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1. Problem decyzyjny

Celem niniejszego raportu jest dokumentacja procesu przygotowania projektu taryfy Swiadczenia
gwarantowanego opieki zdrowotnej, w oparciu o przyjetg metodyke taryfikacji Swiadczen.

Podstawe podjecia przedmiotowych prac stanowi zlecenie Ministra Zdrowia z dnia 13.06.2018 r. znak
ASG.4081.5.2018.DS, w zwigzku z art. 31la ust. 1 ustawy o $wiadczeniach, na podstawie punktu Il Planu
Taryfikacji na 2018 r., tj.: Inne zadania w zakresie taryfikacji, szczegdlnie istotne dla biezqcego
funkcjonowania systemu powszechnego ubezpieczenia zdrowotnego, w sprawie ustalenia taryfy
Swiadczenia gwarantowanego z zakresu ambulatoryjnej opieki specjalistycznej: leczenie chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

Przedmiotem opracowania s3:

Swiadczenia gwarantowane z zakresu ambulatoryjnej opieki specjalistycznej scharakteryzowane
nastepujgcymi rozpoznaniami (kod ICD-10):

Kod ICD-10 Nazwa

D66 Dziedziczny niedobor czynnika VI

D67 Dziedziczny niedobor czynnika IX

D68.0 Choroba von Willebranda

D68.1 Dziedziczny niedobor czynnika Xl

D68.2 Dziedziczny niedobdr innych czynnikéw krzepniecia

D68.3 Skazy krwotoczne zalezne od obecnosci krazgcych antykoagulantéw
D68.4 Nabyty niedobdr czynnikéw krzepniecia

D69.1 Jakosciowe defekty ptytek krwi

D69.4 Inne pierwotne matoptytkowosci

Produkty rozliczeniowe dedykowane pacjentom chorym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
funkcjonujag obecnie w ramach leczenia stacjonarnego. Sg to grupy: S13 Skazy krwotoczne -
kompleksowa ocena stanu zdrowia > 1 dnia, S14 Skazy krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1
dnia, S15 Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni oraz S16 Skazy krwotoczne -
ocena stanu zdrowia < 2 dni. W ambulatoryjnej opiece specjalistycznej zostata zidentyfikowana
potrzeba stworzenia nowych produktéw rozliczeniowych, analogicznych do ww. wymienionych
z lecznictwa szpitalnego.

W ambulatoryjnej opiece specjalistycznej sSwiadczenia dla pacjentéw leczonych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne udzielane sg obecnie w ramach pieciu zakreséw: hematologii,
hematologii — Swiadczenia pierwszorazowe, hematologii — diagnostyka poza pakietem onkologicznym,
jak réwniez onkologii i hematologii dzieciecej, onkologii i hematologii dzieciecej w zakresie dotyczagcym
Swiadczen pierwszorazowych.

zwane dalej: leczeniem hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
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2. Taryfikowane swiadczenie

2.1.Charakterystyka swiadczenia

Skaza krwotoczna to stan, ktéry oznacza zwiekszong sktonnos¢ do krwawien, ktére moze pojawic sie
na skorze, w obrebie bton sluzowych, narzaddéw i stawow. Skazy krwotoczne mogg byé nabyte lub
wrodzone (wéwczas sg dziedziczone).

Ze wzgledu na mechanizm hemostazy, ktéry ulega zaburzeniu, skazy krwotoczne dzieli sie na:
e skazy naczyniowe, zwigzane z nieprawidtowym przebiegiem hemostazy naczyniowej;
e skazy ptytkowe, zwigzane gtéwnie z niedostateczng liczbg trombocytéw;
e skazy osoczowe, zwigzane z brakiem osoczowych czynnikéw krzepniecia;
e skazy ztozone, w ktdrych dochodzi do zaburzenia wiecej niz jednego mechanizmu hemostazy.

Skazy osoczowe, ktore sg najczestsze (ok. 2/3 wszystkich), obejmuija:
e skazy wrodzone:
o choroba von Willebranda,
o hemofiia A i hemofilia B,
o niedobory innych czynnikdéw, np.: fibrynogenu, czynnika Xl, czynnika X, czynnika V,
czynnika VII;
o skazy nabyte:
krwawienie spowodowane niedoborem witaminy K,
w przebiegu chordb watroby,
rozsiane krzepniecie srédnaczyniowe,
pierwotne uczynnienie fibrynolizy,
obecnos$é kragzacych antykoagulantow,
nabyte niedobory jednego czynnika krzepniecia,
zaburzenia krzepniecia po masywnych przetoczeniach krwi,

O O O O O O O

zaburzenia krzepniecia w krazeniu pozaustrojowym. (Chojnowski, 2008)

Najczesciej odnotowywana w Polsce skaza krwotoczna to hemofilia (MZ, 2018). Hemofilia jest
dziedzicznym zaburzeniem krzepniecia krwi zwigzanym z chromosomem X, spowodowanym
niedoborem czynnika krzepniecia VIII (czynnika VIII) w hemofilii A lub czynnika krzepniecia IX (czynnika
IX) w hemofilii B. Niedobdr ten jest skutkiem mutacji w genach kodujacych czynniki krzepniecia.
Hemofilia A wystepuje czesciej niz hemofilia B, stanowigc 80—85% wszystkich przypadkéw choroby.

Hemofilia dotyczy na ogét mezczyzn, natomiast kobiety sg nosicielkami. Zaréwno gen czynnika VI, jak
i gen czynnika IX s3 podatne na nowe mutacje; 1/3 wszystkich przypadkéw hemofilii jest skutkiem
nowo powstatej mutacji, bez wczesniejszej historii choroby w rodzinie. U okoto 30-50% polskich
chorych mutacja wystepuje spontanicznie, a wywiad rodzinny jest negatywny.

Czestos¢ wystepowania hemofilii ocenia sie na okoto 1 na 10 000 urodzen. Liczbe oséb chorych na
hemofilie na catym Swiecie szacuje sie na okoto 400 000. Czesto$¢ wystepowania hemofilii A i B
w Polsce zostata oszacowana na 1:12 300 mieszkancow.

W zaleznosci od aktywnosci czynnika VIl albo IX hemofilie klasyfikuje sie jako ciezkg, umiarkowang lub
tagodna.
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Tabela 1 Klasyfikacja hemofilii A i B

Aktywnos¢ czynnika VIII lub czynnika IX | Posta¢ hemofilii Gtéwne objawy

Samoistne krwawienia do stawdéw i miesni; nadmierne
ciezka krwawienia po urazach, ekstrakcjach zebdw, zabiegach
chirurgicznych

<0,01 1U/ml
(<1 1U/dl albo <1% normy)

Krwawienia do stawdw i miesni po niewielkich urazach,
umiarkowana rzadko samoistne; nadmierne krwawienia po urazach,
ekstrakcjach zebdw, zabiegach chirurgicznych

0,01-0,05 1U/ml
(1-5 1U/dl albo 1-5% normy)

Praktycznie nie obserwuje sie samoistnych krwawien do
tagodna stawow i miesni; nadmierne krwawienia po urazach,
ekstrakcjach zebdw, zabiegach chirurgicznych

>0,05<0,40 IU/ml
(>5<40 1U/dl albo >5<40% normy)

Zrédfto: (Windyga i inni, Czes¢ I: Wytyczne postepowania w hemofilii A i B niepowiktanej inhibitorem czynnika VIl i IX (wydanie
zaktualizowane), 2016)

Krwawienia do stawdw (czestsze do stawow zawiasowych — kostki, kolana i tokcie; rzadsze do stawodw
wieloosiowych — staw ramienny, nadgarstek, staw biodrowy) stanowig 70-80% wszystkich epizoddéw;
prowadzg do zniszczenia stawu, jego znieksztatcenia i wtdrnych zanikdw miesniowych —tzw. artropatii
hemofilowej). Krwawienia do miesni (szczegdlnie miesien biodrowo-ledzwiowy, tydka, przedramie)
stanowig 10-20%, zagrazajace zyciu krwawienia wewnatrzczaszkowe — <5%. Pozostate powazne
krwawienia (btony $luzowe jamy ustnej, dzigset, jamy nosowej i uktadu moczowo-ptciowego, szyja/
gardto, uktad pokarmowy) to 5-10% wszystkich epizodow.

Skaza krwotoczna ujawnia sie na ogdt na przetomie 1.i 2. r.z. pod postacig wylewow krwi podskérnych
i domiesniowych oraz przedtuzonych krwawien po skaleczeniu jezyka lub wargi. Rozpoznanie ustala sie
na podstawie objawdéw klinicznych, doktadnie zebranego wywiadu rodzinnego oraz wynikéw badan
laboratoryjnych.

W przypadku podejrzenia skazy krwotocznej poczgtkowo wykonuje sie testy przesiewowe hemostazy,
ktore obejmujg oznaczenie:
e liczby ptytek krwi,
e czasu okluzji (Closure Time; CT) w urzadzeniu PFA-100 lub PFA-200 (Platelet Function Analyzer,
Siemens),
e czasu protrombinowego (Prothrombin Time; PT),
e czasu czesciowej tromboplastyny po aktywacji (Activated Partial Thrombplastin Time; APTT),
e stezenia fibrynogenu i ewentualnie czasu trombinowego (thrombin time; TT).
Do badan potwierdzajgcych nalezg: zmniejszenie aktywnosci prokoagulacyjnej cz. Vill/cz. IX w osoczu,
badania genetyczne.

Rozpoznanie rdznicowe obejmuje chorobe von Willebranda, hemofilie nabytg i inne przyczyny
przedtuzenia APTT przy prawidtowym PT: niedobér czynnika XlI, prekalikreiny lub kininogenu
wielkoczgsteczkowego (krwawienia nie wystepujg w tych zaburzeniach), niedobdr czynnika XI,
antykoagulant toczniowy (zespét antyfosfolipidowy), heparyna niefrakcjonowana.

Nadrzednym celem w postepowaniu z chorym na ciezkg hemofilie jest efektywne zapobieganie
samoistnym krwawieniom do stawéw i miesni, wylewom krwi zagrazajgcym zyciu, w tym -—
Srdédczaszkowym, prewencja krwawien w okresie okotooperacyjnym oraz skuteczne zwalczanie
wszystkich ostrych epizodéw krwotocznych.

Profilaktyka krwawien obejmuje:
e edukacje i szkolenie pacjenta oraz personelu medycznego,
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e unikanie urazéw, iniekcji, srodkdw uposledzajgcych czynnos¢ ptytek krwi, szczegdlnie kwasu
acetylosalicylowego i niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych z wyjatkiem niektorych
inhibitoréw COX-2,

e odpowiednie przygotowanie do zabiegdw stomatologicznych i chirurgicznych,

e terapie substytucyjng niedoborowymi czynnikami krzepniecia,

e leczenie wspomagajgce innymi lekami hemostatycznymi.

Podstawg leczenia ciezkiej hemofilii jest stosowanie koncentratéw niedoborowych czynnikdéw
krzepniecia krwi (terapia substytucyjna). Koncentraty te podaje sie w celu zahamowania aktywnego
krwawienia (leczenie ,na zadanie”) albo w celu prewencji wystepowania krwawien (profilaktyka).
Stosuje sie:
e koncentraty czynnika VIII i czynnika IX wytwarzane z ludzkiego osocza (osoczopochodne
czynniki krzepniecia),
e koncentraty czynnika VIl i czynnika IX wytwarzane metodami inzynierii genetycznej
(rekombinowane czynniki krzepniecia),
o koncentraty czynnika VIl i czynnika IX o przedtuzonym czasie biologicznego péttrwania
(extended half-life; EHL).
Koncentraty podaje sie dozylnie w Scisle okreslonej dawce zaleznej od masy ciata, jeden do kilku razy
w tygodniu lub w razie potrzeby, zaleznie od przyjetego protokotu i rodzaju koncentratu.

W leczeniu hemofilii stosuje sie takze desmopresyne i rézne leki wspomagajace (kwas traneksamowy
i miejscowe $rodki hemostatyczne), ktore wptywajg korzystnie na hemostaze w innych mechanizmach
niz zwiekszanie aktywnosci niedoborowego czynnika krzepniecia w osoczu.

Profilaktyka powinna by¢ rozpoczeta we wczesnym dziecinstwie i nie pdzniej niz po pierwszych kilku
krwawieniach.

Tabela 2 Definicje protokotéw podawania czynnika krzepniecia

Protokot Definicja
L - -
eczgnle epliodyczne Leczenie stosowane w czasie klinicznie ewidentnego krwawienia
(,na zadanie”)
Regularne, ciggte* leczenie rozpoczete w nieobecnosci udokumentowanej chrzestno-
Profilaktyka ciagta kostnej choroby stawdw, co okresla sie na podstawie badania fizykalnego i/ lub badan
Profilaktyka pierwotna obrazowych, rozpoczete przed drugim epizodem ewidentnego krwawienia do duzego
stawu, oraz przed 3 r.z.**
Regularne, ciggte* leczenie rozpoczete po 2 lub wiecej krwawieniach do duzych stawéw**,
Profilaktyka wtérna przed poczatkiem choroby stawdéw, udokumentowanej badaniem fizykalnym i badaniami
obrazowymi
Profilaktyka Regularne, ciggte* leczenie rozpoczete po ujawnieniu sie choroby stawéw,
trzeciorzedowa udokumentowanej badaniem fizykalnym i zdjeciami rentgenowskimi
Profilaktyka przerywana Terapia majgca zapobiec krwawieniom, stosowana w czasie nie przekraczajgcym 45
(,,okresowa”) tygodni w roku

* Jako ciggtq terapie definiuje sie plan leczenia przez 52 tygodnie w roku oraz utrzymanie infuzji o uprzednio ustalonej czestotliwosci przez
co najmniej 45 tygodni (85%) w analizowanym roku.

** Duze stawy — skokowe, kolanowe, biodrowe, tokciowe i barkowe.

Zrédto: (World Federation of Hemophilia, 2014)

Wyrdznia sie cztery podstawowe modele dtugoterminowej profilaktyki w hemofilii A: model szwedzki,
model holenderski, model kanadyjski i amerykanski, réznigce sie dawka i czestotliwoscig podawania
czynnika krzepniecia. W ostatnich kilku latach zwrécono baczng uwage na potrzebe indywidualizacji
(personalizacji) leczenia hemofilii, podkreslajagc, ze nie ma jednego, uniwersalnego schematu
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dawkowania niedoborowego czynnika krzepniecia w dtugoterminowej profilaktyce, ktéry
zabezpieczytby optymalnie potrzeby wszystkich pacjentow.

Miernikiem skutecznosci dfugoterminowej profilaktyki jest brak krwawien oraz brak zmian
zwyrodnieniowych w stawach ocenianych badaniem fizykalnym i za pomocg odpowiednich technik
obrazowych (MRI, USG).

Powikfania hemofilii mozna podzieli¢ na te wynikajgce z samej choroby:
o przewlekte zapalenie btony maziowej,
e artropatia hemofilowa,
e pseudoguzy hemofilowe
oraz te bedace konsekwencjg leczenia substytucyjnego:
e inhibitory czynnika VIII i czynnika IX,
e oraz zakazenia drobnoustrojami przenoszonymi przez krew.

Do przewlektego zapalenia i przerostu btony maziowej stawu dochodzi w wyniku powtarzajgcych sie

krwawien do stawu. Przerost btfony maziowej powoduje obrzek stawu, zazwyczaj niebolesny. Badania
diagnostyczne obejmujg USG, MRI i RTG. Pacjentom z przewlektym zapaleniem btony maziowej stawu
zaleca sie ¢éwiczenia fizyczne (w ostonie koncentratu czynnika krzepniecia) w celu wzmocnienia sity
miesniowej, COX-2 inhibitory, niekiedy wstrzykuje sie do stawu dtugodziatajgce kortykosteroidy. Jesli
zapaleniu btony maziowej towarzyszg czesto powtarzajgce sie wylewy krwi do stawu, nalezy rozwazyé
wykonanie synowektomii chirurgicznej (zabieg usuniecia btony maziowej) lub izotopowej
(wstrzykniecie do stawu izotopu emitujgcego promieniowanie beta (fosfor-32 lub itr-90)).

Mianem artropatii hemofilowej okresla sie zespdt zjawisk bedacych konsekwencjg utrzymujgcego sie

przewlektego zapalenie btony maziowej oraz powtarzajgcych sie wylewow krwi do stawu: dochodzi do
nieodwracalnego zniszczenia chrzestnych i kostnych struktur stawu, postepujg procesy wtdknienia,
z czasem dochodzi do znacznego ograniczenia ruchomosci zaatakowanego stawu, jego deformacji,
a w konsekwencji zanikow sgsiadujgcych grup miesniowych. Celem leczenia jest usprawnienie narzadu
ruchu i walka z bdélem, ktéra czesto wymaga stosowania lekéw narkotycznych. U czesci chorych
poprawe uzyskuje sie fizjoterapiag, prowadzong pod ostong leczenia substytucyjnego. Stosuje sie takze,
z réznym powodzeniem, stabilizatory stawoéw. Jesli leczenie zachowawcze jest nieskuteczne, nalezy
rozwazyc¢ interwencje chirurgiczng, ktéra w zaleznosci od tego, ktéry staw jest zajety, moze polegac
na: artroskopowym uwolnieniu wewnatrz-stawowych zrostdw, zabiegu na okotostawowych tkankach
miekkich w celu uwolnienia przykurczu zgieciowego, korekcyjnej osteotomii, artrodezie oraz
wszczepieniu endoprotezy stawowe;j.

Pseudoguzy sg wynikiem Zle leczonych lub nieleczonych krwawien do tkanek miekkich znajdujgcych sie
w bezposrednim sgsiedztwie kosci (najczysciej w miednicy i udzie). Powiekszajacy sie krwiak uciska na
nerwy, naczynia i prowadzi do destrukcji kosci. Do potwierdzenia rozpoznania wykorzystuje sie techniki
obrazowe (RTG, USG, CT, MRI). O ile w przypadku matego pseudoguza intensyfikacja leczenia
substytucyjnego moze doprowadzi¢ do zatrzymania jego progresji, o tyle w przypadku psedoguzéw
o duzych rozmiarach zawsze nalezy rozwazyé mozliwosé jego chirurgicznego usuniecia.

Inhibitory cz. VIII lub cz. IX, tj. przeciwciata IgG przeciwko cz. VIlI (inhibitor cz. VIII) pojawiajg sie u 20—
30% chorych na ciezkg oraz u 5-10% chorych na umiarkowang i tagodng hemofilie A. Przeciwciata
przeciwko cz. IX pojawiajg sie u <5% chorych na ciezkg hemofilie B i mogg wywotywac odczyny
alergiczne po przetoczeniu cz. IX. Wystgpienie inhibitora u chorych na ciezkg hemofilie nie wptywa na

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 8/55



Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.15.2018

zwiekszenie czestotliwosci krwawien ani na zmiane ich najczestszej lokalizacji. Jednakze obecnos¢
inhibitora utrudnia lub uniemozliwia leczenie substytucyjne krwawien. W przypadku wystgpienia
inhibitora w przebiegu tagodnej hemofilii zaczynajg sie pojawia¢ samoistne wylewy krwi, ktérych
w tagodnej hemofilii zazwyczaj sie nie obserwuje. Leczenie hemofilii powikfanej inhibitorem ma dwa
cele: nadrzednym jest trwata eliminacja inhibitora (poprzez zastosowanie tzw. immunotoleranc;ji), zas
doraznym — hamowanie krwawien (wyzsze dawki czynnika, koncentrat aktywowanych czynnikow
zespotu protrombiny, koncentrat czynnikéw krzepniecia omijajgcych inhibitor — rekombinowany
czynnik Vlla).

Zakazenia drobnoustrojami przenoszonymi przez krew obejmujg gtéwnie zakazenia wirusowe HCV,

HBV i HIV, jednak od konca lat 80. XX w. dzieki zastosowaniu procedur inaktywacji wirusow ryzyko
zakazenia drogg produkowanych z osocza koncentratéw czynnikéw krzepniecia jest znikome. Okoto
80% polskich chorych na ciezkg hemofilie A i B urodzonych przed 1991 rokiem, byto zakazonych HCV,
a okoto 10% — HBV (HIV byt obecny u 1 sposrdd 172 przebadanych pacjentéw. Zakazonym pacjentom
oferuje sie leczenie przeciwwirusowe. (World Federation of Hemophilia, 2014) (Windyga i inni, 2016)
(Medycyna Praktyczna - Interna, 2017)

Stany nagte w hemofilii i pomoc dorazna

Podstawg leczenia krwawien u chorych na hemofilie jest jak najszybsze (najlepiej w ciggu 2 godzin)
dozylne podanie koncentratu deficytowego czynnika krzepniecia. Pacjent z krwawieniem
niepoddajgcym sie leczeniu w warunkach domowych, zagrazajgcym zyciu, wigzgcym sie z silnym bdlem
badz urazem, o duzym nasileniu, a zwtfaszcza lokalizujgcym sie w obrebie gtowy i szyi, klatki piersiowej
i jamy brzusznej, musi by¢ hospitalizowany.

Leczenie ratunkowe powinno przebiegaé wedtug okreslonego schematu, zaleznie od tego, czy pacjent
jest w posiadaniu czynnika czy nie:

Tabela 3 Schemat leczenia ratunkowego chorego na hemofilie lub pokrewnq skaze krwotoczng

Leczenie ratunkowe chorego na hemofilie lub pokrewna Leczenie ratunkowe chorego na hemofilie lub pokrewnga
skaze krwotoczng, ktéry ma przy sobie odpowiedni skaze krwotoczng, ktdry nie ma przy sobie odpowiedniego
koncentrat deficytowego czynnika krzepniecia, koncentratu deficytowego czynnika krzepniecia
(stosowany w leczeniu domowym)
Weryfikacja rozpoznania na podstawie:
e ,Karty chorego na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne” lub ,Ksigzeczki leczenia domowego chorego na
wrodzong skaze krwotoczng”, w ktére wyposazeni sg pacjenci i ktére zawierajg rozpoznanie typu skazy krwotocznej,
a takze informacje o rodzaju i ilosci koncentratu, ktory nalezy zastosowac w razie wystgpienia krwawienia oraz o
grupie krwi;
e rejestru chorych w regionalnym RCKiK umozliwia zasiegniecie informacji, jesli pacjent nie ma przy sobie wyzej
wymienionych dokumentdw;
e informacji na temat danego chorego, ktérymi moze dysponowac lekarz dyzurny najblizszej Kliniki / Oddziatu
Hematologii;
e informacji uzyskanych od pacjenta lub jego opiekuna.
Jak najszybsze podanie koncentratu w odpowiedniej | Jak najszybsze przewiezienie pacjenta do najblizszego
dawce, zaleznej od rodzaju krwawienia. Szpitalnego Oddziatu Ratunkowego (SOR).
Kontakt telefoniczny (konsultacja) z lekarzem najblizszego osrodka leczacego chorych na hemofilie/kliniki/oddziatu
hematologii.

- Jak najszybsze sprowadzenie koncentratu czynnika
krzepniecia z najblizszego RCKiK albo z zapasu (depozytu) w
klinice/oddziale hematologii.

- Podanie koncentratu czynnika krzepniecia w odpowiedniej
dawce.

Dalsze postepowanie wg zalecen konsultanta.

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie (Zawilska, Windyga, tetowska, Zawilski i tadny, 2017)
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Ostre krwawienie do stawu

Celem leczenia ostrego krwawienia do stawodw jest jak najszybsze zatrzymanie krwawienia; powinno
to nastapié, gdy tylko pacjent rozpozna ,aure” (uczucie mrowienia i ucisk w obrebie stawu), a nie po
wystgpieniu jawnego obrzeku i bdlu. Jesli krwawienie nie ustepuje w ciggu 12-24 h od zastosowania
leczenia substytucyjnego, pacjent powinien zosta¢ zbadany przez lekarza. W pierwszej fazie
krwawienia zajeta koriczyna powinna by¢ odcigzona, mozna przez pierwsze 5-10 minut stosowac
schtadzajgcy kompres wraz z unieruchomieniem bandazem uciskowym korfczyny dotknietej wylewem
i jej uniesieniem. Przeciwbdélowo mozna zastosowa¢ COX-2 inhibitory, paracetamol,
a w szczegolnych przypadkach leki narkotyczne (tramadol). Z chwilg ustepowania bélu i obrzeku nalezy
wdrozy¢ fizjoterapie. W niektérych przypadkach konieczna jest artrocenteza (naktucie stawu w celu
usuniecia krwi): duze napiecie i bolesnos¢ stawu objetego krwawieniem, ktéry nie wykazuje poprawy
W ciggu 24 godzin od rozpoczecia standardowego leczenia, bdl stawu niepoddajacy sie leczeniu, cechy
ucisku nerwowo-naczyniowego, nietypowy wzrost temperatury obserwowany miejscowo lub
ogoblnoustrojowo oraz inne cechy zakazenia (bakteryjne zapalenie stawu).

Krwawienie do miesni

Najgrozniejsze sg wylewy krwi, wynikiem ktérych sg krwiaki uciskajgce na naczynia krwionosne
i nerwy, zwlaszcza w obrebie przedziatéw powieziowych (tzw. compartment syndrome, czyli zespét
ciasnoty). W niektérych przypadkach moze by¢é wymagane naciecie powiezi miesnia (fasciotomia).
Pomocne w rozpoznaniu krwiakéw jest badanie ultrasonograficzne, niekiedy wskazane jest wykonanie
tomografii komputerowej (CT). Obok wstrzyknie¢ koncentratéw czynnikéw krzepniecia (czesto przez
wiele dni) stosuje sie takze leki przeciwbdlowe czy oktady z lodu. Szczegdlne znaczenie ma prawidtowe
rozpoznanie wylewu krwi do prawego miesnia biodrowo-ledZzwiowego, ktérego objawy imitujg
zapalenie wyrostka robaczkowego. Nalezy hospitalizowad pacjenta, w celu obserwacji i leczenia bdlu;
zasadnicza role odgrywa fizjoterapia.

Krwawienie do centralnego uktadu nerwowego/postepowanie po urazie gtowy

W przypadku podejrzenia krwawienia do centralnego uktadu nerwowego (CUN) obowigzuje zasada
wdrozenia natychmiastowego leczenia, przed diagnostyka. Pacjent z podejrzeniem krwawienia do CUN
musi by¢ leczony w warunkach szpitalnych. Nalezy wykonaé tomografie komputerowg lub MRI mézgu
i zapewnic szybka konsultacje neurologiczna.

Krwawienie do szvi i gardta

Jest to stan zagrozenia zycia (ryzyko niedroznosci drég oddechowych). Leczenie (podanie czynnika
krzepniecia) musi byé wdrozone przed przeprowadzeniem diagnostyki. Leczenie nalezy zawsze
prowadzi¢ w warunkach szpitalnych, czesto na oddziale intensywnej opieki medyczne;j.

Ostry krwotok z gérnego odcinka przewodu pokarmowego

Leczenie nalezy zawsze prowadzi¢ w warunkach szpitalnych. Zaraz po wstrzyknieciu odpowiedniej
dawki niedoborowego czynnika krzepniecia nalezy rozwazy¢ wykonanie badania endoskopowego,
ktore ma charakter nie tylko diagnostyczny, ale takze leczniczy, gdyz umozliwia wstrzykniecie
substancji obliterujgcej uszkodzone naczynie krwionosne. Bardzo czesto oprdécz leczenia
substytucyjnego witacza sie lek hamujacy fibrynolize (kwas traneksamowy).
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Uraz lub krwawienie do gatki ocznej

Pierwszg czynnoscig jest wstrzykniecie koncentratu niedoborowego czynnika krzepniecia. Zawsze
konieczne sg hospitalizacja i jak najszybsze uzyskanie opinii konsultanta okulisty o najbardziej
wiasciwym sposobie dalszego postepowania.

Krwiomocz

Jedli nie towarzyszy mu bdl, postepowanie ogranicza sie do lezenia w tézku i intensywnego
nawadniania (3 litry/m2 powierzchni ciata) przez 48 h. Jesli krwiomocz jest bardzo intensywny lub
towarzyszy mu bdl, nalezy rozpoczac leczenie substytucyjne. Jesli krwiomocz nawraca lub stale
wystepuje krwinkomocz, konieczna staje sie konsultacja urologa i/lub nefrologa.

Krwawienie ze Sluzowek jamy ustnej i krwawienie z nosa

Czesto ten rodzaj krwawien udaje sie opanowaé za pomocg samego leku antyfibrynolitycznego,
stosowanego systemowo. W przypadku krwawienia w obrebie jamy ustnej lek o dziataniu
antyfibrynolitycznym mozna zastosowac takze miejscowo w postaci roztworu do ptukania. Jesli takie
postepowania jest nieskuteczne, wstrzykuje sie koncentrat niedoborowego czynnika krzepniecia krwi.
W krwawieniach z nosa stosuje sie ponadto miejscowo nasgczony trombing spongostan oraz ucisk ze
strony krwawigcego przewodu nosowego. Moze by¢ konieczne zszycie lub zamkniecie rany.

Rany i otarcia skéry

Tylko gtebokie zranienia wymagajg leczenia substytucyjnego i interwencji chirurgiczne;j.
W pozostatych przypadkach nalezy odkazi¢ rane lub otarcie i zastosowac¢ zwykty plaster z jatowym
opatrunkiem.

Ztamania kosci

Zawsze wymagajg leczenia szpitalnego. Pierwszg czynnoscig jest wstrzykniecie koncentratu
niedoborowego czynnika krzepniecia. Wybodr dalszego postepowania nalezy do ortopedy, ktéry
zaleznie od rodzaju i lokalizacji ztamania, decyduje o leczeniu operacyjnym lub zachowawczym. Nalezy
unika¢ dtugotrwatego unieruchomienia i jak najszybciej rozpoczynac fizjoterapie.

Cigza i pordd u nosicielki hemofilii

Opieke nad nosicielkg hemofilii w cigzy powinien sprawowac zespdt doswiadczonych klinicystéw
ztozony z ginekologa, hematologa i genetyka. Pordd powinien odbywac sie w osrodku, ktéry ma dostep
do laboratorium wykonujacego oznaczenia aktywnosci czynnikdw krzepniecia. (Zawilska, Windyga,
tetowska, Zawilski i tadny, 2017) (Windyga i inni, 2016) (World Federation of Hemophilia, 2014).

Opieka i leczenie stomatologiczne

U oséb z hemofilig prawidtowa higiena jamy ustnej ma zasadnicze znaczenie w zapobieganiu chorobom
przyzebia i préchnicy, ktére prowadzg do krwawienia z dzigset. Wymagana jest bliska wspotpraca
miedzy lekarzem stomatologiem a zespotem zajmujgcym sie hemofilig, by zapewni¢ kompleksowa
opieke dentystyczna.

U pacjentéw z hemofilig mozna, w znieczuleniu miejscowym, wykonywac peten zakres technik
dostepnych w chirurgii stomatologicznej. Znieczulenie nasiekowe oraz iniekcje $rodbrodawkowe
i Srodwiezadtowe czesto wykonywane sg pod ostong czynnika (20—40%), choé mozliwe jest odstgpienie
w przypadku duzego doswiadczenia. Ekstrakcja zeba oraz procedury chirurgiczne w obrebie jamy
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ustnej powinny odbywac sie po zaplanowaniu zabezpieczenia hemostatycznego we wspdtpracy
z hematologiem.

Choroba von Willebranda (VWD)

Choroba von Willebranda jest najczestszg wrodzong skazg krwotoczng, spowodowang niedoborem lub
zaburzeniem funkcji czynnika von Willebranda (vWF). Ocenia sie, ze objawowa choroba von
Willebranda wystepuje z czestoscig 1 na 1 000-10 000 oséb, za$ bezobjawowe wrodzone defekty
czynnika von Willebranda stwierdza sie nawet u co 100 osoby (1% ogétu ludnosci) (MzZ, 2018).
Dziedziczac sie autosomalnie, VWD wystepuje u kobiet i mezczyzn.

Obraz kliniczny VWD odzwierciedla podwdjny defekt hemostazy wystepujgcy w tej chorobie: wyrazem
zaburzen adhezji ptytek krwi do warstwy podsrddbtonkowej, czyli uposledzenia hemostazy pierwotnej
(wczesnej) sg nadmierne krwawienia ze sluzéwek, np. nosa i drég rodnych, natomiast wtérny niedobér
cz. VI, tj. zaburzenie hemostazy pdznej, objawia sie krwawieniami do tkanek miekkich. Znaczny
niedobdr cz. VIII objawia sie sktonnoscig do wystepowania samoistnych wylewdéw krwi do stawdw, co
upodabnia VWD do ciezkiej hemofilii.

Wyrdznia sie 3 gtdwne typy choroby von Willebranda:

e typ 1 (65-75% chorych) oznacza tagodny lub umiarkowany (10-40 j.m./dl = 10-40% normy)
niedobdr VWF, ktéremu zazwyczaj towarzyszy analogiczny niedobér cz. VIlI;

e typ 2 (20-25% chorych) choroby von Willebranda, ktérego przyczyng — w przeciwienstwie do
typu 1 i 3 — nie jest defekt ilosciowy, lecz zaburzenie funkcji VWF (synteza nieprawidtowego
biatka); w typie 2 wyrdznia sie cztery podtypy: 2A, 2B, 2M i 2N;

e typ 3 charakteryzuje ciezki niedobdr lub catkowity brak VWF i zazwyczaj bardzo mata zawartos¢
(<10 j.m./dl) cz. VIIL.

Najczesciej choroba von Willebranda objawia sie nawracajgcymi krwotokami z nosa, krwawieniami
z dzigset, tatwym siniaczeniem i przedtuzonymi krwawieniami z ran skéry. Typowe dla VWD s3
przedtuzajgce sie i obfite krwawienia miesigczkowe. Kobiety z chorobg von Willebranda sg w grupie
zwiekszonego ryzyka wystgpienia krwotoku poporodowego. Zabiegi ekstrakcji zebdw i operacje
chirurgiczne, jesli przeprowadzane bez odpowiedniego leczenia hemostatycznego — zazwyczaj s3
powiktane nadmiernym, nierzadko bardzo obfitym krwawieniem. U czesci pacjentéow z VWD, zwtaszcza
z typem 2 i 3 tej choroby, wystepuja ciezkie, nawracajace krwotoki z przewodu pokarmowego. Moga
wystgpi¢ samoistne krwawienia do stawow i do miesni.

Chorobe von Willebranda rozpoznaje sie w oparciu o trzy kryteria: 1) wykazanie wrodzonego lub
dziedzicznego charakteru schorzenia, 2) znaczacy wywiad krwotoczny oraz 3) zmniejszong zawarto$¢
VWE. Spetnienie jednego kryterium uzasadnia rozpoczecie procesu diagnozowania pacjenta pod katem
choroby von Willebranda. Badania pomocnicze obejmuja:

1. Badania przesiewowe: PT i czas trombinowy (TT) prawidtowe, APTT moze by¢ przedtuzony, czas
krwawienia i czas okluzji mierzony w aparacie PFA-100 przedtuzony zawsze w typie 3, moze by¢
prawidtowy w typach 1 i 2; liczba ptytek krwi prawidtowa (poza podtypem 2B, ktéry moze przebiegaé
z okresowg matoptytkowoscig).

2. Badania potwierdzajgce: zmniejszone stezenie i aktywnos$¢ vVWF, zmniejszona lub prawidtowa
aktywnos¢ cz. VIIL.
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3. Badania szczegdétowe: analiza multimeréw vWF, agregacja ptytek krwi pod wptywem rystocetyny,
test wigzania cz. VIII przez vWF, test wigzania vWF do kolagenu (vVWF:CB), sekwencjonowanie DNA —
w diagnostyce typdéw 2i 3.

Rozpoznanie réznicowe obejmuje wykluczenie: hemofilii A, nabytego zespotu von Willebranda
(najczesciej w przebiegu choréb autoimmunologicznych, nowotwordw limfoproliferacyjnych,
gammapatii monoklonanych, czerwienicy prawdziwej, nadptytkowosci samoistnej i niedoczynnosci
tarczycy), rzekomej vWD (wrodzony defekt receptora ptytkowego GP Ib powodujgcy zwiekszenie jego
powinowactwa do vVWF, co daje obraz matoptytkowosci i skazy krwotocznej).

W leczeniu krwawien u pacjentéw z chorobg von Willebranda wykorzystuje sie obecnie przede
wszystkim desmopresyne i liofilizowane koncentraty czynnikdw krzepniecia krwi. Bardzo pozyteczne
w hamowaniu krwawien sluzowkowych sg leki antyfibrynolityczne: kwas aminokapronowy (w dawce
50-60 mg/kg mc. co 4-6 h) lub kwas traneksamowy (w dawce 10—-15 mg/kg mc. co 8—12h) mogg by¢
podawane dozylnie, doustnie lub miejscowo. Leki antyfibrynolityczne sg stosowane zaréwno
w monoterapii w przypadku mniej nasilonych krwawien, jak i w potgczeniu z DDAVP lub koncentratami
cz. VIII/VWF, np. u chorych poddawanych operacjom chirurgicznym. (Medycyna Praktyczna - Interna,
2017).

2.2.Aktualny stan finansowania w Polsce

Rozporzadzenie Ministra Zdrowia

Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 6 listopada 2013 r. w sprawie $wiadcze gwarantowanych
z zakresu ambulatoryjnej opieki specjalistycznej (Dz.U. z 2016 r., poz. 357 z poz. zm.) nie odnosi sie
bezposrednio do leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w zakresie
ambulatoryjnej opieki specjalistycznej, odnosi sie natomiast do zakresu hematologia oraz onkologia
i hematologia dziecieca. W zatgczniku 1 do ww. rozporzadzenia przedstawiono warunki realizacji
Swiadczen z zakresu hematologii oraz onkologii i hematologii dzieciecej (tabela ponizej).

Tabela 4 Wykaz swiadczeri gwarantowanych w przypadku porad specjalistycznych oraz warunki ich realizacji

Nazwa
Lp. Swiadczenia Warunki realizacji Swiadczen
gwarantowanego
1) lekarz specjalista w dziedzinie hematologii albo
2) lekarz w trakcie specjalizacji w dziedzinie hematologii, albo
3) lekarz specjalista w dziedzinie hematologii oraz lekarz specjalista w
Personel e . Lo . - .
dziedzinie chordb wewnetrznych z co najmniej 5-letnim doswiadczeniem w
pracy w oddziale lub w poradni zgodnych z profilem Swiadczenia
gwarantowanego.
Pora.da. Wyposaz_eme W lokalizacji:
11. specjalistyczna - w sprzet i 1) USG;
hematologia ?np;;zl;rzz 2) mikroskop optyczny i zestaw do barwienia preparatow.
Dostepnosé Dostep (,jO:
badar lub 1) badan laboratoryjnych i mikrobiologicznych wykonywanych w
procedur medycznym Iaboratoriur'n diagnostycznym wpisanym do ewidencji
medycznych Krajowej Rady Diagnostow Laboratoryjnych;
2) RTG.
Porada 1) lekarz specjalista w dziedzinie onkologii i hematologii dzieciecej albo
specjalistyczna - 2) lekarz w trakcie specjalizacji w dziedzinie onkologii i hematologii
12. onkologia i Personel dzieciecej, albo
hematologia 3) lekarz specjalista w dziedzinie onkologii i hematologii dzieciecej oraz
dziecieca lekarz specjalista w dziedzinie pediatrii z co najmniej 5-letnim
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Nazwa
Lp. Swiadczenia Warunki realizacji Swiadczen
gwarantowanego

doswiadczeniem w pracy w oddziale lub w poradni zgodnych z profilem
Swiadczenia gwarantowanego.

vazg(r)zs;tzieme W lokalizacji:

aparature L US.G; . - .

medyczna 2) mikroskop optyczny i zestaw do barwienia preparatow.

Dostepnos¢ Dostep C,IO: . A . .

badar lub 1) badan laboratoryjnych i mikrobiologicznych wykonywanych w
medycznym laboratorium diagnostycznym wpisanym do ewidencji

procedur Krajowej Rady Diagnostow Laboratoryjnych;

medycznych 2) RTG.

Zrédto: Zatgcznik 1 do Rozporzqdzenia Ministra Zdrowia z dnia 6 listopada 2013 r. w sprawie swiadczeri gwarantowanych
z zakresu ambulatoryjnej opieki specjalistycznej

Zarzadzenie Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia

Przedmiotowe Swiadczenia dotyczace leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne nie
byty dotad bezposrednio ujete w zarzadzeniach Prezesa NFZ z zakresu ambulatoryjnej opieki
specjalistycznej. W poradniach hematologicznych wspomniani chorzy byli rozliczani w ramach
niespecyficznych ambulatoryjnych grup $wiadczen specjalistycznych wymienionych w Katalogu
ambulatoryjnych grup swiadczen specjalistycznych zawartym w zatgczniku 5a do zarzadzenia Prezesa
NFZ z dn. 14 marca 2018 r. nr 22/2018/DSOZ w sprawie okreslenia warunkéw zawierania i realizacji
umow o udzielanie Swiadczen opieki zdrowotnej w rodzaju: ambulatoryjna opieka specjalistyczna
(z pézniejszymi zarzadzeniami zmieniajgcymi nr 64/2018/DSOZ i nr 94/2018/DS0OZ). W ponizszej tabeli
zostaty przedstawione ambulatoryjne grupy swiadczen specjalistycznych, ktére w najwiekszym stopniu
dotyczg leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

Tabela 5 Ambulatoryjne grupy Swiadczen specjalistycznych

Nazwa :gn
ambulatoryjnej z °
grupy $wiadczen . | & &
Lp. Kod Kod produktu specjalistycznych / Wartosc ﬁ § Uwagi
grupy . P . | punktowa | ©
pakietu swiadczen e
/ dedykowanego S 9
pakietu swiadczen f,g
W11 Swiadczenie
3. W11 | 5.30.00.0000011 specjalistyczne 1- 33 X
go typu
W12 Swiadczenle Koniecane spemente warukéw relzac
4. W12 | 5.30.00.0000012 specjalistyczne 2- 65 X L. . j .
20 typu Swiadczenia okreslonych w Rozporzadzeniu
AOS
Dla kazdej zrealizowanej procedury
konieczne spetnienie warunkdw realizacji
W13 Swiadczenie Swiadczenia okreslonych w Rozporzadzeniu
5. W13 | 5.30.00.0000013 specjalistyczne 3- 121 X AOS
go typu Nie dopuszcza sie tacznego rozliczania
procedury 89.383 z procedurami: 89.386,
89.387
W40 Swiadczenie
14. | W40 | 5.30.00.0000040 | pierwszorazowe 1- 56 X
go typu
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Nazwa :§°
ambulatoryjnej z S
grupy Swiadczen L. ' g
Lp. LG Kod produktu specjalistycznych / Wartosc ﬁ = Uwagi
grupy . P . | punktowa | ©
pakietu swiadczen s g
/ dedykowanego 5, g
pakietu swiadczen [
Wa1 Swiadczenie Koniccane spetnienis warunkiw reslzaci
15. | W41 | 5.30.00.0000041 | pierwszorazowe 2- 89 X , . . P , ) .
Swiadczenia okreslonych w Rozporzadzeniu
go typu
AOS
Dla kazdej zrealizowanej procedury
konieczne spetnienie warunkéw realizacji
W42 Swiadczenie Swiadczenia okreslonych w Rozporzadzeniu
16. | W42 | 5.30.00.0000042 | pierwszorazowe 3- 145 X AOS
go typu Nie dopuszcza sie tacznego rozliczania
procedury 89.383 z procedurami: 89.386,
89.387

Zrédto: Zatgcznik 1 do zarzqdzenia Prezesa NFZ, z dnia 29 czerwca 2018 r. Nr 64/2018/DS0Z; Zatgcznik nr 5a do zarzqdzenia
nr 22/2018/DS0OZ

Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie

Zycie i zdrowie chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne zalezg przede wszystkim od dostepu
do koncentratéw czynnikéw krzepniecia. W 2001 r. powstat pierwszy w Polsce ,Program zaopatrzenia
chorych na hemofilie i inne skazy krwotoczne w czynniki krzepniecia”, finansowany z budzetu ministra
wiasciwego do spraw zdrowia, w ktorym m.in. przedstawiono propozycje stopniowego wzrostu
naktadéw na zakup koncentratdw czynnikéw krzepniecia. Kolejne ministerialne Programy stanowity
kontynuacje ww. Programu.

Od 2008 r. koncentraty czynnikdw krzepniecia w Polsce dostepne sg w ramach dwdch programow;
jednego finansowanego przez ministra wiasciwego do spraw zdrowia i drugiego finansowanego przez
NFZ. W 2008 r. wdrozono bowiem finansowany przez Narodowy Fundusz Zdrowia powszechny
program profilaktyki krwawien u dzieci (w ramach terapeutycznego programu zdrowotnego pn.
,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”, ktory w 2012 roku stat sie programem
lekowym).

W ramach programu ,Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne na lata 2012-2018” wprowadzono powszechng immunotolerancje (podawanie
koncentratow  czynnikdw  krzepniecia w  przypadku niewtasciwej odpowiedzi uktadu
odpornosciowego)! oraz wtérng profilaktyke u dorostych chorych, jak réwniez wtérng profilaktyke dla
dzieci, ktére nie mogg korzystac¢ z programu lekowego (np. z uwagi na inhibitor). Pacjenci otrzymuja
produkty lecznicze na podstawie zamdwienia indywidualnego na produkty krwiopochodne,
rekombinowane koncentraty czynnikow krzepniecia oraz desmopresyne, ktdre wystawi¢ moze lekarz
dowolnej specjalnosci. Zapewnia sie powszechng dostepnos¢ produktow leczniczych dla pacjentéw
z inhibitorem oraz bez inhibitora na nastepujace wskazania:

— leczenie domowe, w tym leczenie krwawien, immunotolerancje, wtérng profilaktyke u dorostych
chorych, wtérng profilaktyke dla dzieci, ktére nie mogg korzysta¢ z programu ,Zapobieganie
krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B” (np. z uwagi na inhibitor),

— leczenie ambulatoryjne,

1 https://www.gov.pl/web/zdrowie/narodowy-program-leczenia-chorych-na-hemofilie-i-pokrewne-skazy-krwotoczne-na-lata-2012-2018

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 15/55


https://www.gov.pl/web/zdrowie/narodowy-program-leczenia-chorych-na-hemofilie-i-pokrewne-skazy-krwotoczne-na-lata-2012-2018

Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.15.2018

— leczenie szpitalne.

Dostep do koncentratéw czynnikéw krzepniecia dzieki omawianym programom jest nieprzerwany.
Wyzwaniem natomiast pozostaje organizacja, w tym dostep do wyspecjalizowanych osrodkéw, ktéry
poza funkcjonujgcymi od wielu lat dwoma osrodkami w Warszawie jest bardzo ograniczony. Pacjenci
majg dostep do leku, przy czym brak jest systemowego rozwigzania w zakresie nadzoru nad efektami
leczenia prowadzonego przez lekarzy hematologdw.

W ramach , Narodowego Programu Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na
lata 2019-2023” planuje sie utrzymanie dostepnosci do produktéw leczniczych dla chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne. Do Programu zostang wigczeni 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, skutkujgcego powazinym uszkodzeniem funkcji zyciowych
organizmu lub utraty zycia.

Osrodki leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostang powotane poprzez upowaznienie
do realizacji zadan Programu. Z osrodkami tymi zostang zawarte umowy na realizacje interwencji pn.
»,powotanie i funkcjonowanie osrodkéw leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne
i objecie pacjentéw kompleksowg opiekg w tych osrodkach”. Warunkiem udziatu w Programie jest
spetnienie wymagan okreslonych w rozporzadzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 roku
w sprawie $wiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, dla zakresu ,Leczenie hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych”. Osrodki upowaznione, wskazane w zatgcznikach do Programu (MZ,
2018) zostaty wymienione w ponizszych tabelach.

Tabela 6 Lista realizatoréw Programu w zakresie interwencji ,powotanie i funkcjonowanie osrodkdw leczenia hemofilii
i pokrewne skazy krwotoczne i objecie pacjentow kompleksowq opiekg w tych osrodkach” dla dorostych*

Lp. Wojewédztwo Szpital
1. podlaskie Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku
2. kujawsko- Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr Jana Biziela w Bydgoszczy
3. pomorskie Specjalistyczny Szpital Miejski im. Mikotaja Kopernika w Toruniu
4, pomorskie Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdarisku
5 ki Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny im. Andrzeja Mieleckiego Slaskiego Uniwersytetu

. Slaskie

2 Medycznego w Katowicach
Lo . Swietokrzyskie Centrum Onkologii Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej w
6. Swietokrzyskie .
Kielcach

7. matopolskie Szpital Uniwersytecki w Krakowie
8. lubelskie Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 w Lublinie
9 16dzki Wojewddzkie Wielospecjalistyczne Centrum Onkologii i Traumatologii im. M. Kopernika w

. odzkie

todzi
10. opolskie Szpital Wojewddzki w Opolu Sp. z 0. o.
. . Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Ministerstwa Spraw Wewnetrznych i
11. wielkopolskie . . - . . .
Administracji w Poznaniu im. prof. Ludwika Bierkowskiego

13 zachodniopomo | Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 Pomorskiego Uniwersytetu Medycznego im. prof.

’ rskie Tadeusza Sokotowskiego w Szczecinie
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Lp. Wojewodztwo Szpital

13. mazowieckie Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie

14. dolnoslaskie Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 we Wroctawiu

15. Wielospecjalistyczny Szpital Wojewddzki w Gorzowie Wlkp. Sp. z 0. o.
lubuskie

16. Szpital Uniwersytecki im. Karola Marcinkowskiego Sp. z 0. 0. w Zielonej Gérze

* W wojewddztwach podkarpackim i warminsko-mazurskim brak jest podmiotéw leczniczych, ktére spetniajg warunki dla zakresu Leczenie
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, okreslonych w rozporzadzeniu Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 roku w sprawie
Swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego, zat. nr 3, czesci | poz. 21. Pacjenci z tych wojewddztw moga korzystac z opieki
realizatoréw w innych wojewddztwach. W przypadku wyspecjalizowania sie podmiotéw leczniczych spetniajgcych warunki ww.
rozporzadzenia dla leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w wojewddztwach: podkarpackim i warmirnsko-mazurskim, dopuszcza
sie podpisanie z nimi uméw na realizacje Programu.

Tabela 7 Lista realizatorow Programu w zakresie interwencji ,powofanie i funkcjonowanie osrodkéw leczenia hemofilii i
pokrewne skazy krwotoczne i objecie pacjentow kompleksowq opiekq w tych osrodkach” dla dzieci*

Lp. Wojewoédztwo Szpital

1. podlaskie Uniwersytecki Dzieciecy Szpital Kliniczny im. Ludwika Zamenhofa Biatymstoku

2. kujawsko-pomorskie | Szpital Uniwersytecki nr 1 im. dr Antoniego Jurasza w Bydgoszczy

3. pomorskie Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdansku

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 im. Prof. Stanistawa Szyszko w Zabrzu, Slaskiego

4, Slaskie .
Uniwersytetu Medycznego
L . Wojewddzki Szpital Zespolony w Kielcach, Swietokrzyskie Centrum Pediatrii im. Wtadystawa
5. Swietokrzyskie .
Buszkowskiego
6. matopolskie Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie
7. lubelskie Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Lublinie
8 t6dzki Centralny Szpital Kliniczny Uniwersytetu Medycznego w todzi, Osrodek Pediatryczny im. M.
. odzkie
Konopnickiej
warminsko- S - . Lo . . .
9. i Wojewddzki Specjalistyczny Szpital Dzieciecy im. Prof. Stanistawa Popowskiego w Olsztynie
mazurskie
10. wielkopolskie Specjalistyczny Zespot Opieki Zdrowotnej nad Matka i Dzieckiem w Poznaniu
11. podkarpackie Kliniczny Szpital Wojewddzki nr 2 im. Sw. Jadwigi Krélowej w Rzeszowie

. .| Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 im. Prof. Tadeusza Sokotowskiego, PUM w
12. | zachodniopomorskie

Szczecinie
13. mazowieckie Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny w Warszawie
14. dolnoslaskie Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana Mikulicza Radeckiego we Wroctawiu
15. lubuskie Szpital Uniwersytecki im. Karola Marcinkowskiego Sp. z 0. 0. w Zielonej Gérze

* W wojewddztwie opolskim brak jest podmiotu leczniczego, ktory realizuje program ,,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”.
W przypadku wyspecjalizowania sie takiego podmiotu leczniczego w wojewddztwie opolskim dopuszcza sie podpisanie z nim umowy na
realizacje Programu.

Program zostanie sfinansowany z budzetu bedgcego w dyspozycji Ministra Zdrowia z czesci 46 —
Zdrowie, dziatu — 851 — Ochrona zdrowia, rozdziatu 85149 — Programy polityki zdrowotnej. Kryteria
kwalifikacji pacjentdw do udziatu w Programie oraz warunki realizacji dla swiadczeniodawcédw opisane
zostaty w dokumencie Ministerstwa Zdrowia opisujgcym Program (MZ, 2018).
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2.3.Analiza popytu i podazy

Celem analizy popytu i podazy jest ocena zasadnosci oraz mozliwosci wptywania wartoscig wyceny
Swiadczenia na jego podaz tak, by zaspokoi¢ popyt, co w przypadku rynku swiadczen opieki zdrowotnej
oznacza likwidacje lub zmniejszenie kolejek do Swiadczenn. Ocena taka powinna identyfikowac
przyczyny niezaspokojonego popytu i niedostatecznej podazy (mozliwos¢ wptywania wyceng), a takze
odnosié sie do istotnosci swiadczenia (zasadnos¢ wptywania ceng).

Przez popyt na Swiadczenia rozumiana jest gtdéwnie liczba 0séb oczekujacych na udzielenie Swiadczenia
oraz czas oczekiwania na jego udzielenie. Podaz za$ definiowana jest poprzez poziom realizacji danego
Swiadczenia przez podmioty lecznicze, wynikajacy z potencjatu do realizacji tych swiadczen wyrazony
wielko$cig posiadanej infrastruktury izatrudnionego personelu, a takize z wielkosci $Srodkéw
finansowych przeznaczanych na ten cel.

W odniesieniu do wielkosci popytu na swiadczenia, podstawowym Zzrédtem informacji dotyczacych
dostepnosci do swiadczen byty dane o liczbie oséb oczekujgcych oraz srednim czasie oczekiwania na
udzielenie $wiadczenia, publikowane przez Narodowy Fundusz Zdrowia w ,0gdélnopolskim
Informatorze o Czasie Oczekiwania na Swiadczenia Medyczne”. Lista oczekujacych prowadzona jest
zgodnie z Rozporzadzeniem Ministra Zdrowia z dnia 20 czerwca 2008 r. w sprawie zakresu niezbednych
informacji gromadzonych przez swiadczeniodawcdw, szczegdétowego sposobu rejestrowania tych
informacji oraz ich przekazywania podmiotom zobowigzanym do finansowania swiadczen ze srodkow
publicznych. Nalezy jednak mieé na wzgledzie fakt, iz listy oczekujgcych prowadzone sg, poza kilkoma
wyjatkami, do komdrki organizacyjnej (oddziatu, pracowni), a nie do konkretnego swiadczenia. Dlatego
tez uzyskanie doktadnych i miarodajnych informacji w tym zakresie jest niemozliwe.

Majgc na uwadze powyzsze, w celu najlepszego przyblizenia poziomu dostepnosci do swiadczen, pod
uwage wziete zostaty dane z komadrek organizacyjnych realizujgcych taryfikowane swiadczenie.

Od strony podazy, oszacowanie potencjatu do realizacji taryfikowanych Swiadczen zostato oparte
o analize liczby podmiotéw realizujgcych dane swiadczenie.

Korzystano z publicznie dostepnych zrédet informacji, takich jak sprawozdania podmiotow
medycznych gromadzone przez Centrum Systemoéw Informacyjnych Ochrony Zdrowia, czy dane
Naczelnej Izby Lekarskiej oraz dane epidemiologiczne pochodzgce z map potrzeb zdrowotnych
tworzonych przez Ministerstwo Zdrowia.

2.3.1. Dane epidemiologiczne

W Polsce, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych, okreslono na podstawie danych NFZ i GUS liczbe
chorych na wrodzone zaburzenia krzepniecia iskazy krwotoczne na 7,2 tysiecy w 2014 r. (19,0
w przeliczeniu na 100 tysiecy mieszkancéw). Najwyzsze wskazniki chorobowosci rejestrowanej na 100
tysiecy osdb odnotowano w wojewddztwach: pomorskim (36,24), lubelskim (26,08), matopolskim
(23,82) oraz warminsko-mazurskim (23,41) (rycina ponizej).

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 18/55



Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.15.2018

Rysunek 1. Wskaznik chorobowosci rejestrowanej na wrodzone zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne na 100 tys. oséb
w Polsce w 2014 roku, wedtug miejsca zamieszkania pacjenta, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych.

Zrédto: Opracowanie DAIS na podstawie danych NFZ i GUS (MZ, 2018).

Z kolei liczbe chorych na nabyte zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne w Polsce oszacowano w tym
samym roku na kolejne 117,4 tysiecy (308,9 w przeliczeniu na 100 tysiecy mieszkancéw). Najwyzsze
wskazniki chorobowosci rejestrowanej na 100 tys. oséb odnotowano w wojewddztwach: podlaskim
(389,55), mazowieckim (385,60), slgskim (375,61) oraz w tddzkim (359,92) (rycina ponizej).

Rysunek 2 Wskaznik chorobowosci rejestrowanej na nabyte zaburzenia krzepniecia i skazy krwotoczne na 100 tys. 0séb
w Polsce w 2014 roku, wedfug miejsca zamieszkania pacjenta, zgodnie z mapami potrzeb zdrowotnych.

Zrédto: (MZ, 2018).

Liczba pacjentdw wykazana w ponizszej tabeli uwzglednia zaréwno pacjentéw, ktdrzy regularnie raz
w roku przyjmujg koncentraty czynnikdw krzepniecia i/lub desmopresyne, jak réwniez tych, ktérzy
przyjmuja lek rzadziej, np. raz na kilka lat. W 2017 r. w ramach ,Narodowego Programu Leczenia
Chorych na Hemofilie iPokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018” koncentrat czynnika
krzepniecia lub desmopresyne pobrato 2 713 pacjentéw chorych na skazy krwotoczne.

Tabela 8 tgczna liczba chorych, ktérzy w 2017 roku przynajmniej raz pobrali koncentrat czynnika krzepniecia lub desmopresyne
w ramach ,,Narodowego Programu Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018".

. . - - Choroba von Nabyta Inne skazy

Rok Podziat wg wieku Hemofilia A Hemofilia B Willebranda hemofilia A krwotoczne
dorosli 1243 193 437 44 181
2017 dzieci 297 54 200 0 64
razem dorosli i dzieci 1540 247 637 44 245

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 19/55



Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.15.2018

. . - - Choroba von Nabyta Inne skazy
Rok Podziat wg wieku Hemofilia A Hemofilia B Willebranda hemofilia A krwotoczne
razem wszystkie skazy 2713
krwotoczne

Zrédto: (MZ, 2018)

Nalezy mie¢ na uwadze, ze czynniki krzepniecia stosowane w leczeniu hemofilii dostepne s3 w ramach
dwdch programoéw, wiec faktyczna liczba chorych przyjmujgcych koncentraty byta wieksza. Oprocz
programu polityki zdrowotnej Ministra Zdrowia pn. ,Narodowy Program Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012-2018”, ktéry ma na celu zaopatrywanie
wszystkich chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne do leczenia w podmiotach leczniczych
oraz w ramach tzw. leczenia domowego, jest jeszcze program lekowy NFZ pn. ,Zapobieganie
Krwawieniom u Dzieci z Hemofilig Ai B” (dwa programy pod tg samg nazwg), ktéry stuzy zaopatrywaniu
w koncentraty czynnikow krzepniecia w profilaktyce pierwotnej i wtérnej (przy spetnieniu okreslonych
warunkéw kwalifikacji do programu lekowego) tylko w hemofilii A i B oraz tylko w odniesieniu do dzieci.

2.3.2. Liczba 0s6b oczekujqgcych oraz czas oczekiwania

Swiadczenia zwigzane z leczeniem pacjentéw z hemofilia i pokrewnymi skazami krwotocznymi sg
Swiadczeniami, dla ktérych nie sg prowadzone dedykowane kolejki oczekujacych, wobec czego
W ponizszej analizie pod uwage brane byty dane dotyczace list oczekujgcych do poradni
ambulatoryjnych, w ramach ktérych mozna przeprowadzi¢ przedmiotowe leczenie.

Na przestrzeni lat 2014—2018 $rednia liczba oséb oczekujgcych na leczenie (przypadki stabilne) do
poradni hematologicznej i hematologicznej dla dzieci byta zréznicowana. Wsrdd jednostek zajmujacych
sie leczeniem hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych najwieksza liczba pacjentéw oczekuje do
poradni hematologicznej. W latach 2014-2018, w przypadku poradni hematologicznej dla dzieci
$rednia liczba oczekujacych utrzymywata sie na mniej wiecej statym poziomie. W roku 2018 najdtuzszy
Sredni czas oczekiwania do poradni wynidst 132 dni (poradnia hematologiczna). Szczegdétowe
informacje znajdujg sie w ponizszej tabeli.

Tabela 9 Kolejki osob oczekujgcych na przyjecie do poradni— przypadki stabilne

Nazwa poradni 01.2014 01.2015 01.2016 01.2017 01.2018

Srednia liczba 0séb oczekujacych

Poradnia hematologiczna 128 141 128 133 138
Poradnia hematologiczna dla dzieci 39 58 55 63 78
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 9 17 - - -

Sredni czas oczekiwania (w dniach)

Poradnia hematologiczna 80 92 108 128 132
Poradnia hematologiczna dla dzieci 43 50 40 49 44
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 14 20 - - -

Suma liczby oséb oczekujacych

Poradnia hematologiczna 12914 14762 13871 14 647 15153
Poradnia hematologiczna dla dzieci 702 1039 994 1064 1176
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 93 200 - - -

Liczba komaérek organizacyjnych, z ktérych zostata przekazana informacja o liscie oséb oczekujgcych
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Nazwa poradni 01.2014 01.2015 01.2016 01.2017 01.2018
Poradnia hematologiczna 101 105 108 110 110
Poradnia hematologiczna dla dzieci 18 18 18 17 15
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 11 12 - - N

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie Ogdinopolskiego Informatora o Czasie Oczekiwania na Swiadczenia Medyczne

Na przestrzeni lat 2014-2018 wrosta Srednia liczba 0oséb oczekujacych oraz $redni czas oczekiwania na
leczenie (przypadki pilne) do poradni hematologicznych oraz do poradni hematologicznych dla dzieci.
W roku 2014 do poradni hematologicznej oczekiwato 3 pacjentédw, a w roku 2018 r. juz 12 pacjentdw,
ponad dwukrotnie wydtuzyt sie tez czas oczekiwania do poradni.

Tabela 10 Kolejki oséb oczekujgcych na przyjecie do poradni — przypadki pilne (opracowanie wtasne na podstawie
Ogédinopolskiego Informatora o Czasie Oczekiwania na Swiadczenia Medyczne)

Nazwa poradni 01.2014 01.2015 01.2016 01.2017 01.2018

Srednia liczba 0séb oczekujacych

Poradnia hematologiczna 3 4 6 9 12
Poradnia hematologiczna dla dzieci 0 0 0 1 2
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 0 0 - - -

Sredni czas oczekiwania (w dniach)

Poradnia hematologiczna 13 15 22 22 28
Poradnia hematologiczna dla dzieci 2 2 5 9 6
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 1 2 - - -

Suma liczby 0s6b oczekujacych

Poradnia hematologiczna 305 434 608 1040 1336
Poradnia hematologiczna dla dzieci 4 5 5 20 29
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 2 1 - - -

Liczba komdrek organizacyjnych, z ktérych zostata przekazana informacja o liscie oséb oczekujacych

Poradnia hematologiczna 101 105 108 110 110
Poradnia hematologiczna dla dzieci 18 18 18 17 15
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 11 12 - - -

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie Ogdinopolskiego Informatora o Czasie Oczekiwania na Swiadczenia Medyczne

Wyniki Barometru WHC pokazujg zmiany w czasie oczekiwania na Swiadczenia opieki zdrowotnej.
Miedzy IV/V 2017 a IV/V 2018 wzrdst Sredni czas oczekiwania na wizyte u hematologa (z 1,5 do 3,2
miesigca). Wzrost jest znaczny — wsrdd specjalistow, do ktérych czas oczekiwania jest najdtuzszy
wymieniany jest obecnie hematolog (MAHTA, 2018).

2.3.3. Liczba poradni hematologicznych

Najwieksza liczba poradni hematologicznych oraz onkologii i hematologii dzieciecej wystepuje
w wojewddztwach mazowieckim i $Slgskim, najmniejsza w Swietokrzyskim, kujawsko-pomorskim
i warminsko-mazurskim. W pieciu wojewddztwach (dolnoslaskie, opolskie, podkarpackie, pomorskie
i zachodniopomorskie) nie ma zadnej poradni onkologii i hematologii dzieciecej.
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W ponizszych tabelach przedstawiono informacje dotyczgce dziatalnosci poradni, w ktérych moga by¢

wykonywane $wiadczenia gwarantowane obejmujace

krwotocznych.

leczenie hemofilii i pokrewnych skaz

Tabela 11 Liczba poradni hematologicznych oraz poradni onkologii i hematologii dzieciecej w podziale na wojewddztwa

B s Lo Poradnia onkc.)lo'gii i !1ematologii
Wojewodztwo dziecigce]
Liczba komérek organizacyjnych Liczba komérek organizacyjnych
Dolnoslgskie 58 0
Kujawsko-Pomorskie 9 1
Lubelskie 36 2
Lubuskie 8 2
toédzkie 27 3
Matopolskie 48 5
Mazowieckie 116 8
Opolskie 4 0
Podkarpackie 12 0
Podlaskie 13 5
Pomorskie 27 0
Slaskie 103 7
Swietokrzyskie 6 1
Warmirisko-Mazurskie 7 1
Wielkopolskie 44 5
Zachodniopomorskie 22 0
RAZEM 540 40

Zrédto: Rejestr Podmiotéw Wykonujgcych Dziatalnosé Leczniczq; Centrum Systemow Informacyjnych Ochrony Zdrowia (2018)

2.3.4. Liczba lekarzy

Ponizszy wykres przedstawia liczbe specjalistdw wykonujgcych zawdd, dane obejmujg lata 2008—2016.

Dla potrzeb ponizszej analizy wzieto pod uwage grupe lekarzy, ktérzy mogg wykonywac swiadczenia

gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, tj. specjalistow

z zakresu hematologii, onkologii i hematologii dzieciecej. Na przestrzeni analizowanych lat nastgpit

wzrost liczby lekarzy dla specjalizacji hematologia (77%) oraz onkologia i hematologia dziecieca (72%).
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Wykres 1. Liczba lekarzy wg dziedziny specjalizacji zarejestrowanych w okregowych rejestrach lekarzy.
Zrédto: Centralny Rejestr Lekarzy Rzeczypospolitej Polskiej prowadzony przez Naczelnq Izbe Lekarskg.
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2.3.5. Realizacja swiadczen

W roku 2017 najwiecej $wiadczen (w ramach rozpoznan charakterystycznych dla przedmiotowego
problemu zdrowotnego) zostato udzielone pacjentom z rozpoznaniem D66 Dziedziczny niedobér
czynnika VIII (w sumie 3 725 $wiadczen — 44%). Pacjentom z rozpoznaniem D68.0 Choroba von
Willebranda udzielono 17% wszystkich swiadczen, podobng liczbe $wiadczen (15%) udzielono
pacjentom z rozpoznaniem D69.4 Inne pierwotne matoptytkowosci. Szczegétowe informacje
prezentuje ponizsza tabela.

Swiadczenia udzielane pacjentom leczonym na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne udzielane byty
w ramach pieciu zakresdw: hematologii, hematologii — swiadczenia pierwszorazowe, hematologii —
diagnostyka poza pakietem onkologicznym, jak réwniez onkologii i hematologii dzieciecej, onkologii
i hematologii dzieciecej w zakresie dotyczgcym Swiadczen pierwszorazowych (tabela ponizej).

Tabela 12 Liczba swiadczenn gwarantowanych udzielanych na podstawie rozpoznan charakterystycznych dla hemofilii bqdz
pokrewnych skaz krwotocznych w ramach ambulatoryjnej opieki specjalistycznej

Liczba
Rozpoznanie Nazwa zakresu Swiadczen
(% Swiadczen)
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGI! 3049
SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECEJ 475
D66 Dziedziczny SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 103
hiedobor czynnika Vill SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGI | HEMATOLOGI DZIECIECE)- o8
SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE
Suma 3725 (44%)
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGI! 345
SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECEJ 93
D67 Dziedziczny SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 17
niedobor czynnika IX SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECE)- 13
SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE
Suma 468 (5%)
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGI! 895
SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECEJ 299
D68.0 Choroba von SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 157
Willebranda SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECE)- 20
SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE
Suma 1421 (17%)
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGI! 41
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 11
D68.1 Dziedziczny SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECEJ- A
niedobér czynnika XI SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE
SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOG!II DZIECIECE! 4
Suma 60 (1%)
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGI 515
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 131
D68.2 Dziedziczny 3
o e SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECE) 124
czynnikéw krzepniecia SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECEJ- 37
SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE
Suma 807 (9%)
SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGI! 114
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Liczba
Rozpoznanie Nazwa zakresu sSwiadczen
(% swiadczen)

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 13
D68.3 Skazy krwotoczne | ¢\ 1 7EN1A W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGI! DZIECIECE) 12
zalezne od obecnosci i
krazacych SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECEI- 5
antykoagulantow SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE

Suma 148 (2%)

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII 301

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 56
D68.4 Nabyty niedobér SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECE) 6
czynnikéw krzepniecia SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGI DZIECIECEJ- s

SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE

Suma 368 (4%)

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII 180

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 27
D69.1 Jakosciowe SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECE) 11
defekty ptytek SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGI DZIECIECEJ- 6

SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE

Suma 224 (3%)

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII 882

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE 294

SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGII | HEMATOLOGII DZIECIECE) 80
SRS (e DTG SWIADCZENIA W ZAKRESIE ONKOLOGI | HEMATOLOGI DZIECIECE)- 0
matoptytkowosci SWIADCZENIA PIERWSZORAZOWE

SWIADCZENIA W ZAKRESIE HEMATOLOGII-DIAGNOSTYKA POZA PAKIETEM 1

ONKOLOGICZNYM

Suma 1307 (15%)
Suma 8 528 (100%)

Zrédto: baza danych NFZ 2017

W 2017 r. najwiekszg liczbe porad odnotowano w poradniach hematologicznych — 7 132 porady na
tacznie 8 528 porad udzielonych pacjentom z hemofilig i pokrewnymi skazami krwotocznymi w ramach
ambulatoryjnej opieki specjalistycznej. Szczegétowe informacje na temat liczby porad zawiera tabela
ponizej.

Tabela 13 Liczba porad udzielaych w poradniach onkologii i hematologii i poradniach hematologicznych

Poradnia Zakres Swiadczen L
porad
. Swiadczenia w zakresie hematologii 6322
Poradnia — - - —— —
. Swiadczenia w zakresie hematologii-Swiadczenia pierwszorazowe 809
hematologiczna — - - — - -
Swiadczenia w zakresie hematologii-diagnostyka. Poza pakietem onkologicznym 1
. . Swiadczenia w zakresie onkologii i hematologii dzieciecej 1104
Poradnia onkologii i — - - — " — . -
o Swiadczenia w zakresie onkologii i hematologii dzieciecej-Swiadczenia
hematologii dzieciecej . 292
pierwszorazowe.
Suma 8528

Zrédto: baza danych NFZ 2017

W omawianym roku najwiekszej liczby porad udzielono w ramach grupy W11 Ss$wiadczenie
specjalistyczne 1-go typu. W tej grupie odnotowano tez najwiekszg liczbe rozliczonych pacjentéw —
1 834 na 5 213 pacjentéw rozliczonych wszystkimi grupami (tabela ponizej).
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Tabela 14 Liczba porad i liczba pacjentéow w podziale na ambulatoryjne grupy swiadczen specjalistycznych

Nazwa ambulatoryjnej grupy swiadczen Liczba porad Udziat Liczba Udziat
specjalistycznych P porad (%) pacjentéw pacjentow (%)

WO01 SWIADCZENIE POHOSPITALIZACYJNE 21 0,2 18 0,3
W02 SWIADCZENIE RECEPTOWE 17 0,2 16 0,3
W11 SWIADCZENIE SPECJALISTYCZNE 1-GO TYPU 4236 49,7 1834 35,2
W12 SWIADCZENIE SPECJALISTYCZNE 2-GO TYPU 1396 16,4 938 18,0
W13 SWIADCZENIE SPECJALISTYCZNE 3-GO TYPU 1308 15,3 936 18,0
W14 SWIADCZENIE SPECJALISTYCZNE 4-GO TYPU 428 5,0 357 6,8
W15 SWIADCZENIA SPECJALISTYCZNE 5-GO TYPU 1 0,0 1 0,0
W17 SWIADCZENIA SPECJALISTYCZNE 7-GO TYPU 4 0,0 4 0,1
W31 PORADA UDZIELANA W MIEJSCU POBYTU 1 00 1 00
SWIADCZENIOBIORCY ’ ’
W40 SWIADCZENIE PIERWSZORAZOWE 1-GO 408 4,8 406 78
TYPU
W41 SWIADCZENIE PIERWSZORAZOWE 2-GO 67 0,8 67 13
TYPU
W42 SWIADCZENIE PIERWSZORAZOWE 3-GO 110 13 110 21
TYPU
W43 SWIADCZENIE PIERWSZORAZOWE 4-GO 59 0,7 59 11
TYPU
WP1 PORADA POCZATKOWA-SWIADCZENIA
PIERWSZORAZOWE 457 >4 453 8,7
WYKRYWANIE RNA/DNA ZA POMOCA BADAN 9 01 9 02
MOLEKULARNYCH (PCR/PFGE) ’ ’
7101 SWIADCZENIA ZABIEGOWE - GRUPA 101 4 0,0 2 0,0
7103 SWIADCZENIA ZABIEGOWE - GRUPA 103 2 0,0 2 0,0
Suma 8528 100,0 5213 100,0

Zrédto: baza danych NFZ 2017

2.3.6. Podsumowanie

Z przedstawionej analizy popytu i podazy wynika, ze najwiekszym problemem jest dtugi czas
oczekiwania na przyjecie do poradni, w ktérych mozna realizowa¢ przedmiotowe $wiadczenia. Sredni
czas oczekiwania w roku 2018 do poradni hematologicznej wynidst 132 dni. Wsréd specjalistow, do
ktorych czas oczekiwania jest najdtuzszy wymieniany jest obecnie hematolog (MAHTA, 2018). Dostep
do leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych jest jeszcze bardziej utrudniony ze wzgledu na
koniecznos¢ kompleksowego leczenia i na niejednokrotnie szeroki zakres koniecznych badan
laboratoryjnych.

W pieciu wojewddztwach (dolnoslaskie, opolskie, podkarpackie, pomorskie i zachodniopomorskie) nie
ma zadnej poradni onkologii i hematologii dzieciecej.

W wojewddztwach podkarpackim i warminsko-mazurskim brak jest podmiotéw leczniczych, ktére
spetniajg warunki do realizacji Narodowego Programu Leczenia Chorych na Hemofilie. Obecnie
pacjenci z tych wojewddztw muszg korzysta¢ z opieki osrodkéw w innych wojewdédztwach.
W przypadku, gdyby doszto do wyspecjalizowania sie podmiotéw leczniczych spetniajgcych warunki
dla leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w wojewddztwach: podkarpackim i warminsko-
mazurskim, mozliwe stanie sie podpisanie z nimi uméw na realizacje Narodowego Programu Leczenia
Chorych na Hemofilie (MZz, 2018).

W wojewddztwie opolskim brak jest podmiotu leczniczego, ktdry realizuje program ,Zapobieganie
krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”. W przypadku wyspecjalizowania sie takiego podmiotu
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leczniczego w wojewddztwie opolskim dopuszcza sie podpisanie z nim umowy na realizacje Programu
(Mz, 2018).

Dostep do koncentratéw czynnikéw krzepniecia dzieki omawianym programom jest nieprzerwany.
Wyzwaniem natomiast pozostaje organizacja, w tym dostep do wyspecjalizowanych osrodkéw, ktéry
poza funkcjonujgcymi od wielu lat dwoma osrodkami w Warszawie jest bardzo ograniczony.

Koniecznos¢ wyspecjalizowania osrodkéw zapewniajacych optymalng opieke dla pacjentéw ze skazami
krwotocznymi w Polsce jest postulowana od lat w kolejnych edycjach programu. Obecnie leczeniem
tej grupy pacjentdéw zajmujg sie lekarze pracujgcy w réznych podmiotach leczniczych. Wiekszos$¢ tych
podmiotéw zaspokaja jedynie podstawowe potrzeby pacjentéw ze skazami krwotocznymi (dostep do
podstawowych testéw laboratoryjnych, wstrzykniecie koncentratu lub wydanie zaméwienia na odbiér
koncentratu do leczenia domowego), a w przypadku wystgpienia powazniejszych problemdw
zdrowotnych, jak np. konieczno$é przeprowadzenia operacji chirurgicznej, hospitalizacji z powodu
ciezkiego krwawienia, poprowadzenia programu wywotania tolerancji immunologicznej lub
koordynacji leczenia rdéznych chordb wspdtistniejgcych, pacjenci sg kierowani do osrodkéw
w Warszawie oraz zaledwie kilku innych osrodkéw zapewniajgcych rzeczywistg kompleksowg opieke
nad tg grupa chorych (MZz, 2018).

Niejednokrotnie chorzy ci trafiajg do placéwek stuzby zdrowia, ktére nie majg doswiadczenia
w leczeniu pacjentdéw ze skazami krwotocznymi, co prowadzi do opdznien w diagnostyce i terapii, np.
podawania zbyt matej lub zbyt duzej ilosci koncentratu czynnika krzepniecia. Chorzy na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne majg ograniczony dostep do Swiadczen specjalistycznych, czesto
spotykaja sie zodmowg wykonania nawet drobnych zabiegéw inwazyjnych (MZz, 2018).

Zagwarantowanie leczenia w kompleksowych osrodkach zapewniajgcych nie tylko leczenie szpitalne,
ale réwniez z zakresu leczenia ambulatoryjnego, jest mozliwe dzieki zmianie taryfikacji Swiadczen
gwarantowanych z zakresu ambulatoryjnej opieki specjalistycznej hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.

2.4.Stan finansowania w innych krajach

Tabela 15 Polska — metryczka

Polska W celu poréwnania sposobu i poziomu finansowania
Waluta PLN taryfikowanych swiadczen z ich odpowiednikami w innych
PKB per capita (USD) 136498 | krajach, odnaleziono i zestawiono informacje o wycenach
PKB per capita PPP (USD) 28948,3 | Swiadczen w Polsce i za granica.

CPL 54 . . . 7 . . . e .
CPL/CPLPL 1 W pierwszej kolejnosci poszukiwano informacji o innych

krajach europejskich, zwtaszcza o zblizonym do Polski PKB
per capita, jesli takie informacje byty dostepne. W celu odnalezienia informacji przeszukiwano strony
internetowe podmiotédw zajmujgcych sie oceng technologii medycznych oraz taryfikacjg swiadczen.
W ponizszej analizie wykorzystano informacje dotyczgce PKB w poszczegdlnych krajach wedtug danych
publikowanych przez OECD (stan na listopad 2018 roku).

Odnalezione informacje zestawiono w ponizszych tabelach. Koszty i ceny podane w innych walutach
zostaty przeliczone na PLN, zgodnie z aktualnymi kursami walut, opublikowanymi na stronie
internetowej Narodowego Banku Polskiego.
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Dodatkowo w analizie zostaty przedstawione informacje dotyczace parytetu sity nabywczej (ang.
Purchasing Power Parities - PPP)2. PPP stuzy do przeliczania walut w taki sposéb, by wyeliminowaé
réznice w poziomie cen pomiedzy krajami oraz pozwala ustali¢ rzeczywistg site nabywcza danej waluty.
Rézni sie od kursu walutowego, moze by¢ od niego wyzszy lub nizszy. Gtéwnymi przyczynami
zréznicowania kursu walutowego i wartosci waluty wedtug parytetu sity nabywczej sa:
. réznice cen towardw i ustug w porédwnywanych krajach, wyrazajgce réznice kosztéw
poszczegdblnych czynnikdw wytwérczych, w tym kosztow pracy,
. polityka kursu walutowego w poréwnywanych krajach (celowe zawyzanie lub zanizanie
kursu),
. réznice kosztu dobr publicznych i zakresu korzystania z nich (Bfaszczynski, 1994).

Parytety PPP sg srednimi wazonymi relacji cen, ustalanymi dla krajéw OECD. W bazie danych OECD te
relacje cenowe sg przeksztatcane w taki sposdb, by wyrazaty site nabywczg poszczegélnych krajow, tj.
aby dana suma pieniedzy w dolarach USA po zamianie na rézne waluty w jednostkach parytetu sity
nabywczej tworzyta ten sam koszyk dobr i ustug. W ponizszej analizie wykorzystano parytet PPP wedtug
danych publikowanych przez OECD (stan na listopad 2018 roku)3.

W literaturze przedmiotu parytet sity nabywczej (PPP) moze by¢ definiowany przy pomocy kilku
wskaznikdw. Dla celéw poréwnawczych wykorzystano wskaznik CPL (ang. Comparative Price Levels) -
wzgledny poziom cen. Wskaznik ten (CPL) wyraza site nabywczg danego kraju w odniesieniu do $redniej
dla krajéw OECD (OECD=100). W ponizszej analizie wykorzystano wskaznik CPL wedtug danych
publikowanych przez OECD (stan na listopad 2018 roku)®.

Nalezy zaznaczyé, ze wnioskowanie na podstawie odnalezionych taryf wigze sie z pewnymi
ograniczeniami. Klasyfikacja grup pacjentéw oraz sposoby ptatnosci rdznig sie pomiedzy krajami.
Podobnie liczba, cechy pacjentéw oraz rodzaj leczenia moze by¢ zréznicowany pomiedzy krajami.
Kolejnym istotnym ograniczeniem jest to, ze przytoczone informacje dotyczg gtéwnie leczenia
stacjonarnego.

Z uwagi na powyzsze, a takze na trudnosci w dotarciu do doktadnych informacji o ujetych w taryfie
kosztach, niemozliwe jest jednoznaczne poréwnanie refundacji analizowanych procedur w Polsce i za
granica.

2.4.1. Wegry

Tabela 16 Wegry — metryczka

Wegry Wegierska stuzba zdrowia jest finansowana gtéwnie
Waluta 100 HUF z obowigzkowego narodowego ubezpieczenia
Kurs PLN (13.11.2018) 1,3326 zdrowotnego. Swiadczenia zdrowotne sg dostarczane
PKB per capita (USD) 142789 przewaznie przez publicznych ustugodawcdw, ktérych
PKB per capita PPP (USD) 282146 organami zatozycielskimi sg z reguty samorzady
CcPL 57 lokalne. Swiadczeniodawcy podpisujg kontrakty
CPL/CPL PL 1,05 z Narodowa Kasg Ubezpieczenia Zdrowotnego. Od

1990 r. podstawowa opieka zdrowotna, polikliniki
i szpitale staty sie wtasnoscig samorzadu terytorialnego. W ten sposdb samorzady lokalne staty sie

2 7rédto: https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702, data dostepu: 13.11.2018 .
3 7rédto: https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702, data dostepu: 13.11.2018 .
4 Zrodto: http://stats.oecd.org/Index.aspx?DataSetCode=CPL data dostepu: 13.11.2018 r.
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gtéwnymi dostarczycielami opieki zdrowotnej w wegierskim systemie ochrony zdrowia. System DRG
(GYO GYINFOK) zostat wprowadzony na Wegrzech w 1993 r. na bazie systemu AP-DRG. Byfo to
poprzedzone szescioletnim projektem pilotazowym, majgcym na celu zebranie danych o kosztach
leczenia szpitalnego. Obecna wersja nosi nazwe HDG 5.0 i weszta w zycie 1 lutego 2004 r. Wielokrotnie
zmieniane rozporzgdzenie ministra zdrowia opisuje strukture funkcjonujgcego systemu HDG,
wprowadzajac pewne parametry decydujgce o wysokosci i rodzaju finansowania poszczegdlnych
Swiadczen.

Na Wegrzech w 2013 roku 8,0% krajowego produktu brutto zostato przeznaczone na opieke
zdrowotng. Catkowite wydatki na zdrowie na mieszkarica Wegier w 2013 roku wyniosty 1 839 S.

Na podstawie ,Report on the Annual Global Survey 2014”, na Wegrzech w 2014 populacja chorych
z zaburzeniami krzepniecia liczyta 2 945 chorych. Stanowili oni 0,03% wszystkich mieszkancow tego
kraju. W omawianej populacji u 1 071 oséb rozpoznano hemofilie (u 79% — hemofilie A, a u 21% —
hemofilie B), u 1 423 osdb chorobe von Willebranda, a u 451 inng skaze krwotoczng. W 2014 roku u 49
chorych na hemofilie A i u 1 chorego na hemofilie B stwierdzono obecno$¢ inhibitorow czynnikéw
niedoborowych.

W 2014 roku na Wegrzech wykorzystano w sumie 83 500 000 j.m. czynnika VIII. Srednie uzycie czynnika
VIIl na 1 mieszkarica Wegier w 2014 roku wynosito 8,42 j.m. 43% catkowitej ilosci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji genetycznej. Pozostatg ilos¢ otrzymano z osocza. Zuzycie
czynnika IX na 1 mieszkarca Wegier w 2014 roku wyniosto 0,66 j.m. W 100% przypadkéw podano
koncentrat czynnika pochodzenia osoczowego.

Leczenie hemofilii, zarobwno w zakresie opieki zdrowotnej, jak i kosztu koncentratéow czynnikéw
krzepniecia, na Wegrzech jest finansowane przez Narodowy Fundusz Ubezpieczen Spotecznych.
Narodowy Fundusz Ubezpieczen Spotecznych raz w roku dokonuje zakupu lekdw na drodze zaméwien
publicznych. W komisji przetargowej obecny jest, jako obserwator, przedstawiciel Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie. Na Wegrzech, w interesie chorych na hemofilie dziata Wegierskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie (Magyar Hemofilia Egyesiilet). Wazna role w leczeniu hemofilii
na Wegrzech odgrywa Ministerstwo Zdrowia, z inicjatywy ktérego wprowadzono w 2009 roku protokoét
leczenia hemofilii. Oficjalnie na Wegrzech nie jest prowadzony krajowy rejestr chorych na hemofilie,
jednak lekarze prowadzg ewidencje chorych ze skazami krwotocznymi. Opieka nad chorymi na
hemofilie w opisywanym systemie, jest realizowana przez sie¢ regionalnych osrodkéw leczenia
hemofilii. Sie¢ te nadzoruje Paistwowa Stacja Krwiodawstwa. Leczeniem hemofilii zajmuje sie 19
osrodkow (tylko jeden — certyfikowany), zaden nie ma statusu osrodka opieki kompleksowe;j.

Leczenie domowe dostepne jest od 1998 roku i w 2012 roku 51-75% chorych otrzymywato koncentraty
czynnikéw krzepniecia w warunkach domowych. Koncentraty nie sg dostarczane do domu chorego.

W 2014 roku 90% dzieci i 55% dorostych z ciezka postacig hemofilii miato dostep do profilaktyki.
Wszyscy chorzy z wykrytymi inhibitorami niedoborowych czynnikéw, majg dostep do leczenia
indukujacego tolerancje immunologiczng (Zawilska i Krupa, 2016, str. 109).

W ponizszej tabeli zostata przedstawiona wycena przyktadowej szpitalnej grupy 16M (kod HBC 7470),
w ramach ktérej podawany jest czynnik VIII i/lub czynnik IX.
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Tabela 17 Wycena swiadczer obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych na Wegrzech

Liczba Liczba Grupa HBC Grupa HBC
. . . . ” i Nazwa
Grupa Kod dni - dni - Liczba dni - wartosé wartos¢ ru Nazwa grupy
Gtéwna | HBC dolna gorna | normatywna | bezwzgledna bezwzgledna grupy HBCs (inna)
. . HBCs
granica granica [HUF] [PLN]
Skaza krwotoczna
Hemofilia (brak lub
16M | 7470 3 20 6 11 3627 1514 (czynnika | niedobdr czynnika
VIII, 1X) krzepniecia VI,
1X)

Kurs: 100 HUF = 1,3326 PLN (na 13.11.2018)

2.4.2. Stowenia

Tabela 18 Sfowenia — metryczka

2Tl W Stowenii w 2013 roku 9,2% krajowego produktu brutto
Waluta EUR zostato przeznaczone na opieke zdrowotng. Catkowite
Kurs PLN (13.11.2018) 4,2994 wydatki na zdrowie na mieszkanca Stowenii w 2013 roku
PKB per capita (USD) 23 609,4 wyniosty 2 595 S.

PKB per capita PPP (USD) 34 886,1 Na podstawie ,,Report on the Annual Global Survey 2014”,
CPL 77 w Stowenii, w 2014 roku populacja chorych z rozpoznang
CPL/CPL PL 1,43 skazg krwotoczng liczyta 512 oséb. Stanowili oni 0,03%

wszystkich mieszkancéw tego kraju. W omawianej
populacji u 210 oséb rozpoznano hemofilie (u 89% — hemofilie Ai u 11% — hemofilie B), u 180 — chorobe
von Willebranda, a u pozostatych 122 chorych — inng skaze krwotoczng. W 2014 roku zarejestrowano
2 chorych na hemofilie A, u ktérych stwierdzono obecnos¢ inhibitoréw niedoborowego czynnika. Nie
ma takich oséb wsrdd chorych na hemofilie B. W 2014 roku w Stowenii wykorzystano w sumie 17 107
250 j.m. czynnika VIII. Srednie zuzycie czynnika VIIl na 1 mieszkarica Stowenii w 2014 roku wynosito
8,60 j.m. 71% catkowitej ilosci wykorzystanego czynnika VIII uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. Pozostatg ilo$¢ otrzymano z osocza.

Srednie zuzycie czynnika IX na 1 mieszkarica Stowenii w 2014 roku wyniosto 0,46 j.m. 23% chorych
przyjmowato czynnik IX uzyskiwany metodg rekombinacji. Pozostali chorzy otrzymali koncentraty
czynnikéw pochodzenia osoczowego.

Leczenie chorych na hemofilie pokrywa obowigzkowe ubezpieczenie zdrowotne, ktdre jest udzielane
przez Instytut Ubezpieczen Zdrowotnych Stowenii. Zakup koncentratéw odbywa sie na drodze procesu
przetargowego. W Stowenii opieka nad chorymi na hemofilie jest realizowana w oparciu
o skoordynowang dziatalnos¢ Krajowego Centrum Leczenia Hemofilii oraz Stowenskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie (Drustvo Hemofilikov Slovenije). Krajowe Centrum koordynuje
zaopatrzenie dla oséb chorych na hemofilie w catym kraju.

0Od 1967 roku (a od roku 1998 roku — w wersji elektronicznej) prowadzi Krajowy Rejestr Chorych na
Hemofilie i zapewnia kompleksowg ewidencje wszystkich terapii zastepczych w kraju: w szpitalach,
klinikach i stosowanych w ramach terapii domowych.

W Stowenii kompleksowa opieka nad chorymi na hemofilie jest realizowana w ramach jednego
Krajowego Centrum Leczenia Hemofilii, ktory jest certyfikowanym osrodkiem leczenia hemofilii. Pod
nadzorem Krajowego Centrum realizowana jest opieka nad chorymi na hemofilie w lokalnych
osrodkach opieki zdrowotnej i regionalnych szpitalach, gdzie pracujg odpowiednio przeszkoleni lekarze
i pielegniarki.
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W 1986 roku wdrozono mozliwo$é leczenia domowego. W 2012 roku w Stowenii 10-50% chorych na
hemofilie prowadzito leczenie w warunkach domowych.

W 2014 roku 89% dzieci i 86% dorostych miato dostep do profilaktyki. 76-100% chorych z hemofilig,
u ktérych stwierdzono obecnosé inhibitoréw niedoborowych czynnikéw, ma szanse na leczenie
indukujgce immunotolerancje (Zawilska i Krupa, 2016, str. 105).

2.4.3. Szwajcaria

Tabela 19 Szwajcaria — metryczka

S W Szwajcarii w 2013 roku 11,5% krajowego produktu
Waluta CHF brutto przeznaczone zostatlo na opieke zdrowotna.
Kurs PLN (13.11.2018) 3,7862 Catkowite wydatki na zdrowie na mieszkanca Szwajcarii w
PKB per capita (USD) 803417 | 2013 roku wyniosty 6 187 $.

PKB per capita PPP (USD) 64 834,8 Na podstawie ,,Annual Global Survey 2012”, w Szwajcarii
CPL 141 w 2012 roku populacja chorych z rozpoznang skaza
CPL/CPL PL 261 krwotoczng liczyta 926 o0sob. Stanowili oni 0,01%

wszystkich mieszkancéw tego kraju. W omawianej
populacji u 701 o0séb rozpoznano hemofilie (u 84% — hemofilie A, a u 16% — hemofilie B), u 137 —
chorobe von Willebranda, a u pozostatych 88 chorych — inng skaze krwotoczng. U 8 chorych na
hemofilie Ai u 1 chorego na hemofilie B, wykryto inhibitory niedoborowych czynnikow.

W 2012 roku w Szwajcarii wykorzystano w sumie 36 942 750 j.m. czynnika VIII. Srednie zuzycie czynnika
VIl na 1 mieszkanca Szwajcarii w 2012 roku wynosito 4,66 j.m. 81% catkowitej ilosci wykorzystanego
czynnika VIII uzyskano metodg rekombinacji genetycznej, natomiast pozostate 19% otrzymano
z osocza. Zuzycie czynnika IX na 1 mieszkarica Szwajcarii w 2012 roku wynosito 0,66 j.m. 84% otrzymano
z 0socza natomiast pozostate 16% uzyskano metoda rekombinacji genetycznej.

0Od 2000 roku, Komitet Medyczny Szwajcarskiego Towarzystwa Chorych na Hemofilie, prowadzi Rejestr
Chorych na Hemofilie. Opieka nad chorymi na hemofilie jest realizowana w 11 (7 — certyfikowanych)
osrodkach. 76-100% chorych, u ktérych stwierdzono obecnos¢ inhibitoréw czynnikéw niedoborowych
ma dostep do leczenia indukujgcego immunotolerancje.

W ponizszej tabeli zostaty zestawione szwajcarskie ceny czynnikéw krzepniecia. Ceny rdznig sie
w zaleznosci od liczby jednostek U.

Tabela 20 Wycena swiadczeri obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w Szwajcarii

Kod Nazwa Ogr.anlcz.enla Kwota [CHF] Kwota [PLN]
rozliczeniowe
Kompleks protrombinowy (czynniki krzepniecia
B02BD01 Ly L 3500 U do 4500 U 1377,6 5216
II, VII, IX i X iw kombinaciji)
B02BDO1 Kompleks protrombinowy (czynniki krzepniecia 30500 U i wiecej 11365,2 43031
II, VII, IX i X iw kombinacji)
B02BD02 Czynnik krzepniecia VIII, plazmatyczny 1500 U do 5000 U 2820,35 10678
B02BD02 Czynnik krzepniecia VIII, plazmatyczny 90000 U i wiecej 80271,5 303 924
B02BD04 Czynnik krzepniecia IX, plazmatyczny 1500 U do 5000 U 2465,8 9336
B02BD04 Czynnik krzepniecia IX, plazmatyczny 130000 U i wiecej 100527,75 380618
B02BDO5 Czynnik krzepniecia VII, plazmatyczny 2000 U do 5000 U 2665,7 10093
B02BDO5 Czynnik krzepniecia VII, plazmatyczny 60000 U i wiecej 47602,1 180231
B02BDO6 von-Willebrand-czynnik i czynnik Vi 1000 U do 1500 U 1112,5 4212
w kombinacji
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Ograniczenia

Kod Nazwa . A
rozliczeniowe

Kwota [CHF] Kwota [PLN]

Von-Willebrand-czynnik i czynnik VI

B028D06 w kombinacji

60000 U i wiecej 55625 210 607

Kurs: 1CHF = 3,7862 PLN (kurs 13.11.2018)
2.4.4. Anglia

Tabela 21 Anglia — metryczka

Anglia . , . p L . .
Taryfy zalezg od srednich kosztow Swiadczenia w kraju
Waluta GBP (wszyscy $wiadczeniodawcy sg zobowigzani raportowac
Kurs PLN (13_"11'2018) 4,9325 wysokos¢ poniesionych kosztow), po
PKB per capita (USD) 39842,9 . o . i
PKB per capita PPP (USD) 434023 dostosowaniu/uwzglednieniu zmiany kosztow
CPL 104 wynikajacej z takich czynnikdéw jak pojawienie sie lub
CPL/CPLPL 1,93 zmiana technologii w czasie oraz m.in. roznice w kosztach

pomiedzy poszczegdlnymi obszarami kraju.

W Anglii wizyta u hematologa w warunkach ambulatoryjnych kosztuje od 538 zt (wizyta kontrolna) do
2 136 zt (wizyta poczatkowa) (tabela ponizej).

Tabela 22 Taryfy swiadczeri hematologicznych 2018/2019 w opiece ambulatoryjnej w Anglii

Paediatric Clinical Haematology Clinical Haematology
£ PLN £ PLN
\FAilrz(t)lAI?ctendance - Single Professional 433 2136 244 1204
F\ilrvsi(ftsendance - Multi Professional" 433 2136 388 1914
F\QI/IFoOvaTJp Attendance - Single Professional” 203 1001 109 >38
Fglz()vsﬁp Attendance - Multi Professional" 203 1001 171 843

Kurs: 1£ = 4,9325 PLN (kurs 13.11.2018)

2.4.5. Podsumowanie

Informacje dotyczgce wyceny przedmiotowego $wiadczenia odnaleziono dla nastepujgcych krajow:
Anglii, Szwaijcarii, Stowenii i Wegier.

Nalezy zaznaczy¢, ze wnioskowanie na podstawie odnalezionych wycen wigze sie z pewnymi
ograniczeniami. Na przyktad przytoczone powyzej, obowigzujgce na Wegrzech i w Szwajcarii taryfy
zagraniczne dotyczg leczenia szpitalnego, co stanowi pewne ograniczenie przedstawionych analiz.

Ze wzgledu na rdzinice w systemach ubezpieczen zdrowotnych oraz w konstrukcji systeméw
zdrowotnych w omawianych krajach, niemozliwe jest przedstawienie ostatecznych kosztéow
analizowanych procedur. Jezeli nie zaznaczono inaczej, w zestawieniu ujeto koszty finansowania
Swiadczen podobnych lub tozsamych z polskimi, bez uwzglednienia dodatkowych innych optat, np.
ponoszonych przez pacjenta, czy tez naliczanych przez przychodnie na podstawie obowigzujgcych
w danym kraju przepiséw prawa.

Koszt swiadczen obejmujacych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych za granica jest
zrdéznicowany. Wyceny Swiadczen obejmujacych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
zestawiono w ponizszej tabeli.
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Tabela 23 Zestawienie wycen Swiadczer obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w innych krajach

Kraj Wycena [PLN] Uwagi
e 1589 Grupa s.zpltalna z’ac.howaw.cza. Brak informacji czy podane wartosci zawierajg
wszystkie koszty swiadczenia
Szwajcaria 4212-380618 Koszty podania czynnika krzepniecia
Anglia 538-2 136 Koszty porad lekarskich

2.5.Cenniki komercyjne

W celach porédwnawczych, a takze w ramach analizy popytu i podazy, dokonano analizy cen

komercyjnych ustug medycznych odpowiadajgcych taryfikowanym swiadczeniom.

Informacje o cenach komercyjnych poszczegélnych swiadczen wyszukiwano za pomocg przegladarki

internetowej. Z cze$cig podmiotdow konieczny byt kontakt bezposredni.

Informacje o cenach komercyjnych dotyczacych leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych

zostaty odnalezione dla niektérych badan laboratoryjnych realizowanych w ramach przedmiotowego

leczenia. Przeanalizowano dane od 5 swiadczeniodawcdw (przy czym nie wszyscy Swiadczeniodawcy

wykonywali kazde z ponizej wymienionych badan). W wiekszosci byty to szpitale publiczne, majgce

podpisane umowy z NFZ).

W ponizszej tabeli przedstawiono szczegdétowe informacje.

Tabela 24 Ceny komercyjne w Polsce dla Swiadczen z zakresu leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych

| ggtig N C.ena SW|aficzen.|a komerf:yjnego [z1]
mediana srednia min max
87.440 RTG klatki piersiowej 43 50 40 75
88.011 TK jamy brzusznej lub miednicy matej bez i ze wzmocnieniem 543 554 330 300
kontrastowym
88.22 Zdjecie RTG kosci tokcia/przedramienia 34 36 20 56
88.26 Zdjecie RTG kosci miednicy/biodra - inne 41 45 30 66
88.27 Zdjecie RTG uda/kolana/podudzia 35 38 20 60
88.28 Zdjecie RTG kostki/stopy 33 35 20 55
88.761 USG brzucha i przestrzeni zaotrzewnowej 85 85 60 110
88.794 USG stawdw barkowych 100 101 64 140
88.795 USG stawodw tokciowych 95 99 64 140
88.796 USG stawoéw ragk lub stawdw stép 95 99 64 140
88.797 USG stawdw biodrowych 92 96 60 140
88.798 USG stawdw kolanowych 100 101 64 140
88.94 Rezonans magnetyczny uktadu miesniowo-szkieletowego 625 638 400 900
88.976 RM jamY br'zusznej lub miednicy matej bez i ze 775 745 600 830
wzmochieniem kontrastowym
A01 Badanie ogdlne moczu (profil) 10 12 8 17
Al7 Krew utajona w kale 20 21 16 25
C55 Morfologia krwi, z petnym réznicowaniem granulocytéw 22 19 8 26
Cc63 Ptytki krwi - e}gregaqa po stymulacji réznymi czynnikami 350 350 350 350
(zestaw testow)
64 P.’fytki krwi — agregacja pod wptywem réznych stezen 140 140 140 140
ristocetyny (test RIPA)
C66 Ptytki krwi — liczba 12 13 11 17
Cc83 Ptytki krwi — czas okluzji 74 71 50 85
E65 Oznaczenie grupy krwi uktadu ABO i Rh 35 35 29 41
F91 Wirus/ przecinaf_a nabytego niedoboru odpornosci (HIV) 30 29 15 2
Antygen/ Przeciwciata
G09 Antykoagulant toczniowy 112 112 85 138
G11 Czas czesciowej tromboplastyny po aktywacji (APTT) 12 14 6 25
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Igc;c_jg Nazwa ICD-9 C-ena SW|a’dczen.|a komert.:yjnego [24]
mediana srednia min max
G12 Trombina - test generacji 53 53 53 53
621 Czas protrombinowy (PT) albo wskaznik protrombinowy 12 13 6 24
(INR)
G23 Czas reptylazowy (RT) 45 45 45 45
G25 Czas trombinowy (TT) 12 15 7 27
G26 Czynnik krzepniecia Il (FIl) — aktywnos¢ 50 94 50 181
G29 Czynnik krzepniecia V (FV) — aktywnos$é 65 74 50 115
G31 Czynnik krzepniecia VII (FVII) — aktywno$é 85 87 65 110
G33 Czynnik krzepniecia VIII (FVIII) — aktywnos¢ 53 62 37 105
G37 Czynnik krzepniecia X (FX) — aktywnos$¢ 61 62 61 65
G39 Czynnik krzepniecia XI (FXI) — aktywnos¢ 65 71 49 100
G41 Czynnik krzepniecia XII (FXIl) — aktywnos¢ 61 65 50 90
G43 Czynnik krzepniecia XIII (FXII) — aktywnos¢ 150 171 40 300
646 \(;Izl\l/nnik von Willebranda (vVWF) — test wigzania z czynnikiem 150 150 150 150
G47 Czynnik von Willebranda (VWF) — stezenie 80 103 50 208
G50 Czynnik von Willebranda (VWF) — aktywnos¢ (wigzanie do 150 150 150 150
kolagenu)
G52 C'zynnik von Willebranda (VWF) — aktywnos¢ kofaktora 70 30 60 120
ristocetyny
G53 Fibrynogen (FIBR) 19 16 8 24
G69 Inhibitory krzepniecia — test korekcji osoczem prawidtowym 43 43 35 50
G70 Czynnik krzepniecia IX (FIX) — aktywnos¢ 58 64 50 90
G79 Plazminogen — aktywnos¢ 120 120 104 135
G94 Inhibitor czynnika krzepniecia VIIl — miano 290 301 180 444
G96 Inhibitor czynnika krzepniecia IX — miano 455 421 250 558
117 Aminotransferaza alaninowa (ALT) 7 9 6 15
119 Aminotransferaza asparaginianowa (AST) 7 9 6 15
161 Antygen swoisty dla stercza (PSA) catkowity 36 33 20 40
179 Biatko catkowite, rozdziat elektroforetyczny 38 49 20 101
181 Biatko C-reaktywne (CRP) 15 15 8 24
189 Bilirubina catkowita 6 9 6 15
199 Cholesterol catkowity 7 9 5 14
K01 Cholesterol HDL 8 9 4 14
KO3 Cholesterol LDL 13 15 4 29
K33 Dehydrogenaza mleczanowa (LDH) 10 11 6 17
LOS Ferrytyna 25 27 12 40
LO7 a-fetoproteina (AFP) 31 28 13 38
L11 Fosfataza alkaliczna 7 9 6 15
131 Gamma glutamylotranspeptydaza (GGTP) 10 10 6 16
L43 Glukoza z krwi zylnej 7 8 5 12
M37 Kreatynina 6 9 6 14
M45 Kwas moczowy 7 9 4 15
N13 Mocznik 6 8 5 13
N45 Potas (K) 5 8 2 18
035 S6d (Na) 5 8 2 19
043 Transferyna 19 20 6 37
049 Triglicerydy 8 9 7 13
091 Witamina D - 25 OH 48 55 45 70
V39 Wirus zapalenia watroby typu B HBs Antygen 17 19 9 30
V42 Wirus zapalenia watroby typu B Przeciwciata HBs 27 27 15 35
Va8 Wirus zapalenia watroby typu C (HCV) Przeciwciata (anty- 29 )8 12 0
HCV)
V55 Wirus zapalenia watroby typu C HCV-RNA 340 293 150 390
Szczegdtowy wykaz cen komercyjnych znajduje sie w zatgczniku nr 1.
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2.6.Uwagi do Swiadczenia

W toku prac nad wypracowaniem ksztattu produktéw rozliczeniowych dotyczacych leczenia chorych

na hemofilie i inne pokrewne skazy krwotoczne eksperci przekazali informacje o Swiadczeniodawcach,

ktérzy w chwili obecnej realizujg $wiadczenia w przedmiotowym zakresie. Swiadczenia sg realizowane

przez 26 swiadczeniodawcdw, przy czym 10 Swiadczeniodawcow realizuje swiadczenia tylko w ramach

pomocy doraznej, a diagnostyka obejmuje bardzo podstawowy pakiet. Szczegdétowe informacje

przedstawia tabela ponize;j.

Tabela 25 Swiadczeniodawcy realizujqcy swiadczenia z zakresu hemofilii w ramach AOS

Lp. Nazwa swiadczeniodawcy Uwagi
| ital Klini i M todzi .
1 Ce,ntra ny Szgta |n|gzny Umwersytc'etu' / edycznego w todzi, Swiadczenia oferowane dzieciom.
Osrodek Pediatryczny im. M. Konopnickiej
Di tyka obejmuj tki
2. Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie skIZf:OS yKa obejmujaca wezystiie
Klini ital Wojewddzki nr 2 im. Sw. igi Krol j .
3 |n|czny'Szp|ta ojewddzki nr 2 im. Sw. Jadwigi Krélowej w $wiadczenia oferowane dzieciom.
Rzeszowie
4, Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny w Warszawie Swiadczenia oferowane dzieciom.
5 Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny im. Andrzeja Mieleckiego Tylko pomoc dorazna, bardzo
’ Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach podstawowa diagnostyka.
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 im. Prof. Stanistawa - . Lo
6. f . Swiadczenia oferowane dzieciom.
Szyszko w Zabrzu, Slgskiego Uniwersytetu Medycznego
< . . f P . -
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 im. Prof. Tadeusza Swlaqczenla oterowane rowr'nez
7. . I dzieciom. Tylko pomoc dorazna, bardzo
Sokotowskiego, PUM w Szczecinie .
podstawowa diagnostyka.
. . . L L Di tyka obejmuj tki
8. Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 w Lublinie skI:ir/]os yKa obejmujaca wszystle
Diagnostyka obejmujaca wszystkie
9. Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 we Wroctawiu skazy. Swiadczenia oferowane réwniez
dzieciom.
Samodzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej Ministerstwa ,
. . o . Tylko pomoc dorazna, bardzo
10. Spraw Wewnetrznych i Administracji w Poznaniu im. prof. odstawowa diagnostvka
Ludwika Bierkowskiego P gnostyka.
- . s . . . . Tylko pomoc doraZzna, bardzo
11. Specjalistyczny Szpital Miejski im. Mikotaja Kopernika w Toruniu podstawowa diagnostyka.
Specjalist Zespot Opieki Zd tnej nad Matka i Dziecki .
12. peqjals Yczny espotpielt carowotnej nad Viatka 1 Dzieckiem Swiadczenia oferowane dzieciom.
w Poznaniu
13 Szpital Uniwersytecki im. Karola Marcinkowskiego Sp. z 0. 0. w Tylko pomoc dorazna, bardzo
’ Zielonej Gorze podstawowa diagnostyka.
14. Szpital Uniwersytecki nr 1 im. dr Antoniego Jurasza w Bydgoszczy Swiadczenia oferowane dzieciom.
. . . . . Tylko pomoc dorazna, bardzo
15. 2im. B B .
5 Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr Jana Biziela w Bydgoszczy podstawowa diagnostyka.
Di L .
16. Szpital Uniwersytecki w Krakowie lagnostyka obejmujaca wszystkie
skazy.
17 Szpital Wojewddzki w Opolu spétka z ograniczong Tylko pomoc dorazna, bardzo
’ odpowiedzialnoscia podstawowa diagnostyka.
18 Swietokrzyskie Centrum Onkologii Samodzielny Publiczny Zaktad Tylko pomoc dorazna, bardzo

Opieki Zdrowotnej w Kielcach

podstawowa diagnostyka.
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Lp. Nazwa swiadczeniodawcy Uwagi
19, U.nlwersyteckl Dzieciecy Szpital Kliniczny im. Ludwika Zamenhofa Swiadezenia oferowane dzieciom.
Biatymstoku
20. Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie Swiadczenia oferowane dzieciom.
21. Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Lublinie Swiadczenia oferowane dzieciom.
. . . - . Tylko pomoc dorazna, bardzo
22. Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku podstawowa diagnostyka.
Diagnostyka obejmujaca wszystkie
23. Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdarisku skazy. Swiadczenia oferowane réwniez
dzieciom.
24 Wielospecjalistyczny Szpital Wojewddzki w Gorzowie Wlkp. Tylko pomoc dorazna, bardzo
’ Spodtka z Ograniczong Odpowiedzialnoscig podstawowa diagnostyka.
Wojewaddzki jali ital Dzieci im. Prof. ist .
2. o;ewo§z i Specja |stszny Szpital Dzieciecy im. Prof. Stanistawa $wiadczenia oferowane dzieciom.
Popowskiego w Olsztynie
Wojewddzki Szpital Zespolony w Kielcach, Swietokrzyskie .. . o
26. Centrum Pediatrii im. Wtadystawa Buszkowskiego Swiadczenia oferowane dzieciom.
27 Wojewddzkie Wielospecjalistyczne Centrum Onkologii i Diagnostyka obejmujaca wszystkie
’ Traumatologii im. M. Kopernika w todzi skazy.

Eksperci wskazali na potrzebe urealnienia wyceny Swiadczenn obejmujgcych leczenie chorych na
hemofilie i inne pokrewne skazy krwotoczne w ramach ambulatoryjnej opieki specjalistycznej, co ich
zdaniem spowoduje, ze osrodki, ktére dotychczas realizowaty swiadczenia tylko w bardzo
podstawowym zakresie zaczng realizowa¢ je w szerszym zakresie. Zwiekszenie liczby
Swiadczeniodawcow, ktorzy realizowaliby petny zakres Swiadczen dla pacjentéw chorych na hemofilie
i inne pokrewne skazy krwotoczne, pozwolitoby na stworzenie sieci takich osSrodkéw i umozliwitoby
kompleksowg opieke nad tego typu pacjentami w catej Polsce.

Zgtoszone w toku prac nad wyceng nowych produktéw rozliczeniowych uwagi interesariuszy zostaty
wymienione w ponizszej tabeli.

Tabela 26 Uwagi do swiadczenia pn. hemofilia i pokrewne skazy krwotoczne

Lp. Tresc propozycji Uwagi

l. Narodowy Fundusz Zdrowia

Wysokokosztowe badania obrazowe nie bedg uwzglednione w

Zostata wysunieta propozycja, aby wycenie poszczegdlnych produktdéw zwigzanych z oceng stanu
1.1 wysokokosztowe badania obrazowe (TK, RM) zdrowia, natomiast realizacja tych badan bedzie zapewniona
znalazty sie w katalogu Swiadczen do sumowania. | przez swiadczeniodawce i rozliczona przez NFZ w sposéb
odrebny.

Po zebraniu danych z rzeczywistych wykonan sposdéb
rozliczania ryczattem moze zosta¢ ponownie rozwazony,
jednakze zdaniem NFZ propozycja rozliczania ryczattem niesie
ze sobg ryzyko naduzy¢ (np. minimalna liczba porad osiggana
,na site” pod koniec roku).

Zaproponowano, aby podstawowa ocena stanu
zdrowia przez pierwszy rok nie byta rozliczana
ryczattem tylko ptatnoscia za ustuge (ang. fee for
service).

1. Ministerstwo Zdrowia

Wskazano konieczno$¢ doprecyzowania warunkdw
1.1 realizacji $wiadczen dotyczacych leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych w AOS.

AOTMIT przekazat do Ministerstwa Zdrowia propozycje
przedmiotowych zmian.
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Lp.

Tresc propozycji

Uwagi

Eksperci kliniczni

W warunkach realizacji nalezy doda¢ wymog

Propozycja zmian w rozporzadzeniu MZ przekazana do MZ

IIl.L1 | dost do badan ob hTKiRM ktad
0s e.pu .o. adan obrazowyc I , €0 zakiada przez AOTMIT uwzglednia przedmiotowg uwage.

co najmniej umowe podwykonawcza.

Zapewnienie jakosci badan laboratoryjnych

(szczegdlnie miana inhibitora i aktywnosci
.2 czynnikow krzepniecia) wymaga, aby czas dostawy | Propozycja zmian w rozporzadzeniu MZ przekazana do MZ

’ probki do laboratorium nie przekraczat 4 godzin od | przez AOTMIT uwzglednia przedmiotowa uwage.
pobrania. Na tej podstawie powinny by¢
wybierane laboratoria.
AOTMIT przygotowat (wspodlnie z ekspertami klinicznymi) nowg
.3 Wysunieto propozycje dotyczace zmian w klasyfikacje badan (kody ICD-9) w obszarze hemofilii i innych
’ klasyfikacji procedur medycznych ICD-9. pokrewnych skaz krwotocznych, ktdra zostata uwzgledniona
przy tworzeniu nowych produktéw rozliczeniowych.

IV. |Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie

Prosba o uwzglednienie w wycenie diagnostyki

krwawien diagnostyki stanu stawdw: Uwzgledniono w produkcie rozliczeniowym pn. Skazy
IV.1 |e USG w przypadku krwawienia, krwotoczne - podstawowa ocena stanu zdrowia, Skazy

. RTG w przypadku krwawienia, krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia.

. RM w przypadku krwawienia.

Prosba o uwzglednienie w wycenie diagnostyki

krwawien diagnostyki stanu stawéw: Uwzeledni dukei i . sk
V.2 |e Ocena stanu narzadu ruchu —raz w roku, wzgledniono w produkcie roziiczeniowym pn. >kazy

. Ocena jakosci zycia —raz w roku,
. Ocena stanu watroby — raz w roku.

krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia.
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3. Projekt taryfy

3.1.Pozyskanie danych
Pozyskane w procesie taryfikacji dane pochodzj z:

1. cennikéw, komercyjnych i wewnetrznych, zawierajacych informacje o kosztach badan
laboratoryjnych (morfologia, badania biochemiczne i wirusologiczne, panel badan
watrobowych, badanie ogdlne moczu, badania hemostazy, czynnikéw iinhibitoréw
krzepniecia, badania genetyczne), kosztach badan obrazowych (RTG stawdw, USG, TK i RM
stawdw i innych okolic ciata), przekazanych przez realizatoréw Narodowego Programu
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne w zakresie interwencji
,powotanie ifunkcjonowanie osrodkéw leczenia hemofilii i pokrewne skazy krwotoczne
i objecie pacjentdw kompleksowa opieka w tych osrodkach” dla dorostych i dla dzieci, oraz

2. danych finansowo-ksiegowych (F-K) dotyczacych kosztéw infrastruktury i kosztéw osobowych
a takze

3. informacji od ekspertéw klinicznych dotyczacych sposobu realizacji Swiadczenia.

Do obliczenia kosztéw statych wykorzystano dane bedgce w posiadaniu Agencji, pozyskane w trakcie
poprzednich postepowan w celu ustalenia taryfy swiadczen. Pozyskane dane finansowo-ksiegowe,
dotyczace kosztéw funkcjonowania poradni hematologicznych, pochodzg od 9 (33%)
Swiadczeniodawcoéw, natomiast dane wykorzystane do obliczenia stawki wynagrodzenia lekarza
pochodza od 14 $wiadczeniodawcdw wymienionych w Narodowym Programie Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023.

Tabela 27 Wielkosc pozyskanej proby danych

Dane wykorzystane do Pl EEe

Rodzaj danych obliczenia kosztow . X .
. obliczenia kosztéw osobowych
infrastruktury
Liczba swiadczeniodawcow, ktorzy przekazali dane F-K 9 14
Liczba Osrodkéw Powstawania Kosztow 13 13 poradni + 23 oddziaty
Liczba $wiadczeniodawcow realizujacych taryfikowane 27 nd
Swiadczenia )
[%] swiadczeniodawcow pozyskanych do préby 33 nd.
Zrédto: opracowanie wtasne
3.2.Analiza danych
Produkty rozliczeniowe
W toku prac ze Srodowiskiem eksperckim w zakresie leczenia hemofilii i pokrewnych skaz

krwotocznych wypracowano ksztatt 7 nowych produktéw rozliczeniowych w ramach leczenia
ambulatoryjnego.

Tabela 28 Produkty rozliczeniowe dedykowane hemofilii i pokrewnym skazom krwotocznym

. . Nazwa etapu Prognozowana liczba
Lp. Nazwa produktu rozliczeniowego . - - ) .
sSwiadczenia | Swiadczen w ciggu roku
1. etap | 10 000
2. | Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa etap Il 7 000
3. etap Il 700
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. . Nazwa etapu Prognozowana liczba
Lp. Nazwa produktu rozliczeniowego . . X L, . " .
Swiadczenia | Swiadczen w ciggu roku
4. etap | 1 000
5 Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona etag m 200
6. | Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia nd. 2 000
7. | Skazy krwotoczne — rozszerzona ocena stanu zdrowia nd. 2 000

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap |

Produkt zostat utworzony w celu umozliwienia diagnostyki skaz krwotocznych. Ma zwiekszyé
wykrywalnosc tej grupy schorzen (znaczny odsetek oséb z tagodnymi skazami krwotocznymi pozostaje
niezdiagnozowany), a tym samym poprawic jakos¢ opieki medyczne;j.

Prawidtowe rozpoznanie skaz krwotocznych jest ztozonym procesem, czesto przebiegajgcym etapowo,
a wiele z badan musi by¢ powtarzanych.

Postepowanie diagnostyczne u chorego z podejrzeniem skazy krwotocznej obejmuje: wywiad osobisty
z rozbudowang czescig dotyczacg rodzaju i czestosci wystepujgcych krwawienn, wywiady rodzinne,
badanie przedmiotowe oraz wtasciwy dobdr badan laboratoryjnych.

Badania laboratoryjne stuzgce ocenie hemostazy pierwotnej to pomiary liczby i objetosci ptytek krwi
dokonywane w analizatorach hematologicznych, manualna ocena liczby i wielkosci ptytek oraz test
globalny hemostazy pierwotnej, czyli czas okluzji w analizatorze PFA-100. S3 to badania przesiewowe
pozwalajgce wstepnie rozpozna¢ matoptytkowos¢ lub trombocytopatie i zakwalifikowac chorego do
diagnostyki wysokospecjalistycznej.

Na panel badan do oceny hemostazy wtérnej sktadajg sie testy przesiewowe czyli pomiary czaséw
krzepniecia pod wptywem réznych aktywatoréw (PT, APTT, TT), pomiar stezenia fibrynogenu oraz testy
swoiste obejmujgce m. in. oznaczenia aktywnosci czynnikdw krzepniecia, test korekcji wydtuzonego
czasu krzepniecia.

Produkt ten ma umozliwi¢ wstepne rozpoznanie wiekszosci przypadkéw osoczowych skaz
krwotocznych oraz wykluczenie skazy krwotocznej u oséb z odchyleniami w przesiewowych testach
uktadu hemostazy bez znaczacego wywiadu klinicznego.

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap Il

Do rozpoznania osoczowej skazy krwotocznej konieczne jest przynajmniej dwukrotne wykazanie
obnizonej aktywnosci niedoborowego czynnika krzepniecia z zastosowaniem jednej lub kilku metod.
Produkt ten ma umozliwi¢ potwierdzenie rozpoznania wiekszosci osoczowych skaz krwotocznych
(hemofilia A, B, niedobdr czynnikow 11, V, VII, X, XI, Xlll, choroba von Willebranda typ 1).

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap Il

tagodne skazy krwotoczne przebiegajg zazwyczaj skgpoobjawowo i najczesciej nie powodujg odchylen
w przesiewowych badaniach uktadu hemostazy (PT, APTT, TT, fibrynogen, czas okluzji w aparacie PFA-
100 lub PFA-200). W takich przypadkach konieczne jest, czasem wielokrotne, wykonywanie badan
specjalistycznych. Produkt ten ma umozliwi¢ rozpoznanie skazy krwotocznej w w/w grupie chorych.

Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap |

Niektére ptytkowe i osoczowe skazy krwotoczne czy ztozone defekty uktadu hemostazy wymagajg
wysoko specjalistycznych badan. Produkt ten ma umozliwi¢ ustalenie rozpoznania m.in. u chorych
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ztypem 2 choroby von Willebranda, nadmierng fibrynolizg, trombocytopatiami czy wrodzonymi
matoptytkowosciami.

Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap Il

Na wyniki niektorych wysoce specjalistycznych badan oceniajgcych uktad hemostazy mogg mie¢ wptyw
zarowno czynniki zewnetrzne jak i endogenne (m.in. przyjmowane leki, infekcja), dlatego czes¢
pacjentow (zwtaszcza z wynikami granicznymi) moze wymaga¢ powtdrzenia badania. Ten etap
diagnostyki ma umozliwi¢ ostateczne potwierdzenie lub wykluczenie najtrudniejszych diagnostycznie
skaz krwotocznych.

Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia

Chorzy na skazy krwotoczne wymagajg regularnej oceny stanu zdrowia prowadzonej przez osrodki
leczenia hemofilii. Podczas takiej wizyty przeprowadza sie badanie kliniczne, ocenia sie stan narzadu
ruchu, analizuje czestos¢ i rodzaj wylewdw, efektywnosé terapii, jakos¢ zycia. Oprécz podstawowych
badan laboratoryjnych wykonuje sie takze badania na obecno$¢ inhibitora czynnika VIII/IX oraz
wirusologiczne. Jesli istnieje taka koniecznos¢ lekarz modyfikuje dotychczasowy schemat leczenia,
zleca fizjoterapie, dodatkowe konsultacje czy ustala leczenie przeciwbdlowe.

Swiadczenie ma na celu kontrole przebiegu skazy krwotocznej, wczesne wykrycie powiktaf samej
choroby jak i stosowanej terapii oraz ustalenie optymalnego sposobu leczenia.

Skazy krwotoczne — rozszerzona ocena stanu zdrowia

Zgodnie ze Swiatowymi i polskimi wytycznymi w leczeniu chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne obecnie obowigzuje model opieki kompleksowej. Osrodek zajmujacy sie leczeniem tej
grupy chorych powinien zapewni¢ mozliwosé wielospecjalistycznej opieki lekarskiej oraz dostep do
odpowiednich badan laboratoryjnych.

Postepy w leczeniu hemofilii przyczynity sie do wydtuzenia sredniej dtugosci zycia chorych. Oprécz
komplikacji ze strony narzadu ruchu zwigzanych z powtarzajgcymi sie krwawieniami (artropatia)
pojawiajg sie takze powikfania zwigzane z przewlektym zakazeniem WZW C (marskos¢ watroby, rak
watrobowo komodrkowy), choroby uktadu sercowo — naczyniowego, nowotwory, problemy
urologiczne, cukrzyca czy otyto$é. Zgodnie z obowigzujacymi wytycznymi chorzy na hemofilie
w starszym wieku powinni by¢é monitorowani pod katem chordb typowych dla procesu starzenia
zwitaszcza chordéb ukfadu sercowo-naczyniowego, nowotworowych, osteoporozy. W przypadku
wykrycia ktérego$ z tych schorzen postepowanie u pacjenta ze skazg krwotoczng czesto odbiega od
standardéw przyjetych w ogodlnej populacji i moze wymagac¢ specjalistycznego leczenia
hematologicznego. Takze sama skaza krwotoczna przyczynia sie do pogorszenia stanu zdrowia
i wymusza koniecznosé okresowej oceny stanu zdrowia. Produkt ten ma umozliwi¢ ocene ogdlnego
stanu zdrowia oraz obecnosci powiktan samej skazy krwotocznej, umozliwiajacg podjecie dalszych
decyzji terapeutycznych.

Szczegdtowy opis nowych produktdw rozliczeniowych umieszczono w zatgczniku nr 2.

Ze wzgledu na fakt, iz nie wszystkie badania laboratoryjne posiadajg kody w klasyfikacji ICD-9, istnieje
pilna potrzeba uzupetnienia przez NFZ klasyfikacji. Badania laboratoryjne, o ktére powinna zostac
uzupetniona klasyfikacja ICD-9, zawiera zatacznik nr 3.

Zgodnie z informacjami uzyskanymi od ekspertéw klinicznych przebieg realizacji Swiadczenia
obejmujacego diagnostyke podstawowa lub rozszerzong, dla kazdego z etapdéw, jest nastepujacy:
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1. Porada lekarska ambulatoryjna, uwzgledniajaca:
a) przeprowadzenie wywiadu osobistego i wywiaddw rodzinnych,
b) catosciowe i ukierunkowane badanie przedmiotowe,
c) skierowanie na niezbedne badania.
2. Wykonanie przedmiotowych badan do oceny hemostazy.
Druga porada ambulatoryjna, zawierajgca:
a) ocene wynikow przeprowadzonych badan i postawienie rozpoznania,
b) ustalenie optymalnego dawkowania lekéw hemostatycznych u chorych wymagajgcych
leczenia,
c) podjecie decyzji dotyczacej dalszego postepowania, w tym ustalenie leczenia
hemostatycznego u chorych wymagajacych leczenia.

Z kolei produkty dotyczgce podstawowej i rozszerzonej oceny stanu zdrowia obejmuja:

1. porady lekarskie, w tym:
a. przeprowadzenie wywiadu,
badanie przedmiotowe,
skierowanie na niezbedne badania i konsultacje specjalistyczne,
ocene wynikéw przeprowadzonych badan,
weryfikacje dawkowania czynnikéw krzepniecia,
ocene stanu narzadu ruchu,
ocene jakosci zycia,

S®m 0 a0 T

podjecie decyzji dotyczgcej dalszej oceny stanu zdrowia,

kontrola prowadzenia domowego rejestru krwawien,
j. aktualizacja danych w rejestrze chorych prowadzonym przez Prezesa Narodowego
Funduszu Zdrowia;
2. panel badan obrazowych w zaleznosci od oceny klinicznej:
a. RTG stawodw i klatki piersiowej,
b. USG stawow lub innych okolic ciata,
c. USG naczyn w okolicy dojscia zylnego,
d. RM stawdw lub innych okolic ciata,
e. TKstawodw lub innych okolic ciata;
3. panel badan laboratoryjnych:
a. pakiet badan przesiewowych hemostazy,
pakiet badan aktywnosci czynnikéw krzepniecia,
oznaczanie inhibitora,
panel badan watrobowych,
badania wirusologiczne,

I

inne badania uwarunkowane oceng kliniczng pacjenta.

Analiza danych szczegdtowych przekazanych przez $wiadczeniodawcdédw przeprowadzona zostata
zgodnie z Metodykq taryfikacji swiadczen opieki zdrowotnej w AOTMIT, a wszystkie odstepstwa zostaty
opisane ponizej.

Do wyliczenia taryfy dla nowych, zaproponowanych przez Agencje produktéw dedykowanych
pacjentom z hemofilia i pokrewnymi skazami krwotocznymi postuzyly dane przekazane przez
Swiadczeniodawcéw oraz informacje uzyskane od ekspertéw klinicznych w formie tzw. ,przebiegéw
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referencyjnych”, czyli okreslenia sredniego czasu porady oraz rodzaju i Sredniej liczby wykonywanych
procedur w opiece nad pacjentami z hemofilig i pokrewnymi skazami krwotocznymi. Szczegdtowy opis
przebiegdow referencyjnych przedstawionych przez ekspertéw klinicznych zawiera zatgcznik nr 4.

Koszty state

Koszty w odniesieniu do poszczegdlnych swiadczen zostaty wyliczone jako sumy kosztéw osobowych
zwigzanych z zatrudnieniem specjalistow w dziedzinie hematologii, a takze kosztu infrastruktury
poradni hematologicznej przemnozone przez podane przez ekspertéw klinicznych czasy trwania porad,
ktdre zostaty przedstawione w ponizszej tabeli.

Tabela 29 Czas trwania porady w podziale na poszczegdlne etapy swiadczen

Swiadczenie/ etap Czas trwania porady [h]
Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap | 1
Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap Il 0,5
Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap IlI 0,5
Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap | 1
Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap Il 0,5
Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia 1
Skazy krwotoczne — rozszerzona ocena stanu zdrowia 1,5

Wykorzystane w analizie pliki finansowo-ksiegowe, na podstawie ktdrych dokonano kalkulacji kosztow
osobowych pochodzity z 36 Osrodkdw Powstawania Kosztéw (13 poradni i 23 oddziatéw
hematologicznych) przy 11 szpitalach klinicznych i 3 szpitalach wojewddzkich, natomiast dane
wykorzystane do obliczenia kosztéw infrastruktury pochodzity z 13 poradni hematologicznych przy
6 szpitalach klinicznych i 3 szpitalach wojewddzkich.

Wszystkie powyzsze dane zostaty zaktualizowane do poziomu roku 2019 za pomocg mnoznika. Koszt
osobowy zostat powiekszony o wskaznik wzrostu wynagrodzen (15,7583%). Z kosztow infrastruktury
zostat wydzielony koszt amortyzaciji, ktéry powiekszono o wskaznik zmiany kosztu kapitatu (10,0139%),
natomiast pozostatg cze$¢ kosztéw statych powiekszono wskaznikiem inflacyjnym (5,0259%).
Szczegdtowy opis poszczegdlnych sktadowych mnoznika znajduje sie w zatgczniku nr 5.

Ponizsza tabela przedstawia poszczegélne sktadowe kosztédw statych porady, obliczone jako srednia
odcieta.

Tabela 30 Wyniki oszacowarn kosztow swiadczenia obejmujgcego porade

Kategoria kosztu Srednia na godzine [PLN]
Koszty osobowe — lekarz 74,33
Infrastruktura 38,47

Zrédto: opracowanie wtasne

Koszty zmienne

Do obliczenia kosztow zmiennych wykorzystano przebiegi referencyjne, zawierajgce liste procedur
wraz z krotnoscig i czestoscig ich wykonywania w populacji pacjentéw, ktdrej dotyczy dane
Swiadczenie. Przebiegi referencyjne opracowane przez ekspertéw klinicznych zostaty przedstawione
w zatgczniku nr 4. Koszty kazdego z badan laboratoryjnych i obrazowych zostaty obliczone jako $rednia
arytmetyczna na podstawie cennikdw komercyjnych z czterech szpitali oraz cennikéw wewnetrznych
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z trzech szpitali realizujgcych Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy

Krwotoczne. Tak obliczone $rednie ceny jednostkowe kazdego z badan byty mnozone przez krotnosé

ich wykonywania i wazone podang przez ekspertéw czestoscig ich wykonywania w populacji.

W ponizszej tabeli zawarto liste szpitali, ktérych cenniki przyjeto do obliczen.

Tabela 31 Lista szpitali, ktorych cenniki przyjeto do oszacowania kosztéw zmiennych

Szpital Cennik
Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdansku komercyjny
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 w Lublinie komercyjny
Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny w Warszawie komercyjny
Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 1 we Wroctawiu komercyjny
Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie wewnetrzny
Szpital Uniwersytecki w Krakowie wewnetrzny
Wojewddzkie Wielospecjalistyczne Centrum Onkologii i Traumatologii im. M. Kopernika w todzi wewnetrzny

Zrédto: opracowanie wtasne

W ponizszej tabeli przedstawiono zestawienie parametréw i zatozen przyjetych do analizy oraz zrddta

informacji.

Tabela 32 Zestawienie parametrdw analizy kosztow

Parametr Wartosc Zrédto Uzasadnienie
parametru
czas prac ontymalny czas prac W wariancie rekomendowanym zatozono czas pracy poradni na
orgdniy 50 godz./tydz. Pty o\r/adni pracy poziomie 50 godz/tydz. (od poniedziatku do pigtku w godzinach
P P 8:00 do 18:00) jako efektywne wykorzystanie zasobdw.
stawka dan.e FK Z p(l)radnl W wariancie rekomendowanym przyjeto, ze lekarze z oddziatéw
. i oddziatow e o .
wynagrodzenia | 74,33 zt/godz. . udzielajg Swiadczen réwniez w poradniach, dlatego stawke
hematologicznych za . . L s
lekarza 2017 1 wynagrodzenia obliczono z danych F-K poradni i oddziatow.

Zrédto: opracowanie wtasne

W ponizszej tabeli przedstawiono podsumowanie analizy kosztow.

Tabela 33 Podsumowanie analizy kosztow w podziale na koszty state i koszty zmienne porady z uwzglednieniem mnoznika

Sredni Koszty state [PLN] Koszty zmienne [PLN] . .
& s - czas Wynik analizy
Swiadczenie jednostkowe N X n
porady Infrastruktura | Personel Bacanla Btk koszt6w [PLN]
[godz]* uiktu laboratoryjne | obrazowe
Skazy krwotoczne — diagnostyka 1 38,47 74,33 502,01 0,00 614,81
podstawowa, etap | 6% 12% 82% 0% 100%
Skazy krwotoczne — diagnostyka 05 19,24 37,16 254,37 0,00 310,76
podstawowa, etap Il ! 6% 12% 82% 0% 100%
Skazy krwotoczne — diagnostyka 05 19,24 37,16 185,97 0,00 242,37
podstawowa, etap Il ! 8% 15% 77% 0% 100%
Skazy krwotoczne — diagnostyka 1 38,47 74,33 768,57 0,00 881,37
rozszerzona, etap | 4% 8% 87% 0% 100%
Skazy krwotoczne — diagnostyka 05 19,24 37,16 326,12 0,00 382,52
rozszerzona, etap Il ! 5% 10% 85% 0% 100%
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Sredni Koszty state [PLN] Koszty zmienne [PLN] . .
czas Wynik analizy

porady Infrastruktura | Personel CEC AT CER I koszt6w [PLN]
[godz]* laboratoryjne | obrazowe

Swiadczenie jednostkowe

Skazy krwotoczne — podstawowa 1 38,47 74,33 191,57 0,00 304,37
ocena stanu zdrowia 13% 24% 63% 0% 100%
Skazy krwotoczne — rozszerzona 15 57,71 111,49 458,21 379,51 1006,92
ocena stanu zdrowia ! 6% 11% 46% 38% 100%

* — na podstawie przebiegdw eksperckich
Zrédto: opracowanie wtasne

W przypadku swiadczen: Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia, Skazy krwotoczne —
rozszerzona ocena stanu zdrowia zgodnie z ustaleniami z Centralg NFZ wysokokosztowe badania
obrazowe (TK, RM) nie zostaty uwzglednione w wycenie poszczegdlnych produktéw zwigzanych
z oceng stanu zdrowia. Proponuje sie, by znalazly sie one w katalogu swiadczen do sumowania, co
oznacza, ze realizacja tych badan bedzie zapewniona przez swiadczeniodawce i rozliczona przez NFZ
w sposéb odrebny.

Ograniczenia

Kalkulacja kosztow przedmiotowych swiadczen oparta jest w duzej mierze na cennikach komercyjnych,
ktdrych metodyka wyceny nie jest znana Agencji (sposdb wyceny, poziom marzy). Ponadto rozbieznos¢
cenowa w cennikach wewnetrznych szpitali w przypadku czesci procedur pomiedzy osrodkami jest
znaczna i niemozliwa do wyjasnienia przez ekspertow.

Srednie koszty osobowe lekarza zostaty obliczone na podstawie danych finansowo-ksiegowych
zaréwno z poradni, jak i z oddziatéw hematologicznych, podczas gdy koszt infrastruktury obliczony
zostat jedynie na podstawie informacji kosztowych dotyczgcych poradni hematologicznych.

Do obliczenia kosztow zaréwno statych, jak i zmiennych, przyjeto jedynie dane pozyskane z osSrodkéw
wymienionych w Narodowym Programie Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne
na lata 2019-2023, jako osrodkdéw ktdre docelowo bedg realizowaé przedmiotowe $wiadczenia.
W wycenie nie uwzgledniono posiadanych przez AOTMIT danych kosztowych z osrodkéw nie
realizujgcych Programu, oraz danych z cennikéw laboratoriéw swiadczgcych ustugi komercyjnie.

3.3.Analiza wrazliwosci

W celu zbadania wptywu niepewnych parametréw na wynik analizy kosztéw swiadczenia, zostata
przeprowadzona deterministyczna jednokierunkowa analiza wrazliwosci. Zestawienie badanych
parametréw przedstawia ponizsza tabela.

W scenariuszu Al do obliczeld kosztéw infrastruktury przyjeto rzeczywisty usredniony czas pracy
poradni hematologicznych, ktérych dane finansowo-ksiegowe za 2017 rok zostaty wykorzystane do
obliczen. W scenariuszu Bl do obliczed kosztu lekarza przyjeto $rednig odcietg z poradni
hematologicznych z bazy F-K za 2017 r.
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Tabela 34 Zestawienie parametrow analizy kosztow w ramach analizy wrazliwosci

W $¢ - .
Scenariusz Parametr artosc Zrodto Uzasadnienie
parametru
dane FK z poradni | Do obliczen kosztow infrastruktury przyjeto
Al czas pracy poradni | 33,75 godz/tydz | hematologicznych dane rzeczywiste z poradni
za 2017 r. hematologicznych.
dane FK z poradni koszt osobowy lekarza zostat obliczony na
koszt osobowy . . .
B1 67,78 zt/godz hematologicznych podstawie danych z samych poradni
lekarza .
za 2017 r. hematologicznych.

Zrédto: opracowanie wtasne

Ponizej znajduje sie zestawienie wynikdéw analizy kosztéw w opisanych powyzej scenariuszach analizy
wrazliwosci.

Tabela 35 Wyniki analizy wrazliwosci

’ Wynik analizy | Rdéznica wzgledem
Swiadczenie jednostkowe Scenariusz wrazliwosci wyniku dla analizy
[PLN] podstawowej

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap | Al 632 3%

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap Il Al 320 3%

Skazy krwotoczne - diagnostyka podstawowa, etap IlI Al 251 4%

Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap | Al 899 2%

Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap Il Al 391 2%

Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia Al 322 6%

Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia Al 1033 3%

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap | B1 608 -1%

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap Il B1 307 -1%

Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap llI B1 239 -1%

Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap | B1 875 -1%

Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap Il B1 379 -1%

Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia B1 298 -2%

Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia B1 997 -1%

Zrédto: opracowanie wtasne

Zastosowanie do obliczen rzeczywistego czasu pracy poradni hematologicznych, ktdre przekazaty
AOTMIT dane finansowo-ksiegowe, powoduje wzrost wyceny wszystkich taryfikowanych produktéw:
Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap | i Il o 3%, Skazy krwotoczne — diagnostyka
podstawowa, etap Ill o 4%, Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap | i Il o 2%, Skazy
krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia o 6%, natomiast Skazy krwotoczne — rozszerzona
ocena stanu zdrowia o 3%.

Zastosowanie do obliczed kosztu osobowego lekarza, pochodzacego jedynie z poradni
hematologicznych, powoduje spadek wyceny wszystkich taryfikowanych produktéw: Skazy
krwotoczne — diagnostyka podstawowa i rozszerzona (wszystkie etapy) o 1%, Skazy krwotoczne
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— podstawowa ocena stanu zdrowia o 2%, natomiast Skazy krwotoczne — rozszerzona ocena stanu
zdrowia o 1%.

3.4.Projekt taryfy

Jako projekt taryf dla nowych swiadczen dotyczacych diagnostyki skaz krwotocznych i oceny stanu
zdrowia proponuje sie przyjecie wynikdw analizy kosztéw w wariancie podstawowym. Projekty taryf
punktowo oraz kwotowo zostaty przedstawione w ponizszej tabeli.

Tabela 36 Projekty taryf

Réznica w
Aktualna wycena &rednia Projekt taryfy stosunku do
Nazwa Swiadczenia wartodt NEZ aktualnej
pkt PLN* pkt PLN* wyceny (%)
Skazy krwot —di tyk
azy krwotoczne = dlagnostyka nd. nd. nd. 615 615 nd.
podstawowa, etap |
Skazy krwot —di tyk
azy krwotoezne laghostyka nd. nd. nd. 311 311 nd.
podstawowa, etap I
Skazy krwot —di tyk
azy krwotoczne = dlagnostyka nd. nd. nd. 242 242 nd.
podstawowa, etap llI
Skazy krwotoczne — diagnostyka
zy krwotoczne = dlagnosty nd. nd. nd. 881 881 nd.
rozszerzona, etap |
kazy k —di k
Skazy krwotoczne — diagnostyka nd. nd. nd. 383 383 nd.
rozszerzona, etap Il
kazy k -
Skazy krwotoczne ) podstawowa nd. nd. nd. 304 304 nd.
ocena stanu zdrowia
Skazy krwot -
azy krwotoczne ) rozszerzona nd. nd. nd. 1007 1007 nd.
ocena stanu zdrowia

* dla wartosci 1 pkt = 1 zt
Zrédto: opracowanie wtasne

Z uwagi na fakt, ze przedmiotowe Swiadczenia bedg nowymi produktami rozliczeniowymi, podczas
spotkania z przedstawicielami centrali NFZ, MZ i Konsultantem Krajowym ds. hematologii oraz
ekspertami klinicznymi ustalono:

1. podstawowa ocena stanu zdrowia przez pierwszy rok nie bedzie rozliczana ryczattem tylko za
kazde udzielone $wiadczenie (ang. fee for service);

2. wysokokosztowe badania obrazowe (TK, RM) znajdg sie w katalogu swiadczen do sumowania,
co oznacza, ze nie zostaty uwzglednione w wycenie poszczegdlnych produktow zwigzanych
zoceng stanu zdrowia, natomiast realizacja tych badain bedzie zapewniona przez
Swiadczeniodawce i rozliczona przez NFZ w sposdb odrebny;

3. propozycje doszczegdtowienia zakresu Swiadczen gwarantowanych oraz warunkow ich
realizacji, stanowigcg zatacznik nr 6.
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4. Analiza wptywu na system opieki zdrowotnej

4.1.Analiza wptywu na budzet ptatnika publicznego

Celem analizy wptywu na budzet jest ocena konsekwencji finansowych podjecia decyzji
o wprowadzeniu w zycie nowych produktéw rozliczeniowych dedykowanych diagnostyce skaz
krwotocznych oraz ocenie stanu zdrowia. W ramach niniejszej analizy poréwnano naktady finansowe
z perspektywy ptatnika publicznego ponoszone na realizacje obecnie istniejgcych Swiadczen w ramach
obowigzujgcej wyceny orazzmiany wynikajagce z zastosowania proponowanej taryfy dla
przedmiotowych produktow.

Analiza wptywu na budzet zostata przeprowadzona z wykorzystaniem danych Narodowego Funduszu
Zdrowia o liczbie produktéw jednostkowych oraz wydatkach ptatnika na swiadczenia w AOS i leczeniu
szpitalnym zrealizowane w roku 2018 w zakresach swiadczen z hematologii oraz hematologii i onkologii
dzieciecej, a takze woparciu o predykcje ekspertéw dotyczacych liczby realizowanych
nowotworzonych produktéw dedykowanych diagnostyce skaz krwotocznych oraz ocenie stanu
zdrowia w skali roku. Analiza zaktada, ze w pierwszym roku funkcjonowania nowych swiadczen liczba
porad w AOS udzielanych pacjentom z hemofilig lub pokrewng skazg krwotoczng, za pomoca ktérych
do tej pory rozliczano $wiadczenia dotyczgce diagnostyki skaz krwotocznych i oceny stanu zdrowia,
zostanie zmniejszona o 10% a nowe swiadczenia beda realizowane w 50% w stosunku do zatozen
podanych przez ekspertow. Natomiast w przypadku swiadczen szpitalnych liczba hospitalizacji zostanie
zmniejszona o 50% w grupach S05 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i sledziony > 10 dni, SO6
Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i Sledziony > 1 dnia i SO7 Zaburzenia krzepliwosci, inne
choroby krwi i $ledziony <2 dni z rozpoznaniem skazy krwotocznej oraz grup S13 Skazy krwotoczne -
kompleksowa ocena stanu zdrowia >1 dnia, S14 Skazy krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1 dnia,
S15 Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni, S16 Skazy krwotoczne - ocena stanu
zdrowia < 2 dni.

W drugim roku natomiast liczba porad w dotychczasowym ksztatcie AOS zostanie zmniejszona o 50%,
natomiast nowe swiadczenia bedg realizowane w 100% w zaproponowanej wersji przez ekspertéow.
W przypadku swiadczen szpitalnych liczba hospitalizacji zostanie zmniejszona o 80% w grupach S05,
S06 i SO7 z rozpoznaniem skazy krwotocznej oraz grup S13, S14, S15, S16. Szczegétowe zatozenia
przedstawia tabela ponize;j.

Tabela 37 ZatoZenia do analizy wptywu na budzet ptatnika, liczba i udziat procentowy swiadczen w skali roku

. Stary scenariusz Nowy scenariusz
Zatozenia
do BIA AOS 7p Stare produkty Nowe produkty <7p
AOS AOS

Rok 0 8160 919 8160 0 919
(100%) (100%) (100%) (0%) (100%)

S 8160 919 7 344 11 450 460
(100%) (100%) (90%) (50%) (50%)
8160 919 4080 22 900 184

Rok 2
(100%) (100%) (50%) (100%) (20%)

Zrédto: opracowanie wtasne

Ponizsza tabela zawiera szczegétowe informacje dotyczace wptywu na budzet ptatnika dla
zaproponowanego scenariusza.
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Tabela 38 Analiza wptywu na budzet ptatnika

Zatozenia Stary scenariusz Nowy scenariusz ) Koszty
do BIA AOS szp sAOS nAOS szp inkrementalne
[PLN/rok]
Rok 0 506 415 837716 506 415 0 837 716 0
Rok 1 506 415 837 716 455774 6038 000 418 858 +5 568 501
Rok 2 506 415 837 716 253 208 12 076 000 167 543 +11 152 620

Zrédto: opracowanie wtasne

Wprowadzenie w zycie proponowanych taryf Swiadczen bedzie wigzato sie z dodatkowymi wydatkami
po stronie ptatnika publicznego w pierwszym roku funkcjonowania nowych produktéw w wysokosci
5,57 min zt, co odpowiada 414% zwiekszeniu ponoszonych kosztow w obszarze analizowanych
Swiadczen w stosunku do 2018 r. W drugim roku natomiast wzrost wydatkéw ptatnika wyniesie
11,15 min PLN, co odpowiada 830% wzrostowi w stosunku do roku 2018.

Tabela 39 Analiza wptywu na budzet ptatnika dla wariantéw analizy wrazliwosci

Woynik analizy [PLN] Réznica wzgledem wyniku dla analizy podstawowej
Scenariusz
Rok 1 Rok 2 Rok 1 Rok 2
Al 5741951 11499 520 +3% +3%
B1 5499 051 11013720 -1% -1%

Zrédto: opracowanie wtasne

Wprowadzenie jako taryf wynikdw jednokierunkowej analizy wrazliwosci dla diagnostyki skaz
krwotocznych oraz oceny stanu zdrowia opartych na scenariuszu Al wigzatoby sie z dodatkowymi
wydatkami ptatnika w stosunku do analizy podstawowej w wysokosci 3%, natomiast przyjecie
scenariusza B1 skutkowatoby obnizeniem wydatkéw ptatnika o 1%.

4.2.Analiza wptywu na organizacje systemu opieki zdrowotnej

Wprowadzenie nowych produktéw rozliczeniowych w ambulatoryjnej opiece specjalistycznej ma
charakter porzadkujgcy system i racjonalizujgcy rozliczenia swiadczeniodawcdw z ptatnikiem, a takze
powinno zmniejszy¢ liczbe niezasadnych hospitalizacji wynikajacych z braku odpowiednich produktéw
rozliczeniowych w AOS. Dodatkowo, z uwagi na podnoszone przez srodowisko i pacjentéw kwestie
niedostatecznej wyceny dotychczas istniejgcych produktéw rozliczeniowych, oczekiwac nalezy, ze
rozszerzenie zakresu dedykowanych $wiadczen i adekwatna ich wycena mogg stanowic¢ bodziec do
leczenia hemofilii i innych pokrewnych skaz krwotocznych w osrodkach, ktére do tej pory zajmowaty
sie leczeniem tego typu pacjentami w sposdb dorazny, co jednocze$nie pozwoli na zapewnienie
kompleksowego leczenia pacjentom na poziomie poszczegdlnych wojewddztw.

Wydzielenie nowych produktéw rozliczeniowych, pomimo ich korzystnej wyceny, nie niesie ryzyka
nieuprawnionego rozliczania udzielonych swiadczen ze wzgledu na matg populacje pacjentéw. Ryzyko
naduzy¢ jest zatem niewielkie.

Adekwatna wycena swiadczen pozwoli na przeprowadzanie petnej diagnostyki, ktéra nie zawsze byta
wykonywana ze wzgledu na znaczne finansowe obcigzenie $Swiadczeniodawcédw. Umozliwi tez
kompleksowe leczenie pacjentdw, co powinno przetozy¢ sie na skutecznosé terapii. Dzieki
wprowadzeniu $wiadczen dotyczacych kompleksowej oceny stanu zdrowia, ktére majg na celu
wczesnhe rozpoznanie oraz ustalenie optymalnego leczenia chordb zwigzanych z procesem starzenia sie
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oraz schorzen wynikajgcych z samej skazy krwotocznej, koszty spoteczne w postaci Swiadczen
z systemu zabezpieczenia spotecznego powinny ulec zmniejszeniu.
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5. Najwazniejsze informacje i wnioski

Celem niniejszego raportu jest dokumentacja procesu przygotowania projektu taryfy swiadczenia
gwarantowanego opieki zdrowotnej: obejmujace leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
w oparciu o przyjetg metodyke taryfikacji Swiadczen.

Przyczyny skaz krwotocznych podobnie jak ich przebieg kliniczny sg zréznicowane. Mogg one wynikac
z nieprawidtowosci naczyn krwionosnych (skazy naczyniowe), zaburzen ptytek krwi (skazy ptytkowe)
lub niedoboréw osoczowych czynnikdéw krzepniecia (skazy osoczowe). Z uwagi na etiologie wyrdznia
sie skazy wrodzone i nabyte.

Sposrdéd wrodzonych skaz krwotocznych najczesciej wystepuja:

e choroba von Willebranda — zaburzenia czynnika von Willebranda (ok. 0,6-1,3% populacji),

o hemofilia A — niedobdr czynnika krzepniecia VIII (ok 1:5000 urodzonych chtopcéw),

e hemofilia B — niedobdr czynnika krzepniecia IX (ok 1:30 000 urodzonych chtopcéow).
Niedobory pozostatych czynnikow krzepniecia (fibrynogenu, Il, V, VII, IX, X, XI, XII, XIlIl), podobnie jak
ciezkie defekty ptytek krwi spotyka sie bardzo rzadko.

W Polsce szacuje sig, ze liczba chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne wyniosta w roku
2015 ok. 3000 pacjentow. Ze wzgledu na duzg czestos¢ krwawien ta grupa chorych cechuje sie
koniecznoscig czestych porad lekarskich (i hospitalizacji). Z uwagi na ciezki przebieg kliniczny
(samoistne, powtarzajace sie wylewy do stawoéw, tkanek miekkich, narzgdéw wewnetrznych) najwiecej
probleméw zdrowotnych wystepuje wsrdd chorych na hemofilie A i B.

tagodne skazy krwotoczne przebiegajg zazwyczaj skgpoobjawowo i najczesciej nie powodujg odchylen
w przesiewowych badaniach uktadu hemostazy (PT, APTT, TT, fibrynogen, czas okluzji w aparacie PFA-
100). W takich przypadkach konieczne jest, czasem wielokrotne, wykonywanie badan
specjalistycznych.

Swiadczeniodawcy i eksperci sygnalizujg znaczne koszty zabezpieczenia personelu oraz
specjalistycznych badan i rehabilitacji, ktérych nie rekompensuje obecna wycena.

Zgodnie z warunkami okreslonymi w Rozporzadzeniu do realizacji Swiadczenia porada specjalistyczna
— hematologia lub porada specjalistyczna — hematologia i onkologia dziecieca wymagany jest personel
lekarski w postaci lekarza specjalisty lub lekarza w trakcie specjalizacji. W ostatnich latach
systematycznie wzrastata liczba lekarzy ze specjalizacja z dziedziny hematologii lub onkologii
i hematologii dzieciecej (zarejestrowanych w okregowych rejestrach lekarzy (NIL) i w 2016 r. wyniosta
odpowiednio 449 i 184 lekarzy.

Wedtug danych CSIOZ, w Polsce zarejestrowanych jest 580 poradni hematologicznych oraz poradni
onkologii i hematologii dzieciecej. Najwieksza liczba tych poradni wystepuje w wojewddztwach
mazowieckim i $lgskim, najmniejsza natomiast w Swietokrzyskim, kujawsko-pomorskim i warminsko-
mazurskim. W pieciu wojewddztwach (dolnoslaskie, opolskie, podkarpackie, pomorskie
i zachodniopomorskie) nie ma zadnej poradni onkologii i hematologii dzieciecej.

Z analizy popytu i podazy wynika, ze najwiekszym problemem jest dtugi czas oczekiwania na przyjecie
do lekarza. W poradniach hematologicznych wynosi on 132 dni.

Odnalezione informacje dotyczace finansowania leczenia hemofilii w innych krajach nie pozwalajg na
bezposrednie poréwnanie z rozwigzaniami polskimi. W kilku analizowanych krajach funkcjonuja,
podobnie jak w Polsce, programy wydawania czynnikdéw krzepniecia.
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Odszukane cenniki komercyjne badan laboratoryjnych stosowanych w diagnostyce hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych pokrywaty sie z danymi otrzymanymi od Swiadczeniodawcéw.
Znaleziono réwniez jedng komercyjng wycene samej konsultacji hematologicznej (ktérej koszt byt
rowny 120 zt).

Do wyliczenia kosztéw dla nowych, zaproponowanych przez Agencje produktéw dedykowanych
pacjentom z hemofilia i pokrewnymi skazami krwotocznymi postuzyly dane przekazane przez
Swiadczeniodawcéw oraz informacje uzyskane od ekspertéw klinicznych w formie tzw. ,przebiegéw
referencyjnych”, czyli okreslenia sredniego czasu porady oraz rodzaju i Sredniej liczby wykonywanych
procedur w leczeniu pacjentéw z hemofilig i pokrewnymi skazami krwotocznymi.

Analiza danych przeprowadzona w trakcie prac wykazata zréznicowanie kosztéow leczenia chorych
w ramach przedstawionych przez ekspertéw produktéw rozliczeniowych. W zwigzku z powyzszym
proponuje sie stworzenie nowych produktéw zwigzanych z leczeniem hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.

e Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap |
e Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap |l
e Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap Il
e Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap |

e Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap |l

e Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia
e Skazy krwotoczne — rozszerzona ocena stanu zdrowia

Na podstawie przebiegdéw referencyjnych oraz analizy kosztéw zaproponowano nastepujgce taryfy
punktowe dla przedmiotowych produktéw rozliczeniowych:

e Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap | — 615,

e Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap 11— 311,

e Skazy krwotoczne — diagnostyka podstawowa, etap 1l — 242,
e Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap | — 881,

e Skazy krwotoczne — diagnostyka rozszerzona, etap Il — 383,

e Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia — 304,
e Skazy krwotoczne — rozszerzona ocena stanu zdrowia — 1 007.

W przypadku swiadczen: Skazy krwotoczne — podstawowa ocena stanu zdrowia, Skazy krwotoczne —
rozszerzona ocena stanu zdrowia zgodnie z ustaleniami z Centralg NFZ wysokokosztowe badania
obrazowe (TK, RM) nie zostaty uwzglednione w wycenie poszczegdlnych produktéw zwigzanych
z oceng stanu zdrowia. Proponuje sie, by znalazty sie one w katalogu Swiadczenn do sumowania, co
oznacza, ze realizacja tych badan bedzie zapewniona przez swiadczeniodawce i rozliczona przez NFZ
w sposéb odrebny.

Nalezy mie¢ na uwadze fakt, ze ksztatt nowych produktow rozliczeniowych dedykowanych leczeniu
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostat okreslony przez Srodowisko eksperckie w postaci tzw.
,przebiegéw referencyjnych”, a ich wptyw na system opieki zdrowotnej bedzie mégt zostac
zweryfikowany dopiero po wejsciu w zycie zaproponowanych produktéw.

Do obliczenia kosztéw statych wykorzystano dane bedgce w posiadaniu Agencji, pozyskane w trakcie
poprzednich postepowan w celu ustalenia taryfy swiadczen. Pozyskane dane finansowo-ksiegowe,

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 50/55



Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.15.2018

dotyczgce kosztéw funkcjonowania poradni hematologicznych, pochodzg od 9 (33%)
Swiadczeniodawcéw, natomiast dane wykorzystane do obliczenia stawki wynagrodzenia lekarza
pochodzg od 14 swiadczeniodawcéw wymienionych w Narodowym Programie Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023.

Do obliczenia kosztéw zmiennych wykorzystano dane dotyczace kosztéw procedur laboratoryjnych
i obrazowych, ktére zostaty obliczone jako srednia arytmetyczna na podstawie cennikdw komercyjnych
z czterech szpitali oraz cennikéw wewnetrznych (niekomercyjnych) z trzech szpitali realizujgcych
Narodowy Program Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne.

Analiza wptywu na budzet zostata przeprowadzona z wykorzystaniem danych Narodowego Funduszu
Zdrowia o liczbie produktéw jednostkowych oraz wydatkach ptatnika na Swiadczenia w AOS i leczeniu
szpitalnym zrealizowane w roku 2018 w zakresach swiadczen z hematologii oraz hematologii i onkologii
dzieciecej, a takze woparciu o predykcje ekspertéw dotyczacych liczby realizowanych
nowotworzonych produktéw dedykowanych diagnostyce skaz krwotocznych oraz ocenie stanu
zdrowia w skali roku. Analiza zaktada, ze w pierwszym roku funkcjonowania nowych swiadczen liczba
porad w AOS udzielanych pacjentom z hemofilig lub pokrewng skazg krwotoczng, za pomocg ktérych
do tej pory rozliczano Swiadczenia dotyczace diagnostyki skaz krwotocznych i oceny stanu zdrowia,
zostanie zmniejszona o 10% a nowe swiadczenia beda realizowane w 50% w stosunku do zatozen
podanych przez ekspertow. Natomiast w przypadku swiadczen szpitalnych liczba hospitalizacji zostanie
zmniejszona o 50% w grupach S05 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i sledziony > 10 dni, SO6
Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i Sledziony > 1 dnia i SO7 Zaburzenia krzepliwosci, inne
choroby krwi i sledziony < 2 dni z rozpoznaniem skazy krwotocznej oraz grup S13 Skazy krwotoczne -
kompleksowa ocena stanu zdrowia >1 dnia, S14 Skazy krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1 dnia,
S15 Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni, S16 Skazy krwotoczne - ocena stanu
zdrowia < 2 dni.

W drugim roku natomiast liczba porad w dotychczasowym ksztatcie AOS zostanie zmniejszona o 50%,
natomiast nowe swiadczenia bedg realizowane w 100% w zaproponowanej wersji przez ekspertow.
W przypadku swiadczen szpitalnych liczba hospitalizacji zostanie zmniejszona o 80% w grupach SO05,
S06 i SO7 z rozpoznaniem skazy krwotocznej oraz grup S13, S14, S15, S16.

Wprowadzenie w zycie proponowanych taryf Swiadczen bedzie wigzato sie z dodatkowymi wydatkami
po stronie pfatnika publicznego w pierwszym roku funkcjonowania nowych produktéw w wysokosci
5,57 min zt, co odpowiada 414% zwiekszeniu ponoszonych kosztéw w obszarze analizowanych
Swiadczen w stosunku do 2018 r. W drugim roku natomiast wzrost wydatkéw ptatnika wyniesie
11,15 min PLN, co odpowiada 830% wzrostowi w stosunku do roku 2018.

Do najwiekszych ograniczen analizy wplywu na budzet nalezy przyjecie liczebnosci dla
nowotworzonych produktéw podane przez ekspertéw klinicznych, z ktérymi wspétpracowata Agencja.

Wydzielenie nowych produktéw rozliczeniowych, pomimo ich korzystnej wyceny, nie niesie ryzyka
nieuprawnionego rozliczenia leczonych pacjentdw. Ryzyko naduzy¢ jest zatem niewielkie.

Adekwatna wycena swiadczen pozwoli na przeprowadzanie petnej diagnostyki, ktéra nie zawsze byta
wykonywana ze wzgledu na znaczne finansowe obcigzenie $wiadczeniodawcow. Umozliwi tez
kompleksowe leczenie pacjentdw, co powinno przetozy¢ sie na skutecznos$é¢ terapii. Dzieki
wprowadzeniu Swiadczed dotyczacych kompleksowej oceny stanu zdrowia, ktére majg na celu
wczesnhe rozpoznanie oraz ustalenie optymalnego leczenia schorzen wynikajacych z samej skazy
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krwotocznej, koszty spoteczne w postaci Swiadczen z systemu zabezpieczenia spotecznego powinny
ulec zmniejszeniu.

Ze wzgledu na fakt, iz nie wszystkie badania laboratoryjne, ktére sg wykonywane u pacjentéw
z hemofilig i pozostatymi skazami krwotocznymi posiadajg kody w klasyfikacji ICD-9, istnieje potrzeba
uzupetnienia klasyfikacji przez ptatnika.

Proponuje sie rdéwniez, dla zagwarantowania odpowiedniej jakosci udzielanych swiadczen,
przeprowadzi¢ rownolegty proces wyodrebnienia warunkdw realizacji przedmiotowych swiadczen
w rozporzadzeniu koszykowym. Propozycje zapiséw, ktére powinny sie znalezé w rozporzadzeniu
koszykowym, przygotowano wspdlnie z ekspertami klinicznymi i skonsultowano w trybie roboczym
z Centralg NFZ.
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