emicizumabu/koncizumabu.

Koncentrat czynnika  krzepnigcia/desmopresyne/bispecyficzne  przeciwciato  nasladujace  czynnik  VIIL/
humanizowane przeciwcialo monoklonalne bedace inhibitorem szlaku krzepnigcia zaleznego od czynnika tkankowego
mozna podawaé w kazdym podmiocie leczniczym, w tym w POZ oraz SOR/IP, jak réwniez w warunkach domowych
(bez obecnosci lekarza).

UWAGA: Warunkiem wystawienia zaméwienia na produkty lecznicze przez lekarza z innego podmiotu leczniczego
niz oérodek leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewne skazy krwotoczne do profilaktyki i leczenia domowego jest
przedstawienie przez pacjenta karty postgpowania, z uwzglednieniem informacji w niej zawartej — obowiazuje od
1 stycznia 2027 roku.

Opodznienie podania koncentratu czynnika krzepniecia/desmopresyny moze spowodowaé znaczny uszczerbek na

zdrowiu, a nawet zagrozenie zycia. W przypadku pierwszych objawéw krwawienia (#p. bolesnosé, niewielki obrzek, uczncie

koncentrat czynnika krzepniecia/desmopresyne w odpowiedniej dawce, a dopiero potem rozpoczaé niezbedne badania
diagnostyczne.

Pacjent objety leczeniem domowym posiada przy sobie lub w domu odpowiedni preparat. Nalezy go uzy¢ w sytuacji

krwawienia lub koniecznosci podania dawki profilaktycznej. Jezeli pacjent nie posiada preparatu, nalezy pilnie zaméwic
go w Regionalnym Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa (..... adres, telefon.....) za posrednictwem systemu
internetowego ,,Cxynnik na Ratunek” (https:/ [ csm-swd.nfz.gov.plf cnr/). Osrodek zamawiajacy nie placi za lek, jest on
finansowany przez Narodowy Fundusz Zdrowia

ZASTRZEZENIA:
o Uklad graficzny karty nie jest wiazacy.
o DPosiadanie karty nie warunkuje dostepu pacjenta do leczenia w stanach zagrazajacych drowin i Zycin pacjentow, jest ona
dokumenten dodatkowym/ pomocniczym w kontaktach pacjenta 3 podnmiotami leczniczymii..
o Karta powinna by¢ aktualizowana prez. lekarza prowadzacego w osrodku leczenia chorych na hemofilic i pokrewne skazy

krwotoczne.
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Zaktacznik nr 2

WYKAZ INFORMAC]I, JAKIE POWINNY ZNALEZC SIE W KARCIE CHOREGO NA HEMOFILIE
1. Dane pacjenta wraz z rozpoznana skaza krwotoczna, poziomem czynnika, grupa krwi, informacja czy pacjent
odpowiada na desmopresyne i czy ma inhibitor oraz inne istotne informacje medyczne, piecze¢ i podpis lekarza.
2. Opis zalecanego leczenia:
1) w przypadku krwawien zagrazajacych zyciu;
2) w przypadku krwawien tagodnych lub umiarkowanych.
3. Informacja o zasadzie ,,najpiersy czynnik”’, méwiaca o tym, ze:
1) ,,Najpierw podaj czynnik potem diagnozuj!”;
2) ,Niezwloczne podanie leku powstrzyma krwawienie, zminimalizuje powazne komplikacje i moze
uratowac zycie.”;
3) ,,Jesli krwawienie przedtuza sig, jest powazne lub zagraza Zyciu, postepuj zgodnie z podanymi
zaleceniami.”;
4) nalezy skontaktowac si¢ z osrodkiem leczenia chorych na hemofili¢ i pokrewnych skaz krwotocznych celem
okreslenia dziatan, planu postepowania w razie koniecznosci przewiezienia pacjenta do szpitala, (dane teleadresowe
osrodka leczenia chorych na hemofilie stanowia zalacznik nr 13, 14 do programu);
5) opdznienie w podaniu czynnika i podjeciu leczenia moze spowodowaé zagrozenie dla zycia lub pojawienie si¢
powaznych powiktan.
4. Ponadto informacje o tym, ze:
1) jesli pacjent nie otrzymal koncentratu czynnika krzepnigcia, nie moze by¢ poddany zabiegowi inwazyjnemu;
2) nie wolno wykonywac zastrzykéw domigsniowych;
3) nie wolno podawacé aspiryny i innych niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych;
4) pacjent lub jego opiekun moze by¢ Zrédlem waznych informacii o sposobie leczenia;
5) w ostrych stanach po podaniu czynnika nalezy zastosowaé rutynowe leczenie.
5. Klasyfikacja krwawien w zwiazku z umiejscowieniem krwawien:
1) zagrazajacych zdrowiu lub Zyciu: w obrebie glowy oraz szyi, klatki piersiowej, jamy brzusznej, miednicy, kregostupa,
do migsnia biodrowo-ledZzwiowego, masywny krwotok z drég rodnych np. u kobiet z choroba von Willebranda, krwiaki
$rédmigsniowe uciskajace na naczynia krwiono$ne i nerwy, krwiaki w zwigzku ze zlamaniami lub zwichnigciami,
glebokie rany, trudne do opanowania krwotoki w innych okolicach ciata;
2) krwawienia umiarkowane i niewielkie: z nosa, w jamie ustnej, w stawach, krwotoczna miesiaczka, krwiomocz.
6. Informacje o sposobie postgpowania z chorymi na hemofilie:
1) w przypadku zagrozenia zycia chorych:
hemofilia A: dozylne podanie koncentratu czynnika krzepniecia VIIL. W przypadku ciezkiego krwawienia lub jego podejrzenia
dawka: 40-50 j.m./kg,
hemofilia B: dozylne podanie koncentratu czynnika krzepniecia IX. W przypadku ci¢zkiego krwawienia lub jego
podejrzenia dawka:80-100 j.m./kg,
choroba von Willebranda: dozylne podanie koncentratu czynnika VIII zawierajacego czynnik von Willebranda.
W przypadku ciezkiego krwawienia lub jego podejrzenia dawka:50 j.m./kg aktywnosci czynnika von Willebranda
(kofaktora ristocetyny).
2) w przypadku typowych krwawien:
hemofilia A: (postaé¢ cigzka/umiarkowana): koncentrat czynnika krzepnigcia VIII 20-30 j.m./kg(posta¢ tagodna,
o ile chory odpowiada na desmoptesyne): desmopresyna (DDAVP) 0.3 mcg/kg i.v.,
hemofilia B: (posta¢ ci¢zka/umiatkowana/ lagodna): koncentrat czynnika krzepnigcia IX 40-60 j.m./kg (UWAGA! w
przypadku koncentratu rekombinowanego czynnika IX dawkowanie nalezy zwickszy¢; patrz ulotka o leku),
chotroba von Willebranda: desmopresyna (DDAVP) 0,3 mcg/kg i.v. u pacjentéw odpowiadajacych na desmopresyne (typ 1,
czasem typ 2); koncentrat czynnika VIII zawierajacy czynnik von Willebranda 25-40 j.m./kg u pacjentéw
nieodpowiadajacych na desmopresyne (typ 3, typ 2),
3) w krwawieniach Sluzéwkowych w przypadku wszystkich skaz krwotocznych:
dodatkowo kwas tranecksamowy (Exacyl) 2-4 g/d (u dzieci 20 mg/kg/d) w 2-3 dawkach podzielonych przez 1-7 dni
(przeciwwskazaniem jest krwiomocz).

(Podane dawki stanowia ogolne wytyczne. Szezegblowe informacje mozna znalezé na ulotee dostarczanej z lekiem.)

7. Dla ratowania zycia jest konieczne natychmiastowe podniesienie poziomu czynnika w osoczu chorego do 80-
100% normy.
8.  Informacje aby w przypadku zagrozenia zycia lub zdrowia, jak najszybciej skontaktowal si¢ z najblizszym

osrodkiem leczenia chorych na hemofilig.
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Zaltacznik nr 3

SKIEROWANIE DO OSRODKA LECZENIA HEMOFILII I POKREWNYCH SKAZ
KRWOTOCZNYCH DLA DOROSLYCH

Nazwa Osérodka Data

Skierowanie do Osrodka Leczenia Hemofilii i Pokrewnych Skaz Krwotocznych w........covvuveinnnn.

Karta informacyjna Poradni Skaz Krwotocznych/Hematologii Dzieci¢cej

Adres ZamieSZKaNIa. . ooiueiniiiiiiiiiiiiiiii i i e e eaeas
Telefon KONTAKEOWY . .ovuiiuiiuiiniiiitiiiiiitiittiiiia ittt etitatestenttaetastateseeseesceneeneonens
b I o' 7 1 e
Rozpoznanie skazy krwotocznej (rodzaj, POStAC) ...o.evviiriiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieieienenaen

Wywiad rodzinny
Skaza krwotoczna u cZIonkOw rodZiny....oceeevieiiiiiiiiiiiiiiiieiiiiiiiiiieiiiiiiiieiiiieiiieeeiineeenan

..........................................................................................................................

SZCZeZOIOWE IOZPOZNANIC. . ueirtiitiiiiiiiiiiiiiitiieitietitetitetsettteiatetaeetaeesnesnsesnnennes
L eTa b s 4 N6 T
INIE OZNACZONO. e euiiniiiiiiit ittt ittt ettt ettt etaeetaaetsecaseenseensessscsnseenennns

Wywiad chorobowy

Przebyte KIwWawienia ...o.oveeiiiiiiiiiiiiiiiiiii it e
Przebyte Zabiegi OPeraCyjiie....cciuiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiii it i ettt ee e ean
RoOdzZaj Zabie@U c.uvvniiiiiiiiii e
Przygotowanie do ZabiegU .....cvuiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiii i e
Choroby wspolistniejace iich leczenie.....oceviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiii e,

...........................................................................................................................

W wypadku choroby von Willebranda czy rzadkiej skazy krwotocznej dziedziczone;j
autosomalnie: wywiad ginekologiczno-potozniczy (miesigczki, cigze, porody), antykoncepcja

Aktualny stan pacjenta
Badanie fizyczne:
NajbardZie] ZaJEte SLAWY...couuiiue ittt ittt ittt ettttettiattaetinetiseetneetneetneennens
Ocena sprawnosci fizyczne;j
HJHS (tylko dla pacjentéw z postaciq cigzka)
Badania dodatkowe:
* Morfologia krwi

= GOT
= GPT
= HbsAg
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= anty HBs

= HCV
Inhibitor niedoborowego ludzkiego czynnika krzepnigcia
NIE ............... TAK ....ccveneneen

Szczepienia:
=  wzw typuB

Czestos$c¢ profilaktyki

Farmakokinetyka (w zataczeniu) Tak............... Nie.ooovvriiniannnn

Dojscie centralne (data zaloZenia)..........ooeiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiii i
Samodzielne podawanie CZyNNiKa......ooeviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiir e
Rehabilitacja:

Nie ............
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Zakacznik nr 4

WYKAZ OBOWIAZUJACYCH W POLSCE REKOMENDAC]I DOTYCZACYCH LECZENIA

10.

CHORYCH NA SKAZY KRWOTOCZNE

Hemofilia
Zawilska K, Windyga |, Letowska M: Zasady udzielania doraznej pomocy przeciwkrwotocznej
chorym na hemofili¢c i pokrewne skazy krwotoczne przez lekarzy pogotowia ratunkowego,
szpitalnych oddzialéw ratunkowych i lekarzy rodzinnych. ] Trans Med. 2015; 8: 78-79.
Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Laguna P, Y.etowska M, Mital A, Miynarski W, Musiat |,
Trelinski ], Undas A, Urasinski T, Windyga |, Podolak-Dawidziak M, Zawilska K: Czes¢ I:
Wytyczne postepowania w hemofilii A i B niepowiktanej inhibitorem czynnika VIII i IX (wydanie
zaktualizowane). Acta Haematol Pol 2016; 47: 86-114.
Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, L.aguna P, Y.etowska M, Mital A, Miynarski W, Musiat |,
Trelinski J, Undas A, Urasifiski T, Windyga J, Podolak-Dawidziak M, Zawilska K: Cze$¢ 1I:
Wrytyczne postgpowania w hemofilii A 1 B powiklanej inhibitorem czynnika VIII i IX (wydanie
zaktualizowane). Acta Haematol Pol 2017; 48: 137-159.
Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Y.aguna P, L¢towska M, Mital A, Miynarski W, Musiat J,
Trelinski ], Undas A, Urasiniski T, Zdziarska ], Podolak-Dawidziak M: Emicizumab (Hemlibra ®)
u chorych na hemofilie a powiktana inhitorem czynnika VIII — wytyczne Grupy ds. Hemostazy
Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw. | Transf Med. 2020; 13: 153-164.
Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Y.aguna P, L¢towska M, Mital A, Miynarski W, Musiat J,
Trelinski ], Undas A, Urasiniski T, Zdziarska ], Podolak-Dawidziak M: Emicizumab (Hemlibra ®)
u chorych na hemofili¢ A powiklang inhitorem czynnika VIII — wytyczne Grupy ds. Hemostazy
Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologdw. | Transf Med. 2020; 13: 153-164.
Srivastava A, Santagostino E, Dougall A, Kitchen S, Sutherland M, Pipe SW, Carcao M, Mahlangu
J, Ragni MV, Windyga |, Lilinas A, Goddard NJ, Mohan R, Poonnoose PM, Feldman BM, Lewis
SZ, van den Berg HJ, Pierce GF on behalf of the WFH Guidelines for the Management of
Hemophilia panelists and co-authors: WEFH guidelines for the management of hemophilia. 3rd
edition. Haemophilia 2020; 26 (supl 6): 1-158.

Choroba von Willebranda
Zdziarska J, Windyga J, Chojnowski K, Klukowska A, Y.aguna P, Y.etowska M, Mital A, Mlynarski
W, Musial J, Trelinski J, Undas A, Urasinski T, Zdziarska J, Podolak-Dawidziak M: Postgpowanie
w chorobie von Willebranda. Zalecenia Grupy ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa
Hematologéw i Transfuzjologéow 2022. | Transt Med. 2022; 15: 100-126.

Rzadkie osoczowe skazy krwotoczne
Zawilska K, Chojnowski K, Klukowska A, Y.etowska M, Mital A, Musiat |, Podolak-Dawidziak M,
Undas A, Windyga ], Zdziarska J: Polskie zalecenia postgpowania w rzadkich niedoborach
osoczowych czynnikéw krzepnigcia. Hematologia 2011; 2: 303-310 (aktualizacja w 2023 1.).
Wrodzone matoplytkowosci

Chojnowski K, Klukowska A, Y.¢towska M, Mtynarski W, Mital A, Musial ], Podolak-Dawidziak
M, Treliniski ], Undas A, Urasinski T, Windyga ], Zdziarska ], : Postepowanie we
wrodzonych maloptytkowosciach. Zalecenia Grupy ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa
Hematologéw i Transfuzjologéw 2019 J Trans Med. 2020; 13: 16-28.

Nabyta hemofilia
Windyga J, Baran B, Odnoczko E, Buczma A, Drews K, Laudanski P, Pietrzak B, Sieroszewski P:
Wytyczne postgpowania w nabytej hemofilii. Ginek Perinat Prakt 2018; 3: 231-244.
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Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Zalacznik nr 5

WZOR ZGELOSZENIA PACJENTA DO DOSTAW DOMOWYCH

Dane osrodka (nazwa, adres, telefon): Data ..o

Imi¢ (imiona) 1 NAZWISKO PACIENTAL L...viviitii it

Aktualne leczenie (preparaty, schemat leczenia, alecane dawki: profilaktyczne, do leczenia niewielkich krwawier, ilos¢

leku, jakq naley dostarczal pacjentowi 1w danym cyklu dostawy domowej):

Port, centralny dostep dozylny [ tak [ nie

Data waznego zalecenia zgodnie z karta postgpowania w os$rodku leczenia hemofilii
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Zalacznik nr 6

WNIOSEK O ZAPEWNIENIE OSPRZETU DO PODAWANIA CZYNNIKA
KRZEPNIECIA PRZEZ PORT W RAMACH ,NARODOWEGO PROGRAMU
LECZENIA CHORYCH NA HEMOFILIE I POKREWNE SKAZY KRWOTOCZNE
NA LATA 2024-2028”

Imi¢ (imiona) i nazwisko pacjenta

Nr PESEL pacjenta

Typ skazy krwotocznej

Zgltaszajacy cztonek Rady Programu

Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa,
do ktorego nalezy dostarcza¢ dodatkowo zestaw (nazwa
miasta)

Nazwa produktu leczniczego, do ktérego nalezy
dostarcza¢ dodatkowo zestaw (nazwa handlowa)

Czestotliwo$¢ iniekcji przez port na tydzien

Okres podawania leku przez port w miesigcach
(maksymalnie 12 miesi¢cy)

Doktadna miesi¢czna liczba elementéw osprzetu

Lp.
Element osprzetu Ilo$¢ na miesiac
1 igla atraumatyczna typu Hubera
Igta o rozmiarze 19G diugosci 15 mm* Liczba sztuk
Igta o rozmiarze 19G dlugosci 20 mm* Liczha sztuk
| Igta o rozmiarze 19G dfugosci 25 mm* Liczba sztuk
Igta o rozmiarze 19G dlugosci 30 mm* Liczba sztuke
Igta o rozmiarze 20G diugosci 15 mm* Liczba sztuk
Igta o rozmiarze 20G dtugosci 20 mm* Liczha sztuk
| Igta o rozmiarze 20G dtugosci 25 mm* Liczba sztuk
Igta o rozmiarze 20G dtugosci 30 mm* Liczba sztuke
Igta o rozmiarze 22G diugosci 15 mm* Liczba sztuk
Igta o rozmiarze 22G dtugosci 20 mm* Liczha sztuk
| Igta o rozmiarze 22G dtugosci 25 mm* Liczha sztuk
Igta o rozmiarze 22G dtugosci 30 mm* Liczba sztuk
2 Jatowe rekawiczki rozmiar 6 ** Liczba par
3 Jatowe rekawiczki rozmiar 7 ** Liczba par
4 Jatowe rekawiczki rozmiar 8 ** Liczba par
5 Zestaw jatowych gazikéw opatrunkowych 5 Liczha zestawow
sztuk 5 cmx 5 cm
6 Zestaw 3 strzykawek + 3 igiel nr 12 Liczba zestawiw
7 Opatrunek biookluzyjny do zabezpieczenia Liczba sgtnk | max 1 sztuka na pojedynczq iniekge
portu o wymiarach 5cm x 7 cm

*Nalezy wybra¢ jeden z rodzajéw igiet
** Nalezy wybra¢ jeden z rozmiaréw rekawiczek
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Zatacznik nr 7

KALKULACJA SZKOLEN, ZE WSKAZANIEM GRUP ZAWODOWYCH, REALIZOWANYCH

WSPOLNIE PRZEZ OSRODKI LECZENIA HEMOFILII I POKREWNYCH SKAZ
KRWOTOCZNYCH, KTORYM POWIERZONO FUNKCJE KONSULTACY]JNA I

SZKOLENIOWA*
SZKOLENIA - KALKULACJA NA JEDEN ROK** /¥
Lekarze
Liczba grup Liczba oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30 2 60
Grupa II 30
Pielegniarki
Liczba grup Liczba oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 20 2 40
Grupa II 20
Fizjoterapeuci
Liczba grup Liczba oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 20 1 20
Diagnosci laboratoryjni
Liczb grup Liczba oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30 1 30
Ratownicy medyczni i dyspozytorzy medyczni**
Liczba grup Liczba oséb Suma grup Suma uczestnikow
Grupa I 30 1 30
Liczba organizowanych szkolefh w ciggu roku - 7
Suma wszystkich uczestnikéw szkolenia — minimum 180 oséb w roku
Czas trwania jednego szkolenia - 8 godz.
Koszt szkolen
Wyktadowca 1h= 500 zt 8h= 4000 =zt
Obstuga (sala, catering, materiaty 400 zt od osoby
edukacyjne, inne koszty
organizacyjne)
Ogolne koszty
Wyktadowca 40 000 zt
Obstuga (sala, catering, materiaty 72 000 =zt
edukacyjne, inne koszty
organizacyjne) — lata 2024-2028
SUMA w roku — lata 2024-2028 112 000 zt

*Kalkulacja sporzadzona dla szkoleni stacjonarnych. Rada Programu moze podja¢ decyzje o zastapieniu szkolen stacjonarnych szkoleniami e-learningowymi w ramach przewidzianego budzetu i pod
warunkiem uzyskania takiej samej liczby uczestnikéw, jak zaktadana w szkoleniach stacjonarnych.
*#*Dyspozytorow medycznych na szkolenia kieruja pracodawcy. Realizator moze dodatkowo zwrdci€ si¢ o wsparcie do innych podmiotéw w pozyskiwaniu uczestnikow, np. osrodkéw leczenia

hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, konsultantéw wojewodzkich, towarzystw naukowych i zwiazkéw zawodowych.
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Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Zaltacznik nr 8

TEMATYKA SZKOLEN REALIZOWANYCH WSPOLNIE PRZEZ OSRODKI LECZENIA
HEMOFILII I POKREWNYCH SKAZ KRWOTOCZNYCH, KTORYM POWIERZONO
FUNKCJE KONSULTACYJNA I SZKOLENIOWA.

Lp. za\(v;vi:zil()) i‘va Tematy szkoleni*
1 Lekarze \X/rodz'onc i nabyte osoczowe skazy krwotoczne — patofizjologia, obraz kliniczny, diagnostyka i
leczenie.
Wrodzone i nabyte plytkowe skazy krwotoczne — patofizjologia, obraz kliniczny, diagnostyka i
leczenie.
Wrodzone i nabyte naczyniowe skazy krwotoczne — patofizjologia, obraz kliniczny, diagnostyka i
leczenie.

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — postepowanie w stanach naglych.

Zasady rozpoznawania krwawien i ich powiktan.

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

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

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — podstawowe informacje na temat patofizjologii, obrazu
klinicznego i leczenia.

2. Pielegniarki

Zasady rozpoznawania krwawien i ich powiktan.

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — postepowanie w stanach naglych.

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

Techniki doj$cia dozylnego u chorych na skazy krwotoczne.

Edukacja pacjentéw i ich rodzin.

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

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — podstawowe informacje na temat patofizjologii, obrazu
klinicznego i leczenia.

Patofizjologia i leczenie artropatii w przebiegu skaz krwotocznych.

Nowoczesne metody fizjoterapii w leczeniu artropatii hemofilowej.

Warsztaty praktyczne.

3. | Fizjoterapeuci

4. Dlagnosc'l .| Diagnostyka wrodzonych i nabytych osoczowych skaz krwotocznych.
laboratoryjni ’ ’ ’ ’
Diagnostyka wrodzonych i nabytych plytkowych skaz krwotocznych.
Monitorowanie leczenia czynnikami krzepnigcia i desmopresyna.
Wspdlpraca diagnosty i lekarza w zakresie rozpoznawania i leczenia skaz krwotocznych.
Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — postepowanie w stanach naglych.
Zasady podawania i przechowywania dostepnych w Polsce produktéw leczniczych do leczenia skaz
krwotocznych.
Warsztaty praktyczne.
Ratownicy
5 medyczni i Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — podstawowe informacje na temat patofizjologii, obrazu
' Dyspozytorzy | klinicznego i leczenia.
medyczni

Wrodzone i nabyte skazy krwotoczne — postepowanie w stanach naglych.

Zasady rozpoznawania krwawien i ich powiktan.

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

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

Techniki doj$cia dozylnego u chorych na skazy krwotoczne.

*W przypadku podjecia przez Rade Programu decyzji o zastapieniu szkolen stacjonarnych szkoleniami e-learningowymi, szkolenia

e-learningowe beda uwzglednia¢ wszystkie tematy.
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Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028
Zaltacznik nr 9

ZAMOWIENIE NA BISPECYFICZNE PRZECIWCIALA
NASLADUJACE AKTYWNY CZYNNIK VIII

Imi¢ (imiona) i NAZWISKO PACJENTAL ..uvuiiiieii i
Numer PESEL pacjenta: LTI TTITTIITT]
Data urodzenia (dd-mm-rrrr): I

Termin nastgpnej aktualizacji karty I
postepowania (dd-mm-rrrr):

Masa ciala pacjenta:
Posta¢ hemofilii A: [] ciezka [ ] umiarkowana [] fagodna
Obecnos¢ inhibitora czynnika VIII:

[] niskie maksymalne miano [] wysokie maksymalne miano [] brak
(ponizej 5 jednostek Bethesda) (powyzej 5 jednostek Bethesda) inhibitora
Data oznaczenia inhibitora czynnika | | |- [ | |-[ [ [ | |

VIII po raz ostatni (dd mm-rrrr):

Dawka wstepna (jezeli dotyczy): liczba dawek...... dawka jednorazowa.....

[] tydzien ] 2 tygodnie [] 4 tygodnie

Dawka podtrzymujaca: liczba dawek ....... dawka jednorazowa...... schemat dawkowania: do wyboru raz na:

[] tydzien ] 2 tygodnie [] 4 tygodnie

Preparat nalezy wydac przed ... (podac datg)

Hemofilia A powiklana inhibitorem wskazanie do podania:

[] préba wywolania immunotolerancji zakoficzona niepowodzeniem

[] wystapienie przeciwskazat do immunotolerancii.
W przypadkn zakreslenia powygszego, opis przeciwskazani do immunotolerancji

Hemofilia A niepowiktana inhibitorem wskazanie do podania:

[ ] pacjent po ukoficzeniu 18 roku zycia, ktéry w chwili przej$cia z osrodka pediatrycznego do osrodka dla
dorostych otrzymywal bispecyficzne przeciwcialo nasladujace aktywny czynnik VIII w ramach programu

s Zapobieganie krwawieniom u diect 3 hemofiliq A i B”.

[] pacjent, ktéry do dnia uchwalenia uchwaly przez Rade zakonczyt udzial w badaniach klinicznych z
bispecyficznym przeciwcialem nasladujacym aktywny czynnik VIII, a nastgpnie zostal objety programem
PTAP.

Data zakoficzenia badania klinicznego...........

Data zakoniczenia programu PTAP............

Nadruk, naklejka lub piecze¢ lekarza osrodka leczenia hemofiliiv..veerneerrnrerrnvnnnnnnnnn.

Strona 51 z 61

Ministerstwo
Zdrowia




Program Polityki Zdrowotnej Ministra Zdrowia

Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Zakacznik nr 9a

ZAMOWIENIE NA HUMANIZOWANE PRZECIWCIAL.O MONOKLONALNE BEDACE
INHIBITOREM SZLAKU KRZEPNIECIA ZALEZNEGO OD CZYNNIKA TKANKOWEGO -
KONCIZUMAB

Imi¢ (imiona) i NAZWISKO PACIENTAL ..\vuiiiieii i
Numer PESEL pacjenta: LITTITTTTITITT ]
Data urodzenia (dd-mm-rrrr): |

Termin nastepnej aktualizacji karty |

postepowania (dd-mm-rrrr):

Masa ciala pacjenta:
Posta¢ hemofilii B: [] ciezka [ ] umiarkowana ] tagodna
Potwierdzona obecno$é inhibitora czynnika IX: [] Tak

Maksymalne historyczne miano inhibitora: pPoZIom: ....ooiiiiiiia data: ...

Aktualne miano inhibitora: POZIOM: ...t data: ...l

Dawkowanie zgodnie z CHPL: ...
Preparat nalezy wydac przed ... (podac date)

Hemofilia B powiklana inhibitorem wskazanie do podania:

[] profilaktyka krwawief u pacjentéw od 12 roku zycia z hemofilia B z obecnoscia inhibitora, u ktérych
préba wywolania immunotolerancji zakonczyla si¢ niepowodzeniem lub wystapily przeciwwskazania do
tego typu leczenia;

[] brak skutecznosci dotychczasowej terapii lub niemozliwa standardowa terapia z uwagi na brak dostepu
naczyniowego;
[] pacjenci z hemofilia B z obecno$cia inhibitora, ktérzy zakoficzyli udzial w badaniach klinicznych

koncizumabem i w momencie kwalifikacji do badania klinicznego spetniali kryteria aktualnego programu.

Nadruk, naklejka lub piecze¢ lekarza osrodka leczenia hemofiliiv..eerrnverenrnrrnrnnnnnnnnn.
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Narodowy Program Leczenia Chorych Na Hemofili¢ i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2024-2028

Zatacznik nr 9b

Nazwa Osrodka Data coovovviiiiiii...

Karta zgltoszenia zapotrzebowania na lek Veyvondi
(rekombinowany czynnik von Willebranda)

Imi¢ (imiona) 1 Nazwisko PACIENtar ... ..oiiiiii i
Numer PESEL pacjenta: LITTITT Tl T

Choroba von Willebranda:

L1 Typ2 L1 Typ3

Aktywnosc¢ cz. von Willebranda:

Masa ciata PACIENta: ..ot

Objawy choroby

Krwotoczne miesigczki:

[] Tak [ ] Nie

Krwotoki po zabiegach inwazyjnych (ekstrakcje zgbow, zabiegi chirurgiczne) i/lub porody:
[] Tak [] Nie

Masywne nawracajace krwotoki z przewodu pokarmowego ze wspolistniejaca angiodysplazja
jelitowa;

[ ] Tak [ ] Nie

Uczulenie na osoczopochodne koncentraty:

[] Tak [] Nie

1. Aktualne leczenie:

Osoczopochodny koncentrat cz. viW
np. Haemate P w ktérym stosunek cz. viW do cz. VIII= 2,4: 1

1.1 Na zadanie (nazwa preparatu, dawkowanie):

przy krwawieniach: ...

w okresie 0koloOperacyjnym: ... ..o
1.2 Profilaktyka:

[] Tak [ ] Nie
Powdd profilaktyki: ...
Efekt profilaktyki: ... ....o.oiii
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2. Wskazania do zastosowania Veyvondi:

Brak efektu hemostatycznego dotychczasowego leczenia:

[] Tak [ ] Nie

Uczulenie na dotad stosowany lek:

[] Tak [] Nie

Nadmierne gromadzenie cz. VIII (zawartego w koncentratach zlozonych cz. VIII i czynnik von
Willebranda) u osoby potencjalnie zagrozonej zakrzepica:

[] Tak [] Nie

Planowane zabiegi operacyjne w ktérych Veyvondi jest lekiem z wyboru - uzasadnienie:

Plan odnos$nie stosowania Veyvondi:

Dawkowanie zgodnie z CHPL i indywidualnymi potrzebami pacjenta

Podpis lekarza wnioskujacego:
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Zaktacznik nr 10

PROCEDURA WDRAZANIA NOWE]J TERAPII DO MODULU 5 PROGRAMU

Wdrozenie nowej terapii odbywac si¢ bedzie na podstawie zgloszenia populacji pacjentéw do Rady

Programu, o ktérym mowa w rozdziale 3.2.2. Modul 5 Programu.

1.

W celu dokonania oceny zasadnosci wprowadzenia nowej terapii, Narodowe Centrum Krwi, na
wniosek Przewodniczacego Rady Programu, wystepuje do przedstawiciela podmiotu
odpowiedzialnego o przedstawienie analiz umozliwiajacych oceng efektywnosci medycznej i
kosztowej nowych terapii do lekéw dotychczas stosowanych i mozliwych do realizacji w ramach
budzetu Programu. Za analizy uznaje si¢ analizy zgodne z wymaganiami, jakie musza spelniaé
analizy uwzglednione we wnioskach o objecie refundacjq i ustalenie urzgdowej ceny zbytu oraz o
podwyzszenie urzedowej ceny zbytu leku, ktore nie maja odpowiednika refundowanego w danym
wskazaniu.

Po zaopiniowaniu wniosku o wlaczenie populacji do nowej terapii (zatacznik nr 12 do Programu)
oraz otrzymaniu analiz, Przewodniczacy Rady przygotowuje pismo do ministra wlasciwego do
spraw zdrowia z prosba o zlecenie AOTMIT dokonania weryfikacji analiz i wydania opinii
dotyczacej zasadnos$ci wprowadzenia nowej terapii w oparciu o wykazang efektywnos§¢é medyczna i
kosztowg nowych terapii w stosunku do lekoéw dotychczas stosowanych i mozliwych do realizacji
w ramach budzetu Programu.

W przypadku, gdy nowa terapia dotyczy jednostkowych pacjentéw przewidywanych do leczenia
lekami sierocymi, a przedstawiciel podmiotu odpowiedzialnego odméwil przygotowania analiz, o
ktérych mowa w ust. 2, Przewodniczacy Rady Programu moze wystapi¢ do ministra wlasciwego do
spraw zdrowia z prosba o zlecenie AOTMIT wydania opinii dotyczacej zasadno$ci wprowadzenia
nowej terapii w oparciu o: udowodniona efektywno$é¢ medyczna w stosunku do lekéw dotychczas
stosowanych 1 mozliwos¢ do realizacji w ramach budzetu Programu.

Uznanie zasadno$ci wprowadzenia nowej terapii nast¢puje po otrzymaniu pozytywnej opinii
AOTMIT.

Kazde glosowanie Rady Programu w ramach niniejszej procedury wymaga zlozenia deklaracji o
braku lub ujawnieniu konfliktu intereséw, ktorej wzoér okresla zalacznik nr 11 do Programu. W
przypadku ujawnienia konfliktu intereséw tj. powiazai w okresie ostatnich trzech lat z wytwdrcami
lub podmiotami odpowiedzialnymi za nows terapie, albo terapi¢ alternatywna (konkurencyjna) z
omawiang terapia czlonek Rady Programu zostaje wylaczony z glosowania. Wylaczenie z

glosowania nastepuje réwniez w przypadku odmowy ztozenia deklaracji.
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Zalacznik nr 11
DEKLARACJA O BRAKU LUB UJAWNIENIU KONFLIKTU INTERESOW
A. Dane osoby sktadajacej deklaracje

1.Imi¢ (imiona) i nazwisko osoby sktadajacej deklaracje:

B. Os$wiadczenie

Konflikt intereséw nie wystepuje

Os$wiadczam, ze nie mam i w ciagu ostatnich trzech lat nie miatlem/am* powiazan ani zaleznosci finansowych wobec
zadnego podmiotu prowadzacego dziatalno$¢ gospodatczg w zakresie wytwatzania i/lub obrotu lekami majacymi lub
potencjalnie mogacymi mie¢ zastosowanie w leczeniu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych przez zatrudnienie,
doradztwo, wykonywanie uméw cywilnoprawnych, posiadanie akcji lub udzialéw oraz, ze zgodnie z moja wiedza
powiazafi i zaleznoci takiej nie maja réwniez méj/moja* maz/zona/osoba pozostajaca we wspdlnym pozyciu ze
mna*. Ponadto os$wiadczam, Ze bezzwlocznie poinformuj¢ Dyrektora Narodowego Centrum Krwi o wszelkich
okolicznosciach mogacych stanowi¢ konflikt intereséw lub spowodowac jego powstanie.

*niepotrzebne skresli¢

Os$wiadczam, ze w ciagu ostatnich trzech lat miatem/am* lub mam powiazania lub zaleznosci finansowe wobec
podmiotu prowadzacego dzialalno$¢ gospodarcza w zakresie wytwarzania i/lub obrotu lekami majacymi lub
potencjalnie mogacymi mie¢ zastosowanie w leczeniu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych przez zatrudnienie,
doradztwo, wykonywanie uméw cywilnoprawnych, posiadanie akgji lub udzialéw, lub o$wiadczam, ze zgodnie z moja
wiedza powiazania i zalezno$ci takie moga wystepowaé u mojego/mojej* meza/zony/osoby pozostajacej we
wspolnym pozyciu ze mna*.

Powyzsze powigzania lub zalezno$ci wystepuja lub wystepowaly z nizej wykazanymi podmiotami:

Jednoczesnie os$wiadczam, ze bezzwlocznie poinformuj¢ Dyrektora Narodowego Centrum Krwi o wszelkich
okolicznosciach mogacych stanowi¢ inny niz wyzej wymieniony konflikt intereséw lub spowodowac jego powstanie.

*niepotrzebne skresli¢
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Zalacznik nr 12

WNIOSEK O WEACZENIE POPULAC]I PAC]ENT()\W DO NOWE] TERAPII

W RAMACH

»INARODOWEGO PROGRAMU LECZENIA CHORYCH NA HEMOFILIE I POKREWNE

SKAZY KRWOTOCZNE NA LATA 2024-2028”

DOTYCZY LEKU (nazwa chemiczna lub nazwa klasy lekow):

Whnioskodawca:

Dyrektor lub prezes osrodka
leczenia hemofilii i pokrewnych
skaz krwotocznych

Lekarz o$rodka leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych

Konsultant wojewodzki

Opis populacji, wobec ktorej
wnioskowana jest nowa terapia

Liczebnos$¢ populacji w skali
kraju z podziatem na dzieci i
dorostych

Proponowane kryteria
kwalifikacji do terapii

Proponowane kryteria
wylaczenia z terapii

Leki, ktérymi wnioskowana
populacja byta leczona
dotychczas

Roczne koszty brutto lekow
dotychczas stosowanych przez
wnioskowana populacja po
stronie ,,Narodowego Programu
Leczenia Chorych na Hemofili¢ i
Pokrewne Skazy Krwotoczne na
lata 2024 - 2028”

Roczne koszty brutto lekéw
dotychczas stosowanych przez
wnioskowana populacja po
stronie innych Zrédet
finansowania niz ,,Narodowy
Program Leczenia Chorych na
Hemofili¢ i Pokrewne Skazy
Krwotoczne na lata 2024 - 2028”

Roczny koszt brutto
wnioskowanej terapii

Dodatkowe uwagi

Lista zatacznikow do wniosku
(sugerowane atqezniki: cenniki, oferty 3
pryetargow krajowych i gagranicnych
potwierdzajace sposdb liczenia Rosgtow,
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ganonimizowane wyciqgi 3 bazg danych
bad$ pismiennictwa potwierdzajace
liczebnost populacyi)

Podpisy wnioskodawcow*:

* Wymagane sa podpisy lekarza osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, dyrektora lub prezesa
osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych oraz konsultanta wojewddzkiego w dziedzinach
hematologii badZ onkologii i hematologii dziecigce;.
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Zakacznik nr 13

LISTA REALIZATOROW PROGRAMU W ZAKRESIE INTERWENC]JI ,,POWOLANIE I
FUNKCJONOWANIE OSRODKOW LECZENIA HEMOFILII I POKREWNYCH SKAZ
KRWOTOCZNYCH I OBJECIE PACJENTOW KOMPLEKSOWA OPIEKA W TYCH OSRODKACH”

DLA DOROSLYCH*
Wojewodztwo Szpital Adres szpitala Dane kontaktowe
1. M. Skt kiej 24
podlaskie Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku " 1 5_827(;)31;\:;;;( ! Tel. (85) 746 82 07
Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr Jana Biziela w ul. Ujejskiego 75 Tel. (52) 365 5275
Bydgoszczy 85-168 Bydgoszcz
kujawsko-pomorskie LS 5359
Wojewddzki Szpital Zespolony . Sw. J6zefa 53-59, Tel. Centrala: 793 100
im. L. Rydygiera w Toruniu 87-100 Torun el. Centrala: (56) 6793 10
. . . . , ul. Debinki 7
pomorskie Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdansku 80-952 Gdarsk Tel. (58) 349 28 76
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny im.
Slaskie Andrzeja Mieleckiego Slaskiego Uniwersytetu ul. Francuska 20-24 Tel. (32) 259 1200
. : 40-027 Katowice
Medycznego w Katowicach
cwictokrzvskie Swigtokrzyskie Centrum Onkologii Samodzielny ul. Stefana Artwiniskiego 3 Tel. (41) 367 48 48,(41) 367 48 47,
Swictoktzys Publiczny Zaklad Opicki Zdrowotnej w Kicleach 25-734 Kielce (41) 367 48 42
. Samodzielny Publiczny Zaklad Opicki ul. Marii Orwid 11
1 - .
malopolskie Zdrowotnej Szpital Uniwersytecki w Krakowie 30-688 Krakow Tel. (12) 42476 32
| Stanislawa Staszica 16 Tel. (81) 534 23 97; (81) 534 54 92;
lubelskic Uniwersytecki Szpital Kliniczny Nr 1w Lublinie | >0 % 60 2 At (81) 534 54 96; (81) 534 54 56;
el (81) 534 54 48
Wojewddzkie Wiel jalisty C
dakic o ul. Pabianicka 62 Tel.. (42) 689 51 91; (4)2 689 51 93;
e ologi 1 fraumatologiim. 3. Soperia w 93-513 Lods (42) 689 51 96
Lodzi
zpital Kliniczny Ministe Tel. ala: (89) 539 80 00;
warmiisko. Sz]plm mczn? 1n145t'Lrstw4% Spraw 5 Aleja Wojska Polskicgo 37 el. centrala: (89) 539 80 00;
mazurskic Wewnetrzaych i Administracji z Warmirisko - 10228 Olsztvn (89) 539 84 02
) Mazurskim Centrum Onkologii w Olsztynie ? Tel. Informacja: (89) 539 84 28
wielkopolskie Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Poznaniu al PZ;E?;?Z?::{%O 4 Tel sz:tzzlf;: glz)gsji;o 00
. . Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 1 im. prof. ul. Unii Lubelskiej 1 )
zachodniopomorskie Tadeusza Sokotowskiego PUM w Szczecinie 71-252 Szczecin Tel. (91) 425 33 47, 695 112 044
mazowieckie Instytut Hematologii i Transfuzjologii w ul. Indiry Gandhi 14 Tel. (22) 34 96 158; (22) 34 96 481,
anowlee Warszawie 02-776 Warszawa (22) 349 61 54; (22) 349 61 53
L. B ska 213
Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana 1; 0 5(;20\\;1 : I
o Mikulicza Radeckiego we Wroctawiu — Klinika S RIoCEW Tel. (71) 733 11 00 ; (71) 733 11 10
dolnoslaskie . | . . Siedziba Kliniki:
Hematologii, Nowotworéw Krwi i Transplantacii . fax (71) 733 12 09
Supik Wybrzeze Pasteura 4
P 50-357 Wroclaw
\)f’ielospécjaﬁst)'czn)',Szpital W’ojéwédzki W ul. Dek‘erta 1 Tel. (95) 733 18 90; (95) 7331 498;
Gorzowie Wlkp. Spétka z Ograniczona 66-400 Gorzéw
S . . (95) 733 14 96, (95) 733 14 95
X Odpowiedzialno$cia Wielkopolski
lubuskie -
. . .. ul. Zyty 26,
Szpital Uniwersytecki im. Karola 65-046 Zi ll Go Tel. (68) 32 96 200, (68) 32 96 386,
Marcinkowskiego Sp. z o. 0. w Ziclonej Gorze ) 1elona o (68) 3296 372

* W wojewoédztwach podkarpackim i opolskim brak jest podmiotéw leczniczych, ktore spelniaja warunki dla zakresu ,Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz

krwotocznych”, okreslone w rozporzadzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 roku w sprawie §wiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zal.

nr 3, czesci I poz. 21. Pacjenci z tych wojewodztw moga korzystaé z opieki realizatoréw w innych wojewddztwach. W przypadku wyspecjalizowania si¢ podmiotow

leczniczych spetniajacych warunki ww. rozporzadzenia dla leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w wojew6dztwach: podkarpackim, warmirisko-mazurskim

i opolskim, dopuszcza si¢ podpisanie z nimi uméw na realizacje Programu.

Ministerstwo
Zdrowia
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Zatacznik nr 14

LISTA REALIZATOROW PROGRAMU W ZAKRESIE INTERWENC]JI ,,POWOLANIE I
FUNKCJONOWANIE OSRODKOW LECZENIA HEMOFILII I POKREWNYCH SKAZ
KRWOTOCZNYCH I OBJECIE PACJENTOW KOMPLEKSOWA OPIEKA W TYCH OSRODKACH”
DLA DZIECI*

Wojewoddztwo

szpital

adres szpitala

dane kontaktowe

Podlaskie

Uniwersytecki Dziecigcy Szpital Kliniczny im.
Ludwika Zamenhofa Biatymstoku

ul. Waszyngtona 17
15-274 Bialystok

Tel. (85) 74 50 842, 74 50 846

kujawsko-pomorskie

Szpital Uniwersytecki nr 1 im. dr Antoniego

Jurasza w Bydgoszczy

ul Sktodowskicj-Curie 9
85-094 Bydgoszcz

Tel. (52) 781 446 829, 585 48 60

ul. Debinki 7

Uniwersytetu Medycznego w Lodzi

92-213 £.6dz

pomorskie Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdansku 80-952 Gdarisk Tel. (58) 349 28 76, 349 28 80
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nt 1 im. 13 Maia 13-15
. . ul. 3 Maja 13-
Slaskie Prof. Stanistawa Szyszko Slaskiego Uniwersytetu 41-800 Z’ b Tel. (32) 37 04 381 lub 372, 373
- abrze
Medycznego w Katowicach
. . e . ul. Grunwaldzka 45 Tel. (41) 345 63 25, 345 85 53 wew.
Swietokrzyskie Wojewddzki Szpital Zespolony w Kielcach 25.736 Kiclce 32,35, 347 05 60
1. Wielicka 265
matopolskie Uniwersytecki Szpital Dziecigcy w Krakowie ; 06 61§ ;zr:kéw Tel. (12) 658 20 11, 333 92 20 lub 21
. . . . L. . ul. Prof. Antoniego Gebali 6
Lubelskie Uniwersytecki Szpital Dziecigcy w Lublinie 20-093 Lublin Tel. (81) 718 88 11, 718 55 00, 718 55 20
Samodzielny Publiczny Zaklad Opicki
i I. P ka 251 Tel. (42) 61 77 959, 61 77 757 lub 751
Lodzkie Zdrowotnej Centralny Szpital Kliniczny o romorssa cl. (42 o " ’

750

warmifisko-mazurskie

Wojewddzki Specjalistyczny Szpital Dzieciecy im.

Prof. Stanistawa Popowskiego w Olsztynie

ul. Zolnierska 18 A
10-561 Olsztyn

Tel. (89) 539 33 75 lub 71, 533 319 557

Specjalistyczny Zespot Opieki Zdrowotnej nad

ul. Wrzoska 1

Jadwigi Krélowej w Rzeszowie

35-301 Rzeszow

wielkopolskie L . , Tel. (61) 616 25 87 lub (61) 616 25 80
Matka i Dzieckiem w Poznaniu 60-663 Poznan Tel. 539 524 941
Klinic: zpital Wojewodzki nr 2 im. Sw. L. L ka 60

podkarpackic niczny Szpital Wojewddzki nr 2 im. Sw. ul. Lwowska 6 Tel. (17) 866 46 01 lub 588

zachodniopomorskie

Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 1 im. prof.
Tadeusza Sokotowskiego PUM w Szczecinie

ul. Unii Lubelskiej 1
71-252 Szczecin

Tel. (91) 425 31 60 lub 61, 695 112 034

Uniwersyteckie Centrum Kliniczne

ul. Zwirki i Wigary 63 A

Marcinkowskiego Sp. z o. 0. w Zielonej Gorze

65-046 Zielona Géra

mazowieckic Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego 02-091 Warszawa Tel. (22) 31796 17 1ub 21, 790 338 596
. Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana ul. Borowska 213
Inoslaski Tel. (71) 733 27 00 & 2 282
dolnodlaskie Mikulicza Radeckiego we Wroctawiu 50-556 Wroctaw el (71) 00 Tub 85, 885 85228
lubuski Szpital Uniwersytecki im. Karola ul. Zyty 26 Tel. (68) 32 96 386, 603 563 648,
upbu (&

722213 999

* W wojewddztwie opolskim brak jest podmiotu leczniczego, ktory realizuje program ,, Zapobieganie krwawieniom u dzieci 3 hemofiliq A i B”. W przypadku

wyspecjalizowania si¢ takiego podmiotu leczniczego w wojewddztwie opolskim dopuszcza si¢ podpisanie z nim umowy na realizacje Programu.

Ministerstwo
Zdrowia
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Zalacznik nr 15

Imig, nazwisko, adres pacjenta

INumer telefOnur: .................ouuuu i,

OSWIADCZENIE

Ja nizej podpisany, wyrazam zgode na dostawy domowe koncentratu czynnika krzepniecia VIII,
koncentratu czynnika krzepniecia IX, koncentratu aktywowanych czynnikéw zespotu protrombiny

aPCC, koncentratu czynnika VIII zawierajacego czynnik von Willebranda o proporcji VWE:FVIII co

najmniej 2:1% i zobowiazuje si¢ do stosowania si¢ do zalecen lekarskich.

Pacjent i/lub opiekun prawny pacjenta

(czytelny podpis)

*niepotrzebne skresli¢/usunaé
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